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VANLIG INDIKATION OCH DOS
Akutregim för patient med medfödd metabol sjukdom med svältintolerans

Ålder                   Konc.                     Dygnsvolym         Dygnsvolym
                     glukospolymer            mL/kg/dygn           mL/dygn

0 - 6 mån             10 %                        150 - 200
6 mån - 1 år        12 %                        120 - 150
1 - 2 år                 15 %                                                     1200 - 1600
2 - 6 år                 20 %                                                     1200 - 1600
6 - 10 år               20 %                                                     1600 - 2000
Över 10 år           25 %                                                           2000

Vid samtidig intravenös infusion kan dygnsvolymen behöva räknas om.

REFERENS/LÄNK

Internetadress British Inherited Metabolic Disease Group - Guideline, 
Hyperammonaemia: Urea Cycle Disorders OTC and CPS deficiencies
http://www.bimdg.org.uk/site/guidelines.asp

PubMed PMID Suggested guidelines for the diagnosis and management of urea cycle 
disorders Häberle j et al. Orphanet Journal of Rare Diseases 2012, 7:32
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/22642880

Rekommendation  ,(Grade 1C)
http://www.essentialevidenceplus.com/product/ebm_loe.cfm?show=grade

LOKAL LÄNK
Lokal instruktion, begränsad åtkomst
http://eped.sll.sjunet.org/eped_extra/lokalreferens.html#3273
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Spädning av kolhydratlösning för akutregim till patienter med medfödd metabol 
sjukdom med svältintolerans.

INSTRUKTIONEN GÄLLER FÖR

Pulvret blandas med vanligt vatten. Det går att blanda iordning en större volym och 
förvara i kylskåp i högst 24 tim.

Exempel:
För 10 % koncentration blandas 100 g pulver med vatten till 1000 mL färdig blandning.
För 25 % koncentration blandas 250 g pulver med vatten till 1000 mL färdig blandning.

Beredningsinstruktion: 

ADMINISTRERINGSSÄTT

Oralt

Enteralt

Starta med kontinuerlig matning i sond/PEG eller ge små mängder peroralt 2 - 3 ggr per 
timme (dag och natt). Kan sedan glesas ut till t.ex. varannan timme när barnet tolererar 
större volymer åt gången.

HÅLLBARHET OCH FÖRVARING
Fantomalt (livsmedel)

400 g, PULVER

HÅLLBAR: Förvaras i rumstemperatur. Öppnad burk bör förslutas väl, används 
inom 1 månad. 

Resource energipulver (livsmedel)
450 g, PULVER

HÅLLBAR: Förvaras i rumstemperatur. Öppnad förpackning används inom 1 
månad. 
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