Raskanir a kalkbuskap hja
bornum

Berglind Jonsdottir
Sérfraedingur i innkirtlasjukddmum barna og unglinga



Releases calcium

PARATHYROID
GLANDS \ /
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and Increase PTH secretion
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» Increases calcitriol formation

« Decreases excretion of calcium Increases absorption
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Kalkjafnvaegio
e Parathyroidhormén (PTH)

e D-vitamin



PTH

* Framleitt i kalkkirtlum.

* Framleidslunni er styrt af joniseraou kalki i plasma

« Kalsiumjon i plasma styrir seytingu PTH via Calcium
sensing receptor (CaSR)

* Fyrir edlilega PTH-seytingu og PTH-virkni parf magnesium i

plasma aod vera innan edl marka.



PTH

* Eykur losun kalks fra beinum

» Eykur kalkfrasog fra nyrum.

* Eykur hydroxyleringu 25-OH D-vitamins i 1-25 OH D-vitamin i
nyrunum sem aftur leidir til aukins frasogs kalks i pormunum.

« Eykur utskilnad a fosfati i gegnum nyrun
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D-vitamin
» Eykur frasog kalks og fosfats i pormum

» Eykur losun kalks og fosfats fra beinum meo pvi ad auka
ahrif PTH



Hypokalsemia



Einkenni hypokalsemiu
* preyta/sljoleik

* Naerast illa

» UppkoOst

e Spasmar

Krampar Chvostek sign  Trousseau sign

« Carpopedal spasmi

* MOgulega beinkrom


https://www.youtube.com/watch?v=DWbG-aRZ_ZM
https://www.youtube.com/watch?v=DWbG-aRZ_ZM
https://www.youtube.com/watch?v=Ry5Rh3wO8Sw
https://www.youtube.com/watch?v=Ry5Rh3wO8Sw
https://www.youtube.com/watch?v=Ry5Rh3wO8Sw
https://www.youtube.com/watch?v=Ry5Rh3wO8Sw
https://www.youtube.com/watch?v=Ry5Rh3wO8Sw

Orsakir hypokalsemiu
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Minnkud losun kalks fra
beinum
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Minnkud losun kalks fra Minnkud virkjun
beinum D-vitamins



PTH |

|

Minnkud losun kalks fra Minnkud virkjun
beinum D-vitamins

|

Minna frasog kalks
fra pOrmum



PTH |

|

Minni losun kalks fra Minnkud virkjun Minna frasog kalks fra nyrum
beinum D-vitamins

|

Minna frasog kalks
fra pormum



PTH |

|

Minnkuéblo_sun kalks fra  Minnkud virkni D vitamins ~ Skert frasog fra nyrum
einum

Skert frasog kalks fra pormum
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Minni losun kalks fra Minni virkjun Skert frasog i nyrum  Skert seyting fosfats i
beinum D-vitamins nyrum
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Skert frasog kalks i p6rmum

Kalk || Fosfat 11



Minnkud PTH seyting eda virkni

- Arfgengur PTH-skortur

- Microdeletionssyndrome 22q11
- Kenney-Caffey heilkenni

- Hvatbera sjukdomar (Kearns-Sayre, MELAS, MTPDS)
- Autoimmune hypoparathyroidism
- Sporadiskur

- Sem hluti af Autoimmune polyglandular syndrome
- Eftir brotnam skjaldkirtils

- Ofhledsla jarns i kalkkirtlum vegna Thalassemiu major
- Timabundio lagt PTH

- Timabundin kongenital hypopara vegna hyperkalsemiu hja
moour

- Magnesiumskortur (minnkud PTH-seyting og virkni).
- Pseudohypoparathyreoidismi
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Minni losun kalks og fosfats frd  Skert frasog kalks og fosfats fra
beinum pormum
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D-vitamin

- D-vitaminskortur
- Vitamin D-hao beinkrom
- Nyrnabilun

- Alvarlegur lifrarsjukdémur



Intakt PTH

Virkjandi CaSr-mutation
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Uppvinnsla

Bratt

« P-kalsium

* P-Albdmin

« S/B kalsiumjoén
« P-Magnesium
° D_DTH

* P-Fosfat

* P-Kreatinin

* Pvagprufa
 EKG

Bldoprufa fyrir seinni rannsokn
¢ S-25 (OH) vitamin D



Hypokalsemia

Lagt PTH

Familial einangradur PTH-
skortur
Microdeletionssyndrome
22011
Kenney-Caffey Syndrome
Hvatberasjukdomar
Autoimmune
hypoparathyroidism

Sporadiskur

Hluti af APS
Eftir brotnam skjaldkirtils
Uppsafnad jarn vid
Thalassemia major
Timabundio lagt PTH

Timabundinn kongenital

hypopara
Magnesiumskortur

Edlilegt PTH

- Hyperkalsurisk

hypokalsemia (Virkjandi
galli 1 CaSr)

- Motefni gegn CaSr

Hatt PTH

- D-vitaminskortur
- Vitamin D-dependant rackit

type 1 og 2

- Pseudohypoparatyroidism
- Nyrnabilun



PTH ! (il



Medferd vid hypokalsemiu

1. 1.V Kalsium.

Inj Kalciumglukonat 10 %

<1 man: 1-2 ml/kg gefid haegt a 5-10 min.

> 1 man: 0,5 ml/kg gefid haagt a 5-10 min, max 5-10 ml.
Fylgjast vel med puls og bldédprysting

Haegt ad gefa 1-4 sinnum a solarhring

Haetta a vefjadrepi ef inj fer extravasalt.



2. p.o kalsiummeodferd.
35 - 75 mg/kg/dag, deilt a 3 skammta.



3. D-vitamin.

Vid D vitaminskorti :D-dropar 80 IE/dropa;
- <1é8r:1mlx1
->148r:2mlx1

® Hypoparathyroidism, pseudohypoparathyroidism eda grunur
um vitamin D-dependent rackit - vitamin D analog,
Alfakalcidiol (Etalpha® 2 pg/ml).



Hypokalsemia

- Lagt PTH
- Hatt fosfat

- Aktivt D-vitamin
- Etalpha 50 ng/kg/dag

- Hatt PTH
- Hatt fosfat

- Aktivt D-vitamin

- Etalpha 50 ng/kg/dag

- Hatt PTH
- Lagt fosfat

- D-vitamin
- D-dropar1-2mlx1



25(0OH)D Barn 0- 12 manad Barn>1ar

(nmol/L)
<30 0,75 ml x 1 i 3 manader (3 flaskor) 2 ml x 1 i 3 manader (8 flaskor)
30-50 0,5 ml x 1 i 3 manader (2 flaskor) 1 ml x 1 i 3 manader (4 flaskor)

Riktlinjer vid D-vitaminbrist. Klas Ekstrom och Lars Savendahl. http://endodiab.barnlakarforeningen.se/vardprog



4. Ef magnesiumskortur samhlida, P-Mg <0,6 mmol/L

Addex-Magnesium® 1 mmol/ml blandad i NaCl 9 mg/ml eda glukosa
50 mg/ml gefido sem inf & 4 — 6 kist.

« <1 man aldur: 0,4 mmol/kg 1-2 a dag.

1 manada — 11 ara: 0,2 mmol/kg 1-2 a dag.

« 2 12 ara: 4-5 mmol 1-2 a dag.



Hyperkalsemia



Orsakir hyperkalsemiu

- Aukin PTH seyting

- D-Vitamin eitrun

- Truflud virkni I Calcium sensing viotaka

. Adrar orsakir



Einkenni hyperkalsemiu

Flokurlelki og uppkost
Haegoatregoa
Pyngjast illa

Lag vOdvaspenna
Preyta

Polyuria

Vio alvarlega hyperkalsemiu: einkenni fra CNS
mikil preyta/sljoleiki, krampar og
meadvitundarskeroing.



Uppvinnsla hyperkalsemiu

Bratt
P-Kalsium
P-Albumin
S/B-Kalsium jon
P-Fosfat
P-Kreatinin
P-Urea
P-PTH
P-ALP

Seinni prufur
.+ S-25 OH vitamin D
- P-1,25 (OH)2 vitamin D
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D-vitamin 1
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PTH
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Hyperkalsemia

Lagt PTH
Williams heilkenni
Jansens metafyseala dysplasi
Idiopatisk hyperkalsemia hja nyburum
D-vitamineitrun
Sekunder hyperkalsemia
Malignitet
Thyrotoxicosa
Krénisk nyrnabilun
Immobilisering
Granulomatous sjukdomar
Nekrosa i fituvef
Sarkoidos
Berklar
Maternal hyperkalsemia
Hypofosfatemia

Edlilegt/Hatt PTH

- Primer hyperparathyroidismi

- Familial isolerad hyperparathyreoidism
- MEN 1 og MEN2A

- Hyperparathyroid Jaw tumor syndrome
- Parathyroidadenom

- Hyperparathyreoidismi hja nybura

(homozygote inactivating CaSR-mutations)

- Hypokalsemia moour
- Familial hypokalsurisk hyperkalsemia

(inactivating mutation in CaSR)



Hyperkalsemia med lagu PTH

Meela 25 OH vitamin D og 1,25 OH2 Vitamin D

Edlileg D-vitamingildi

Maela PTHrp

Edliegt PTHrp

- Williams heilkenni

- Jansens metafyseal
dysplasia

- Malignitet med osteolysis
- Immobilisering

- Hyperkalsemia modour
- Hypofosfatasia

- Vitamin-A eitrun

- Thyrotoxikosis

- Addison’s

Hatt PTHrp
- Malignitet

Hatt 1,25 OH2 Vit D

- Idiopatisk infantile

hyperkalsemia

- AEXIi
- Lag fosfatinntaka
- Fosfattap i gegnum

nyru (tubulopathy)

- Granuloma sjukd

- Subkutan

fitunekrosa
- Sarkoidosa
- Berklar

Hatt 25 OH vit D
- D-vitamineitrun



Meofero

Hyperkalsemia meo einkenni eda P-kalsium > 3.0 mmol/L

1. Almennt

« Heetta D-vitaminmeodfero

* Byrja meo kalsiumsnautt mataraeoi

2. Auka kalsium i pvagi

Inf og furozamid

3. Minnka kalkfrasog fra pormum
Prednisolon 2 mg/kg i prem skdommtum (Max 20 mg x 3/dag).

4. Minnka losun kalks fra beinum

Pamidronat

5. Nyrnaskilun



Hyperkalsemia an einkenna og P-Ca < 3.0 mmol/L

 Taka ekki D vitamin
o Kalsiumsnautt mataraedi

* Maela med pvi ad drekka vel.



Beinkrom



Orsakir
. D-vitaminskortur eda D-vitamin ovirkni
. Kalsiumskortur

- Fosfatskortur



Einkenni
Fra beinum

- Beinverkir

- Frontal bossing

., Tvofaldir®* malleolar

- Genu valgum/genu varum

- Rachitic rosary

- Craniotabes

- Seinkud tanntaka.

- Seinnkud lokun a ant fontanellu

- Glerungshypoplasia






Einkenni utan beinagrindar

- Einkenni eins og vio hypokalsemiu

- Hypokalsemisk dilat kardiomyopathia (hjartabilun,
hjartslattartruflanir, skyndidauoi)

- Vanprif
- Seinnkadur hreyfiproski, lag voovaspenna

- Pseudotumor cerebri



D- vitamin skortur eda ovirkni D-vitamins

. Of litid D-vitamin i feedi/D- vitamin dropar ekki notadir
- Of litil ativera/solarljos

- Minnkaod frasog

- Lifrarsjukddmur- ahrif & 25 hydroxyleringu D-vitamins

- Nyrnasjukdomur- hefur ahrif a 1 alfa hydroxylasavirkni i nyrunum og
par med 1-hydroxyleringu og virkjun D-vitamins

- Meodfaeddur skortur & 1 alfa hydroxylasa vegna galla i geni sem kdodar
1 alfa hydroxylasa (vitamin D dependent ricket type |)

D-vitamin ovirkni vegna galla i D-vitaminvidtaka (vitamin D
dependent ricket type II)



Kalkskortur

- Kalkskortur er oft tengdur D- vitaminskorti



Fosfatskortur
- Tap i gegnum nyru ,renal phosphate wasting”.

- Tap 1 gegnum nyru vio gookynja og illkynja aexli
(paraneoplastic syndreome).

- Of litio fosfat | feedu (adallega fyrirburar)



Uppvinnsla vio grun um beinkrom

Bloorannsokn

- P-Kalsium + Albumin
- S/B- Kalsiumjon

- P-Fosfat

- P-ALP

- P-Magnesium

- P-Urea

- P-Kreatinin

- P-PTH

- S-25 OH D-vitamin
Rtg

. Ulnlidur og hné







Hvao er D-vitamin og kalkskortur ?

Naegilegt magn > 50 nmol/l > 500 mg/dag

Ekki naegilegt

30-50nmol/l 300 - 500 mg/dag
magn

Skortur < 30 nmol/l < 300 mg/dag
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Kalk i faedu

 ATH! Ef kalk i faedu er undir 300 mg/dag (barn > 1 ars) eykst ahaetta a
beinkrdm ahao D-vitamingildi



Meofero vio beinkrom

- Beinkrom vegna D-vitaminskorts
- D-vitamin (D-dropar).
- Kalk

- Beinkrom vegna skorts a lalfa hydroxylasa (vitamin D
dependent rackit type 1)

- Virkt D-vitamin (Etalpha)

- Kalk
- Beinkrom vegna fosfatsskorts
- Natriumfosfat
- Virkt D-vitamin (Etalpha)



Meodferd vio D-vitaminskorti

. D-vitamin
2000 IU D-vitamin daglega i minnst 3 manudi

25(0OH)D Barn 0- 12 manad Barn>1ar

(nmol/L)

<30 0,75 ml x 1 i 3 manader (3 flaskor) 2 ml x 1 i 3 manader (8 flaskor)
30 - 50 0,5 ml x 1 i 3 manader (2 flaskor) 1 ml x 1 i 3 manader (4 flaskor)

Riktlinjer vid D-vitaminbrist. Klas Ekstrom och Lars Savendahl. http://endodiab.barnlakarforeningen.se/vardproc



Kalk
- 500 mg a dag, eldrien 1 ars
- Fra feeou

- Kalktoflur



Kalk og D-vitamin til pess ao fyrirbyggja beinkrom

- D-Vitamin
- <1 ars: 400 IU (10 mikrégorm) daglega
- > 1 ars: 600 IU (15 migrogrom) daglega

. Kalk
- < 6 manda: 200 mg kalk/dag
- 6 man -1 ars: 260 mg kalk/dag
- >1 ars: 500 mg kalk/dag.



Hverjir purfa fyrirbyggjandi medfero med kalki og D-
vitamini?

- BOrn meo sdgu um D-vitaminskort
- Born i ahaettu
. Ofriskar konur

. Allir islendingar.......... |



Ahaettupaettir

- D-vitaminskortur hja nybura vegna D vitaminskorts hja moour
- Ekkert D-vitamin gefio fyrsta ario

- Eingdngu brjostamjolk i lengri tima

- Stutt sumar!

DOkk huo

_itil ativera

. D-vitaminsnauo feeda

. Kalksnauo feeda



