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Primar Hyperparathyreoidism (PHPT) - handlaggning
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1. Syfte och omfattning

Lokal tillampning av det Nationella vardprogrammet for primér hyperparathyreoidism som
stod for primédrvirden vid handlidggning av patienter med symtom pa hyperparathyreoidism
(HPT) och/eller hoga kalknivier.

2. Allmant

Primér hyperparathyreoidism (pHPT) &r en av de vanligaste endokrina diagnoserna som
upptécks, utreds och handldggs inom allmén och specialiserad vard. Orsaken till pHPT &r
oftast en godartad tumdr, parathyreoideaadenom, med okontrollerad sekretion av
parathormon, vilket medfor forhdjd kalciumniva i blodet, hyperkalcemi.

Den enda botande behandlingen &r kirurgiskt avligsnande av adenomet, parathyreoidektomi.
Sjukdomen ér tre gdnger vanligare hos kvinnor och dkar i forekomst med stigande &lder. Hos
postmenopausala kvinnor &r incidensen drygt tre procent.

Se Nationellt vrdprogram for primér hyperparatyreoidism

3. Beskrivning

3.1 Arftlighet

Molekyldrgenetisk utredning bor erbjudas patienter med risk for genetisk predisposition for
primir hyperparatyreoidism (PHPT) samt patienter med missténkt familjar hypokalcurisk
hyperkalcemi (FHH):
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Dokumentnamn: Primar Hyperparathyreoidism (PHPT) - handlaggning vid remittering Primarvard

Diagnos PHPT fore 40 &rs alder

Tvé eller fler tumorer associerade med MEN1 (PHPT, endokrina pankreas, hypofys)
Multiglandulér sjukdom

Paratyreoideacancer

Diagnos fore 50 ars alder med néra sldkting som diagnostiserats fore 50 ars alder
Analys av genpanel rekommenderas framfor singelanalys savida inte fragestallning ror
en distinkt definierad mutation. Paneler for analys foreslas innefatta MEN1, CDC73,
RET, CDKNI1B, GCM2 samt i vissa fall for konfirmering av kliniskt suspekt FHH,
CASR, GNA11 och AP2S1.

Molekyldrgenetisk utredning initieras av endokrinkirurgisk/endokrinologisk specialist.

3.2

Symtom

Diagnosen primér hyperparatyreoidism (PHPT) bor baseras helt pa biokemi och kénnetecknas
av forhojda kalcium- och parathormonnivéer i blodet. Sjukdomen behover inte vara
symtomgivande.

Anamnesen bor omfatta familjehistoria, tidigare sjukhistoria och medicinering. I remissen till
endokrinkirurg ska dven klart framgéd symtom eller komplikationer med mdjlig koppling till
sjukdomen som:

Osteoporos/frakturer

Muskeltrotthet, svaghet 1 proximal muskulatur, sérskilt 1 nedre extremiteterna
Nefrologiska symtom: polyuri, 6kad torst, hyperkalcuri, nefrokalcinos samt njursten
Neuropsykiatriska och kognitiva symtom: trétthet, fatigue, affektiva neurotiska
symtom som depression, oro, koncentrationssvérigheter, forvirring och
demenssymtom

Kardiovaskulédra komplikationer: hypertoni, endoteldysfunktion, diastolisk
dysfunktion, vansterkammarforstoring, kort QT-tid pd EKG och arytmier (har
redovisats i ett flertal observationsstudier men med varierande grad av reversibilitet
och de kausala sambanden ér otillrackligt kéinda)

Metabola rubbningar: dkad férekomst av storningar i kolhydratmetabolism som
insulinhypersekretion, insulinresistens och blodfettrubbning

Hyperkalcemisk kris: ovanligt men allvarligt tillstind som kdnnetecknas av
multiorgansvikt med gastrointestinala (illaméende, krikning), nefrologiska
(dehydrering, oliguri), kardiovaskuléra (arytmi, hjértsvikt, hypotoni) och neurologiska
symtom (muskelsvaghet, konfusion, koma) och ibland med utfillning av kalcium i
njurar och andra mjukdelar
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3.3 Utredning
Biokemisk utredning och bentathetsmatning (DXA)

Utredning av tillstand/symptom med
mojlig bakomliggande hyperkalcemi.

' i

P-Calciumjon, fri < P-Calcium + P-Albumin
4 P-Albumin

'

Upprepa P-Calciumjon, fri
och vid sakerstéalld hyperkalcemi
P-PTH (x2), P-25-OH-D-vitamin, P-Kreatinin

Upprepat‘klartfre-latw.t okat PTH Lagt PTH
ingen njursvikt
h 4
Sannolik PHPT Motsager PHPT
Utred annan hyperkalcemi
l malignitet, granulomatos etc

*  Remiss till
endokrinkirurg/endokrinolog

* Bestallning av DXA

* D-Vitaminsubstitution om
250HD < 50 nmol/L

3.4 Hyperkalcemi

Hyperkalcemi i kombination med forhdjt eller inadekvat hogt P-PTH (frdn mitten av
referensintervall till 6kat) dr forenligt med PHPT. Patientgruppen bor remitteras, 1 forsta hand
till endokrinkirurgisk specialistvird (alternativt endokrinologisk specialistvard) for
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bedomning och stillningstagande till behandling och samtidigt bor bentdthetsméitning med
DXA bestillas.

FHH bor 6vervigas som differentialdiagnos. Kalciumutsondring i urin bor métas i den
fortsatta utredningen.

Hyperkalcemi i kombination med lagt P-PTH motséger hyperparatyreoidism och bor
utredas for andra bakomliggande tillstdnd till hyperkalcemi. De viktigaste dr maligna
sjukdomar sasom multipelt myelom, lymfom, lungcancer och maligniteter som har
metastaserat till skelettet. Granulomatdsa sjukdomar sasom sarkoidos, tuberkulos och
svampsjukdomar kan orsaka hyperkalcemi liksom hypertyreos. Immobilisering, 6kat
kalkintag, mjolk-alkali syndromet med okat kalkintag vid nedsatt njurfunktion och vitamin D-
intoxikation &r sdllsynta orsaker till hyperkalcemi.

3.5 Behandling

e Kirurgisk behandling, paratyreoidektomi, dr den enda botande behandlingen.

e Patienter med symtomgivande primédr hyperparatyreoidism (PHPT), bor, oberoende av
kronologisk alder, erbjudas operation om nyttan med kurativ behandling bedéms
overstiga risken med det kirurgiska ingreppet.

e Paratyreoidektomi bor dvervégas for alla PHPT-patienter med

o njursten, sjunkande eGFR
o osteoporos (T-score < 2,5 1 landrygg, hoft eller distala radius) och/eller
kotkompression.)

e Patienter med PHPT utan uppenbara symtom bor erbjudas operation oavsett
kalciumniva om det bedoms att potentiell vinst av botande behandling 6verstiger
riskerna med det kirurgiska ingreppet. Grans for kalciumniva kan inte definieras men
hoga virden stirker indikationen

e Neurokognitiva/neuropsykiatriska/neuromuskuldra symtom kan végas in i beslutet om
paratyreoidektomi.

3.6 Preoperativ lokalisering vid kirurgi

Preoperativ lokalisering utfors vid planering av all paratyreoideakirurgi
e Ultraljud utfors av endokrinkirurg vid mottagningsbesoket, for att lokalisera
patologiska paratyreoideor och for att virdera samtidiga tyreoideafériandringar.
e Sestamibiscintigrafi bestélls av endokrinkirurg vid operationsbeslut.

3.7  Operation

e Paratyreoidektomi ska genomforas av kirurger vid kliniker med god erfarenhet av
utredning och behandling av PHPT.

e Fokuserad eller ensidig paratyreoidektomi (Minimalinvasiv paratyreoidektomi, MIP)
rekommenderas for patient utan 6kad risk for multiglandulir sjukdom vid preoperativt
lokaliserad forstorad biskoldkortel.

e Vid osidker preoperativ lokalisering gors bilateral biskdldkortelexploration.

¢ Anvindning av intraoperativ nervmonitorering vid parathyreoideakirurgi
rekommenderas i forsta hand vid reoperation for persisterande eller recidiverande
PHPT, eller vid tidigare skoldkortelkirurgi.
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e Trombosprofylax dr inte indicerat i samband med paratyreoideakirurgi, men bor
overvégas for patienter med egna riskfaktorer for trombembolism, vid utvidgad
tumorkirurgi, eller vid langvariga operationer.

e Antibiotikaprofylax vid operation for PHPT &r inte indicerat hos patienter med
normalt immunfGrsvar.

e Infor operation av persisterande eller recidiverande PHPT efter bilateral operation bor
otvetydig lokalisering finnas och remiss till enhet med hog kompetens bor dvervigas
vid dessa operationer.

3.8 Parathyreoideacancer

Misstanke om paratyreoideacancer bor vickas vid palpabel paratyreoideatumor, som maéter
mer dn 3 cm eller vid uttalad hyperkalcemi kombinerad med uttalad P-PTH-stegring.
Kirurgiskt avldgsnande av intakt tumor dr den enda kurativa behandlingen, vilket kan kréva
medtagande av intilliggande vivnad. Profylaktisk lymfkortelutrymning &r inte motiverad.
Patient med misstéinkt eller konstaterad paratyreoideacancer bor hénvisas till hdgspecialiserad
enhet for individualiserad behandling och uppf6ljning. Genetisk analys ar indicerad vid
paratyreoideacancer.

3.9 Uppfoljning efter kirurgisk behandling och konservativ
uppfoljning

PHPT- diagnos:
remitteras vidare

Lamplig for kirurgi Saknar indikation fér kirurgi Ej aktuell for kirurgi
trots indikation
I I I
Operation Kontroll i primérvard Endokrinologi
Uppféljning kirurg P-Calciumjon, fri, D-vit, eGFR Initiera eventuell behandling
6 man (arligen) DXA (vartannat ar) av symtom eller osteoporos
I I I
Uppfiéljning avslutas Ny remiss Primarvard
vid adenom (om till endokrinkirurgi vid behov Uppfdljning, eventuell
osteoporos uppfoéljning i fortsatt symtombehandling
primarvard).

Forutom peroperativ PTH-analys rekommenderas enbart monitorering av P-Calciumjon, fri
for postoperativ uppfoljning. Efter botande kirurgi, definierad som fullstdndigt normal
kalctumniva efter 6 manader, kan uppfoljningen av HPT avslutas. Opererande klinik ansvarar
for att uppfoljning sker fram till dess samt att patient med osteoporos aterremitteras till
primidrvéarden. Patient med arftlig sjukdom eller paratyreoideacancer bor foljas pa
specialistklinik. Patient med multiglandulér sjukdom eller atypiskt paratyreoideaadenom foljs,
beroende pd komplexitet och kompetens, antingen pa specialistklinik eller inom
primérvarden, i det senare fallet med tydlig rekommendation om hur uppfdljningen ska ske.
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Postoperativ behandling med kalcium och/eller vitamin D bor ges for skelettaterhimtning vid
hypokalcemi och hungry bone syndrome (urkalkat skelett, “hungrigt” pa kalcium).

Vid misstanke om recidiv remitteras patienten ater till endokrinkirurg efter komplettering med
biokemisk utredning enligt punkt 3.3 Utredning (P-Calciumjon, fri och P-PTH).

For PHPT-patienter som inte har genomgatt kirurgisk behandling rekommenderas
regelbundna kontroller:
¢ Klinisk symtomvérdering, P-Calciumjon, fri, D vitamin, eGFR, initialt var 12:e
manad.
e DXA, initialt vartannat ar eller efter individuell beddmning.
Patienter med symtomgivande PHPT som inte kan eller vill genomgé kirurgisk behandling:
e bor remitteras till endokrinolog for bedomning samt stdllningstagande till medicinsk
behandling med cinacalcet.

3.10 Osteoporos

e Postmenopausala kvinnor och mén éver 50 ar med PHPT och hog risk for
osteoporosrelaterad fraktur bor opereras, men samtidigt erbjudas benspecifik
behandling redan vid diagnos.

e Patienter med PHPT bor genomga bentithetsmétning enligt DXA 1 rygg, hoft samt
radius. Osteoporotiska virden pa nagon av dessa lokaler starker
operationsindikationen.

e Patienter som remitteras till primédrvarden for osteoporosutredning efter fraktur kan ha
PHPT och bor utredas enligt tidigare algoritm.

¢ Indikation for farmakologisk osteoporosbehandling hos postmenopausala kvinnor och
min over 50 ar baseras pa tidigare fraktur, ovriga riskfaktorer samt bentithetsvérden i
landrygg och hoft.

e Osteoporosbehandlingen kan initieras via primarvarden.

¢ Bentithet bor kontrolleras med DXA vartannat ar under behandlingen.

4, Plan for kommunikation och implementering

Dokumentets extra uppfoljare dr berérda VEC inom VO Kirurgi, verksamhetsutvecklare pa
Hélsoval Region Gavleborg och kvalitetssamordnare pa VO Internmedicin.

5. Dokumentinformation

Dokumentets R7 dr i sin helhet reviderad i syftet att fungera som lokal tilldmpning till det
Nationella vardprogrammet for primar hyperparathyreoidism.

Dokumentets upprittare och granskare Karin Ahlander-Lindwall, éverlikare VO Kirurgi.
Granskare Per Melander, allméinspecialist Hélsoval och Primarvérd Ljusdal och Georgios
Stivaktakis, specialistlikare endokrin VO Internmedicin.
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6. Referenser

Dokumentnamn Plats

Nationellt vardprogram fOr primér hyperparatyreoidism | nationelltklinisktkunskapsstod.se
Primér hyperparathyroidism (PHPT) vardprogram VO | Platina ID 09-70212

Kirurgi
Remisser: Krav pa uppgifter i remisser stillda till VO Platina ID 09-51914
Kirurgi, Region Gévleborg
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