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Bakgrund Flertalet barn med BPD-diagnos kan avveckla syrgas och andningsunderstod
innan eller strax efter fullgangen tid. De med svarare BPD och ofta annan
belastande omstandighet, tex uttalad pulmonell hypertension eller en PDA med
hemodynamisk paverkan, kan ha andningssvikt med bade syrgasbehov och
koldioxidretention som kvarstar betydligt langre. Dessa barn behover ofta féras
over fran neonatalvarden till allmanpediatriken dar fortsatt andningsstod med
forsok till gradvis avveckling, understédjande lakemedelsbehandling samt vidare
hemsjukvard kan utgora en utmaning och kréva specifika kunskaper och
strategier.

Pulmonell hypertension foreligger hos ca 15-30% av barn som far BPD-diagnos,
men som regel reduceras gradvis trycket i lungkretsloppet genom tid och tillvaxt.
Vid motsvarande fullgangen tid brukar inte den pulmonella hypertensionen ha
nagon avgorande effekt for syresattning, cirkulation eller hjartats funktion. For
vissa barn gar den dock aldrig helt i regress och blir en bade begrinsande och
komplicerande faktor dar saval syrgas, olika former av andningsstod samt
lungkarlsvidgande behandling blir viktiga komponenter for att optimera barnets
forutsattningar.

For barn med BPD-diagnos finns ingen direkt sjukdomsmodifierande behandling,
utan barnen forbattras framst genom 6kad tillvaxt och lungmognad. Gladjande ar
att manga barn kan leva ett normalt liv under uppvaxten, dven avseende fysisk
anstrangning och motion. Oftast foreligger en kvarstaende
lungfunktionsnedsattning men den kan variera mellan allt fran definitionsmassigt
normal till svar kronisk obstruktiv lungsjukdom. Barnets lungor fortsatter att védxa
med tillkomst och tillvaxt av bade alveoler och bronkioler.

Manga barn med BPD mar forhallandevis bra efter spadbarnsaret utan sa mycket
symptom fran luftvagarna. De kan dock visa sig “skéra” genom att férsamras i
samband med viroser och da behdva inneliggande vard med behov av extra
syrgas. Om barnet utrustats med syrgas vid hemgang bér man ha kvar denna i
hemmet tills barnet gatt igenom tva rejala luftvdgsinfektioner utan att man
behovt ge extra syrgas.

Var uppgift ar att se till att barnen syresatter sig adekvat, att de haller sig sa
friska och fria fran luftvagsinfektioner som majligt samt att de har en adekvat
tillvaxt. Vardnadshavare ska informeras om vikten av att barnet inte exponeras
for tobaksrok. Vid aterbesok varderas forekomst av luftvagssymptom, tillvaxt och
behov/effekt av inhalationsbehandling.

Nar forloppet inte foljer det forvantade rekommenderas kontakt med storre
center for diskussion. Det kan rora sig om ovantat hogt syrgasbehov under en
langre tid, att barnet inte blir symptomfritt mellan luftvagsinfektioner, att det
drabbas av frekventa infektioner, eller uppvisar dalig tillvaxt etc.
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Upplagget for barnets fortsatta uppféljning beror pa hur barnet mar och hur
mycket symptom det har i vardagen. Behovet kan variera mellan flera ganger per
ar upp till en gang var 3:e-4:e ar. Strukturen for uppfoljningen beror ocksa av hur
varden ar organiserad i omradet dar barnet bor. Oavsett behovet for uppféljning
rekommenderas en kardiell bedomning samt spirometri vid 5-6 ars alder och en
utokad lungfunktionsbedémning vid 10-12 ars alder.

BPD efter neonatalperioden -

fortsatt omhdndertagande under spadbarnstiden

Diagnostisk Det rader i dagslaget ingen full koncensus kring diagnoskriterierna fér BPD,
beddmning varken nationellt eller internationellt. Den starkast radande definitionen &r att
barn prematurfédda innan v 32 som har ett fortsatt och pagaende syrgasbehov v
36+0 uppfyller kriterierna for BPD-diagnos'. Denna definition férbiser dock
tillstdndets varierande svarighetsgrad och kategoriserar inte BPD utifran mild,
mattlig eller svar (motsvarande grad 1, 2 eller 3). P4 manga hall anvander man
fortfarande NIH:s kriterier fran 2001 dar man definierar BPD-diagnosen (for barn
fodda < v 32) som kvarvarande syrgasbehov vid 28 dagars alder och dar
syrgasbehovet vid v 36+0 avgor vilken grad av BPD som rader (FiO2 21% = mild,
<30% = méttlig, >30% = svar)". | den senast vedertagna klassificeringen (Jensen et
al, 2019), déar syrgasbehov vid v 36+0 géller for BPD-diagnos, kategoriseras barn
som klarar sig med syrgas pa lagfléde som mild BPD, medan de med syrgas pa
hogflode och syrgas via BiPAP/CPAP eller respirator som mattlig respektive svar
BPD'. Tillstdndet kan dven férekomma hos barn fédda efter v 32+0, dven om det
ar ovanligt — da géller ett kvarvarande syrgasbehov 56 dagar post-partum for
BPD-diagnos.

For att om mojligt exkludera en BPD-diagnos samt identifiera de barn som har en
verklig BPD-problematik anvands ofta en provokation med rumsluft vid v 36 for
de barn som erhaller syrgas pa lagfléde (oxygen reduction test enl. Walsh).
Syrgastillblandningen reduceras gradvis till 21% och om barnet darefter inte kan
halla O2-saturation >88% i 60 min har provokationen misslyckats, vilket bekraftar
diagnosen och har ett negativt prediktivt varde. Klarar barnet daremot 60 min
med bibehdllen 02-sat >88% kan BPD-diagnos avskrivas".

Pa manga hall utférs dven en lung-réontgen i gestationsvecka 36 for att utesluta
eller bekrafta typiska BPD-forandringar (t ex nedsatt lufthalt, finretikulara eller
strakiga fortatningar).

Respiratorisk Vid tidpunkten for BPD-diagnos uppvisar barnet vanligen en andningssvikt med
insufficiens bade hypoxi och hyperkapné. Det foreligger saledes ett diffusionsproblem for
syrgas Over alveolarmembranet parallellt med en ventilationssvikt dar barnet
inte tillfredstdllande kan vadra ut sin koldioxid. Den senare komponenten kan
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ofta vara uttalad och barnen har en kompenserad respiratorisk acidos med
normalt pH men patagligt forhéjda varden for base excess (BE) och s-bikarbonat
pa blodgasanalyser. Parallellt med forhojt s-bikarbonat kommer kloridnivaerna
vara laga da kroppen stravar efter att uppréatthalla balansen pa negativa joner
(jmf anjon-gap).

Inom neonatalvarden ar acceptansen fér metabolt kompenserad
koldioxidretention vid BPD ofta hog och man talar om ”permissive hypercapnia”,
eftersom det oftast skulle kravas invasiv ventilation for att uppna normaliserade
koldioxidnivaer (medférande andra negativa konsekvenser och risker). Pa sikt
utgdr anda uttalad koldioxidretentionen en belastning for organismen - med
bland annat forhojt blodtryck, huvudvark och cerebral paverkan - och innebér
ocksa en okad risk for pulmonell hypertension och eventuell koldioxidnarkos
med andningsdepression vid samtidig syrgasbehandling. Det ar darfor viktigt att
anda beakta tillfredstallande ventilation och félja trenden, se att pCO2 inte
successivt stiger. Vid ungefar motsvarande fullgangen tid har tillvéxt och
lungmognad ofta skapat forutsattningar for att kunna efterstrava normaliserade
koldioxidvarden, atminstone med pCO2 <7,5 kPa.

For att motverka ventilationssvikt, rekrytera mer lungvavnad, 6ppna upp alveoler
och perifera luftvagar brukar ett andningsstod som ger ett positivt
slutexpiratoriskt tryck (PEP) vara gynnsamt. Darfor fungerar CPAP (ellert o m
BiPAP) och syrgas pa hogflode (HFNC) battre an bara syrgas pa lagfléde (LFNC),
atminstone sa lange som koldioxidretentionen ar betydande. Inte sallan
foreligger endast behov av PEP-tryck utan samtidig syrgas varvid barnet kan
erhalla tillfredstallande andningsstdd med HFNC eller CPAP/BiPAP pa rumsluft.

Rutinerna for fortsatt andningsstdd kan skilja sig fran barnklinik till barnklinik. Pa
nagra hall &r man mer bendgen att halla kvar vid non-invasiv ventilation (framst
da BiPAP) for att optimera andningsstodet. Barnet med BPD kan da skrivas ut
med hem-ventilator (BiPAP) eller CPAP, atminstone for andningsunderstdd under
natt/sémn. Mer utbredd praxis &r annars fortsatt syrgas/rumsluft pa HFNC med
gradvis overgang till LFNC. Skiftet till lagflode underlattar omvardnad,
forflyttningar och transporter men ger ocksa battre férutsattningar for narhet
och anknytning till barnet. Det ar lampligt att forst préva 6vergang till LFNC
dagtid och halla kvar vid HFNC nattetid och vid sovstunder, da det som regel
foreligger bade mer syrgasbehov och alveoldr hypoventilation under sémn.
Utokade perioder med barnet i lagflodesgrimma boér utdver saturation och andra
kliniska parametrar utvarderas med blodgaskontroller for att utesluta 6kad
koldioxidretention.

Vid syrgasbehandling eller andningsstod pa rumsluft efterstravas sedvanlig
saturationsgrans pa 92%. Om det samtidig foreligger pulmonell hypertension kan
nagot hogre O2-saturation (92-95%) efterstravas for att fa till stand en 6kad
karldilatation i lungans kapillarbddd. Det omvanda géller vid 6ppetstaende
ductus eller septumdefekter med va-ho flode och hypercirkulation av
lungkretsloppet — da kan O2-saturation pa 88-90% vara mer gynnsamt.
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Hemgang Barnet kan sa smaningom g& hem med syrgas pa lagflode eller syrgas/luft pa
hogflode (hem-Airvo, MyAirvo®). | det senare fallet ska barnet dock klara
atminstone tva timmar pa LFNC, om det skulle bli teknikstrul eller stromavbrott
hemmavid och for att barnet ska klara transporter. P4 manga hall avvaktar man
med hemgang och utskrivning tills barnet klarar sig med enbart syrgas pa
lagflode, men aterigen, har skiljer sig praxis vid olika kliniker och i olika regioner.

De saturationsmatare som finns for hemmabruk ar vanligen mindre kansliga och
ger ofta nagot lagre varden an sjukhusets avancerade matare, vilket ar viktigt att
veta och dven testa infér hemgang. Annars kan ett falskt forhojt syrgasbehov
efter hemkomsten skapa mycket oro och stress.

Nar barnet ar stabilt hemma kan féraldrarna med stod av saturationsmataren
gradvis sdnka syrgastillférseln och préva perioder utan syrgas, till en borjan
dagtid och nar barnet ar vaket (men da samtidigt ta hansyn till ett ofta 6kat
syrgasbehov vid maltid). Hur lagt far barnet da sjunka i O2-saturation?
Malsaturationen bor fortsatt vara 92% men kortare perioder med lagre
syremattnad ar som regel acceptabelt. Saturationen bor ej parkera under 90%
men ned mot 88% kan vara ok i upp till 30 min. Nar barnet ar huvudsakligen fri
fran syrgas dagtid kan man under monitorering borja avvecklingen av syrgas dven
nattetid. Nagon nattlig andningsregistrering for att styra detta brukar inte
behovas.

Fortsatta stickprov med saturationsmatare under somn rekommenderas en tid
efter att syrgasen avvecklats. Féraldrarna ska ocksa vara medvetna om att
syrgasbehovet kan aterkomma om barnet rakar ut fér en infektion.
Saturationsmatare och syrgas bor saledes finnas kvar i hemmet narmsta
manaderna (eller genom infektionssdasongen) efter det att syrgasen avvecklats.
En tumregel kan vara att barnet ska ha klarat atminstone tva forkylningar utan
behov av extra syrgas innan utrustningen aterlamnas.

Likemedels- Diuretika:

behandling Lungans omognad och de patologiska mekanismerna vid BPD-utveckling ger ett

kapillarlackage i lungcirkulationen och viss grad av vatskeretention i lungorna.
Detta bidrar till andningssvikten och 6kar hypoxin samt reducerar ventilationen.
Darfor ar ofta behandling med diuretika essentiell hos barn med BPD och ett
fortsatt syrgasbehov. Det foreligger en utbredd klinisk praxis for detta och det
finns studier som visar pa kortsiktigt positiva effekter, som t ex minskat
syrgasbehov, men evidensen for att det skulle paverka svarighetsgraden av BPD
eller sjukdomens utfall pa langre sikt ar mer begransad’. Om det samtidigt
foreligger en va-ho shunt pga. en persisterande ductus eller septumdefekt 6kar
behovet och indikationen ytterligare for vatskedrivande behandling.

Initialt och vid behov av snabb effekt anvands foretradesvis loopdiuretika
(furosemid, ca 1-2 mg/kg x 2). Vid regelbunden behandling rekommenderas
tillagg med kalium-sparande spironolakton (ca 0,5-1 mg/kg x 1-2), delvis for dess
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svagt vatskedrivande effekt men framst for att motverka den hypokalemi samt
metabola alkalos som loopdiuretikan framkallar.

Loopdiuretika skapar betydande elektrolytférluster och framkallar ofta
nefrokalcinos med risk for framtida njursvikt samt hypertoniutveckling. For mer
kontinuerlig behandling efter neonatalperioden lampar sig darfor tiaziddiuretika
battre (Diuril, ca 10-20 mg/kg x 2). Aven tiazider medfér viss hypokalemi och
kombineras lampligen med spironolakton.

Bade behandlingen med diuretika samt prematuriteten i sig med omogen
njurfunktion pakallar som regel behov av extra elektrolyttillskott. Fran
neonatalvarden kommer ofta barnen med bade natrium- och kaliumtillskott. |
takt med successiv nedtrappning av diuretika och normaliserade elektrolyter kan
tillskottet av salter trappas ut.

Utsattning av vatskedrivande kan folja olika monster och det finns ingen
standardiserad tidpunkt eller metod". S& linge barnet &r i tydligt behov av
kontinuerlig syrgastillférsel rekommenderas att behalla viss vatskedrivande
terapi. Alltfor snabb utsattning kan leda till 6kat och férlangt syrgasbehov med
stegrat andningsarbete. Aktiv nedtrappning och utsattning nar syrgasbehovet
bérjar minska och kanske bara kvarstar pd natten fungerar som regel bra*'. Ett
forsiktigare och ofta anvant tillvagagangsatt ar att lata barnet véxa ur sina doser
av vatskedrivande lakemedel och att man seponerar da doserna hamnat under
terapeutiskt intervall och det inte langre foreligger nagot betydande
syrgasbehov. Oavsett metod for utsattning maste man dock ge akt pa eventuell
rebound-effekt med accelererad viktuppgang, 6kat andningsarbete och stegrat
syrgasbehov. Overvig ocksa att folja upp med blodgaser och se att
koldioxidretentionen inte patagligt okar.

Om det kvarstar en betydande va-ho shunt foreligger ofta bibehallet behov av
vatskedrivande terapi dven om barnet borjar komma ur syrgasbehandling.
Stallningstagande till fortsatt behandling eller utsattning av vatskedrivande
lakemedel gors bast i samrad med barnkardiolog.

Inhalationsbehandling:

Vid persisterande och hogre syrgasbehov med andningspaverkan efter den
initiala fasen (nar barnet ndarmar sig eller har passerat fullgangen tid)
rekommenderas behandlingsforsék med inhalationssteroider. Inneliggande barn
eller de som utrustats med nebulisator ges budesonid (0,5 mg x 2 vecka 1, féljt av
minskning till 0,25 mg x 2). Utvardera effekt och 6vervag seponering efter 4
veckor. Vid behandling med spray via spacer ge flutikason (0,125 mg x 2, minska
till x 1 efter 1-2 veckor).

Om obstruktiva tecken kombinera inhalationssteroid med luftrérsvidgande och
utvardera effekt. Som regel rekommenderas salbutamol men pa flera hall
anvands snarare ipratropiumbromid eller en kombination av dessa. Bade
salbutamol och ipratropiumbromid har pavisat positiva effekter pa kliniska
parametrar och lungfunktionsdata hos barn med BPD och obstruktivitet men det
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finns ingen evidens for att dessa skulle ha nagon langsiktigt positiv effekt pa BPD
och lungfunktion"'.

Montelukast:

En del studier har visat fordelaktiga effekter av montelukast under
neonatalperioden (fran v 30) till prematura barn med BPD-utveckling med bland
annat reducerad tid for ventilationsstod och lagre syrgasbehov, sarskilt for
extremprematurer och de med svar BPD-utveckling™. Data ar dock delvis
motstridiga och det finns inte heller har evidens foér minskad incidens eller
reducerad svarighetsgrad av BPD med montelukast och potentiella biverkningar
maste beaktas vid eventuell langtidsbehandling.

Koffeincitrat:

Barn med BPD behandlas som regel med koffeincitrat under neonatal perioden
da det bl. a visat pa reducerad svarighetsgrad av BPD, farre dagar med invasiv
ventilation samt minskad forekomst av episoder med hypoxi upp till fullgangen
tid**. Det ar tveksamt om koffeincitrat har ndgon avgérande effekt nar barnet &r
fullganget och det brukar endast vara barn med en fortsatt apnéproblematik som
star kvar pa lakemedlet vid utskrivning fran neonatalvarden. Lampligt ar da att
I&ta barnet vixa ur sin dos*". Infér aktiv utsattning, 6vervag andningsregistrering
om det finns misstanke om fortsatta apnéer.

Vatskerestriktion
och nutrition

Tendensen till vatskeretention med 6kad andningssvikt medfor dven behov av
kontrollerat vatskeintag. Barn med BPD och betydande syrgasbehov brukar
gynnas av en vatskerestriktion (ofta 150 ml/kg per dygn) som far modifieras efter
klinik och barnets alder. Detta medfor som regel ett behov av att energiberika
maten i samrad med dietist. Energibehov i relation till kroppsvikt ligger kring
fullgdngen tid pa ca 120 kcal/kg". Barnet behéver vixa och ga upp i vikt, men
det ska vara kontrollerat och viktokningen ska inte utgdras av vatskeretention.
En tumregel hos det fullgangna barnet brukar vara att inte 6verstiga viktokning
pa 200 g/vecka.

Intyg

Allvarligt sjukt barn?

Under vardférloppet pa neonatalvarden och eventuell barnmedicinsk
vardavdelning galler sjukskrivning av barnet och féraldrarna har ofta fatt intyg for
vard av allvarligt sjukt barn. Men hur lange ska detta galla vid BPD och nar far
foraldrarna ga over till fordldrapenning? Praxis varierar och kan sakert bero pa
dven andra komplikationer och vardbehov, men sa lange barnet har ett
kontinuerligt syrgasbehov ar det rimligt att fortsdtta med intyget for vard av
allvarligt sjukt barn. Kriteriet ar ju att barnet lider av (eller ar i aterhdmtningen
av) ett tillstdnd som ar férenat med ett patagligt hot mot barnets liv. Behovet av
kontinuerlig syrgasbehandling far anses liktydigt med detta.
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Vaccination och
immunprofylax

For grundvaccinering enligt det allmanna vaccinationsprogrammet galler samma
rekommendationer och rutiner for barn med BPD som fér andra barn fédda
prematurt och extremprematurt.

RS-profylax med nirsevimab ges for ndrvarande till alla nyfodda barn infér och
under forsta RS-sasongen. Alla barn fodda fére v 32, med eller utan BPD-diagnos,
som dr yngre dn 12 man vid start av RS-sdsong nr 2 ges dessutom nirsevimab en
andra sdsong".

Influensavaccin ges infér/under sdsong fran sex manaders kronologisk alder (obs:
tva doser med minst 4 veckors intervall férsta sdsongen). Se dven nedan.

Omhadndertagande och uppféljning av barn med BPD-diagnos
1-18 ar

Uppfoljning

Aterbesék och kontroller:

1-6 ar: Foljs pa barnmottagning alternativt barnklinik. Vid extra syrgasbehov ca
var 3:e manad och vid inhalationsbehandling var 6-12:e manad, annars
forslagsvis med 1-2 ars intervall. Barn med kvarstaende syrgasbehandling
och/eller svar BPD bor foljas pa barnklinik. Dar impulsoscillometri anvands kan
detta goras fran 3-4 ars alder. Lungfunktion kan vid vissa center bedémas fran 3
man korrigerad alder till ca 2 ars alder med hjalp av spadbarnsspirometri, men
det &r inte nagon rutin i omhandertagandet.

5-6 ar: Lungfunktionsmatning med dynamisk spirometri, om majligt daven 10S.

> 6 ar: Klinisk kontroll med spirometri minst var tredje ar rekommenderas fram
till 18 ars alder. Tatare kontroller vid lung- och luftvagsproblematik samt
inhalationsbehandling. Sker vid hemsjukhusets mottagning alternativt vid barn-
och ungdomsmedicinsk mottagning (BUM) i ndromradet beroende pa hur
organisationen ser ut. Om inga respiratoriska symtom och normal lungfunktion
vid 10-12 ars alder kan behov av ytterligare klinisk kontroll individualiseras.

10-12 ars BPD-kontroll: Barn med lungfunktionspaverkan pa dynamisk
spirometri bor gora en utvidgad lungfunktionsundersokning. Detta for att
identifiera de barn som har en mer betydande lungfunktionsnedsattning som
sannolikt kommer vara bestaende och motiverar tatare monitorering och mer
preventiva atgarder, dven efter transition till vuxensidan. Den utdkade
undersokningen gors lampligen pa lungfysiologisk klinik och bor inkludera:

e  statiska/dynamiska lungvolymer, inklusive reversibilitet och DLCO
(diffusionskapacitet).

e  FeNO (fraction of exhaled nitric oxide)

e Arbetsprov alternativt ergospirometri (arbetsprov med gasutbytes-
och ventilationsanalys).

10S och multiple breath wash out/ gasutskéljning kan géras enligt lokala

uppféljningsprogram.
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Lungfunktion:
Bedémning av lungfunktionen med hjalp av impulsoscillometri (I0S) kan goras pa
vissa mottagningar fran ca 3-4 ars alder, men ger framst svar pa eventuell
obstruktivitet, ej restriktivitet. Tekniken for dynamisk spirometri bor tranas fran
6 ars alder. Samtidigt viktigt att vardera i vilken omfattning barnen kan
medverka till en optimalt genomford spirometri, med tanke pa hogre forekomst
av funktionshinder hos barn som ar gravt prematurfédda.

Spirometrier hos barn med BPD visar ofta pa en luftvagsobstruktion (lag FEV1
och FEV1/FVC) samt tecken till hyperinflation (h6g FRC, RV och

RV/TLC). Dessutom har barnen ofta en sdmre fysisk prestationsférmaga med
nedsatt gasutbytesférmaga/diffusionskapacitet™V,

Radiologi:

Kan 6vervagas vid uteblivet terapisvar, for differentialdiagnostik mm. Om maijligt
bor da datortomografi goras. Vid akuta férsamringar gors “vanlig” lungrontgen.

Nattlig andningsregistrering:

Bor genomforas vid pulmonell hypertension, vid tveksamhet om barnet
syresatter sig bra nar extra syrgas tagits bort samt vid anamnestisk misstanke pa
oregelbunden andning/ apnéproblematik, dalig tillvaxt eller orolig somn.

Behandling

Syrgas for barn 6ver aret:

Vid svar BPD dar barnet inte saturerar sig 292%"". Syrgas ges via CPAP,
hogflodesgrimma eller lagflodesgrimma. Vissa barn kan ha fortsatt behov
nattetid eller i samband med luftvagsinfektioner.

Luftvdgssymptom och eventuell behandling efter spadbarnsaret:

Luftvagsproblematik efter spadbarnsaret och under forskolearen visar sig ofta
som astmaliknande symptom (BPD-astma med bronkiell hyperreaktivitet) i
samband med luftvagsinfektioner. Det kan ocksa ta sig uttryck i form av
frekventa infektioner/langdragen hosta och nedsatt ork vid fysisk anstrangning.
Det vill sdga symptom liknande férkylningsastma och darfor ar det viktigt att
forsoka skilja pa vad som ar vad i barnets symptom.

Né&r barnet med BPD-astma passerat de forsta smabarnsaren med som regel
frekventa infektioner, finns ofta inget inflammatoriskt inslag och det ar oklart
vilken effekt inhalationssteroider har i behandlingen. Daremot kan dessa barn
ibland svara bra pa luftrérsvidgande lidkemedel™. Ldngverkande luftrérsvidgare
(LABA + LAMA) kan vara lampligt alternativ, sarskilt som kombinationspreparat
med lag dos inhalationssteroid. Saledes skiljer sig "BPD-astma” fran den
allergiska astman som alltid innefattar inflammation i luftvdagarna och dar
inhalationssteroiden ar grundstenen i behandlingen. Barn med BPD kan forstas
ocksa ha samtidig atopi och inslag av allergisk astma, men det &r mindre vanligt.
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Vid ihallande slemproblematik/hosta bér man 6vervdga GE-refluxinslag och det
kan vara aktuellt med inhalationer av nebuliserad natriumklorid och
efterféljande slemmobiliserande fysioterapi. Med fordel genomfors
sputumodling, eventuellt genom “larynx-sug”. | enstaka fall kan forebyggande
antibiotikaprofylax prévas.

Vid regelbundna uppféljningar utvarderas maende, tillvaxt, syresattning och
eventuella symptom i relation till aktuell behandling. Vardera vari
luftvagsbesvaren bestar - tydligt obstruktivt inslag alternativt mer
slemproblematik? Dessutom viktigt med aterkommande genomgang av
inhalationsteknik, sarskilt efter eventuellt byte till pulverinhalator. For
forskolebarn administreras annars inhalationerna med fordel som spray via
spacer med mask och fran ca 4 ars dlder med spacer och munstyckeandning.

Under skolaldern ar manga barn med medelsvar-(svar) BPD-diagnos dnda relativt
vdlmaende. Manga av dem har inga symptom fran luftvdgarna och anvander inga
inhalationsldkemedel. Det ar inte ovanligt att de dnda har en sankt lungfunktion
och en signifikant reversibilitet vid spirometri, men utan att de upplever nagon
egentlig begransning av detta.

Fysisk aktivitet ar bra och viktigt for dessa barn, men férstas anpassat utifran
barnets formaga. De kan delta i sin skolvardag och i fysiska aktiviteter pa fritiden.
Ett observandum ar dock att barn med BPD ofta har lag perception for symptom.
Aven om barnen upplever sig besvérsfria, kan man som behandlande ldkare
forsoka motivera till provbehandling for att sedan utvardera. Kanske racker det
med att prova inhalation av langverkande luftrérsvidgande med enbart
morgondos? Fragan om provbehandling, dven vid symptomfrihet, bor diskuteras
och foljas upp.

Forslag pa inhalationsregim:

1. Intermittent behandling i samband med luftvagsinfektioner. | férsta hand
inhalationssteroider (ICS) med tillagg av kortverkande betastimulerare (SABA) v
b. Vid mer uttalade eller frekvent aterkommande besvar 6vervig forebyggande
underhallsbehandling med ICS. Ges i sprayform via spacer alternativt i
nebuliserad form.

2. Om otillracklig effekt 1ampligt byta till kombinationspreparat med ICS och
langverkande B2-stimulerare. Eventuellt med tilldgg av kort- eller langverkande
antikolinergika. Vid underhallsbehandling med kombinationspreparat (ICS/LABA)
kan exacerbationer vid luftvagsinfektion métas med extra doser ICS,
kortverkande luftrérsvidgare samt eventuellt intermittent montelukast. Viktigt
med regelbunden utvardering och att strava efter sa lag underhallsdos ICS som
mojligt.

3. For skolbarn som &r relativt symptomfria, men med signifikant reversibilitet
vid spirometri, kan en alternativ strategi vara att enbart ge langverkande
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luftrérsvidgare (LAMA eller LABA) alternativt kombination ICS/LABA som
morgondos for att optimera barnet och dess luftvagar till att klara fysiska
aktiviteter under dagen.

Inhalation via nebulisator kan behovas for de svarast sjuka barnen, men oftast
fungerar inhalation med spray via spacer tillfredstallande. En del barni
forskolealdern behéver nebuliserade inhalationer i samband med infektioner,
men kan anvdnda spacer for underhallsbehandling. Nebulisator for inhalationer
med natriumklorid utgor ocksa ett viktigt komplement for de barn som har en
samtidig slemproblematik.

Antibiotikaprofylax

Antibiotikaprofylax med Azitromycin alternativt Bactrim under infektionssdasong
kan 6vervagas for barn med svar BPD och tata luftvagsinfektioner. Kontroll med
EKG fore insattning av Azitromycin. Vid slemproblematik viktigt att férsoka ta
sputumodling for att kunna rikta behandling.

Vaccinationer och
Immunprofylax

e RSV-profylax med nirsevimab enligt rekommendationer for riskbarn
och Lakemedelsverkets foreskrifter. Den senaste rekommendationen
foreskriver att barn med BPD-diagnos och/eller prematurfodd fore
gestationsvecka 26 som har haft regelbundet syrgasbehov inom de
senaste 6 manaderna ska erbjudas nirsevimab infor RS-sdasong upp
till upp till 24 man alder, vilket kan innebara RS-profylax en tredje
sdsong®,

e Vaccin mot sasongsinfluensa ges fran 6 man alder och forslagsvis till
alla barn med BPD-diagnos upp till 2-3 ars alder. Darefter arligen till
barn med inhalationsbehandling och/eller lungfunktionspaverkan
under forskolearen. For barn i skolaldern rekommenderas arlig
influensavaccination till barn med mer uttalad
lungfunktionspaverkan. Notera att barnet behéver tva doser
influensavaccin (med minst en manads intervall) for fullgott skydd
den forsta sdasongen.

e Utokad pneumokockvaccination till barn 6ver tva ars alder vid behov
— upprepade luftvagsinfektioner, betydande obstruktivitet eller
lungfunktionspaverkan. Enligt senaste rekommendation en dos
konjugatvaccin med bredare tackning (20 serotyper, t ex
Prevenar20)®™

Ovrigt

Barnomsorg

Om vardnadshavare har mojlighet kan det vara rimligt att avvakta forskolestart
till 18 manaders alder med syfte att vanta in 6kad mognad/tillvaxt av lungor och
under tiden férsoka undvika luftvagsinfektioner. Det &r ocksa vardefullt om det
sedan gar att fa till inskolning utanfor infektionssasong. Finns mojlighet till sa
kallad ”ur- och skur” forskola, sma barngrupper, forskola for infektionskansliga
barn, ar detta att rekommendera till barn med uttalade besvar och svar BPD.

Flygresor

Barn med BPD loper storre risk att inte kunna uppratthalla adekvat syresattning
vid resa med kommersiellt flyg. Tumregeln ar att barn med BPD-diagnos inte bor
utsattas for flygresor under ett ars korrigerad alder*™. Om barnet ar under tva ar
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bor det inte genomfora flygresa med mindre an att det klarat ett hypoxitest
och/eller utrustats med syrgas och saturationsmatare till resan. Har barnet haft
pulmonell hypertension efter fullgdngen tid eller varit svarare sjuk bor man vara
ytterligare restriktiv och satta hogre aldersgrans for detta. Hypoxitest innebar att
barnet far andas en gasblandning med 15% syrgas, vilket motsvarar andning
under kabintryck, for att sdkerstélla bibehallen O2-saturation 290%. Klarar
barnet inte detta bor flygresa avstas, alternativt att barnet utrustas med syrgas
om resan bedéms som nodvandig. Vid tva ars korrigerad alder klarar de allra
flesta barn med BPD-diagnos ett hypoxitest™.

V.g. se ocksa separat riktlinje BLF Lungmedicin.

Sovning/narkos

Lampligt med sovning pa sjukhus med mojlighet till forlangd 6vervakning och
post-op. vard, dvs undvika ingrepp pa kliniker som endast bedriver dagop.-
verksamhet.

Intyg och
radgivning

Det kan vara aktuellt med intyg under skolaren fér nedsatt fysisk
prestationsformaga, exempelvis for vissa barn som har svart att kunna
genomfora obligatoriska anstrangande aktiviteter, till exempel simning i skolan. |
tonaren radgivning och information kring rékning/vapning. Yrkesradgivning.

Utremittering De flesta ungdomar remitteras till vardcentral infér att de blir 18 ar. De
ungdomar som har uttalat nedsatt lungfunktion remitteras till lungmedicinsk
mottagning.

Register e Barn med andningshjalp i hemmet (ventilator/NIV/CPAP/hogflodesgrimma)

bor registreras i Swedevox.

e Barn som gor spirometri bor registreras i luftvagsregistret.

e Barn som har utvidgad neonatal uppfdljning registreras i SNQ vid 5,5-ars
alder (kan ske via neonatalmottagning pa sjukhus beroende pa regionala
traditioner).

Diagnoskoder Diagnosen BPD féljer barnet under uppvaxten. Huvuddiagnos avgors avseende

lungfunktion och eventuella besvar.

®J459 +P27.1 Vid BPD-astma och normal lungfunktion (FEV1 > -2 z-
score, med bronkiell hyperreaktivitet eller reversibel
bronkobstruktion). Alternativt vid klar klinisk effekt av
inhalationsbehandling trots avsaknad av typiska
astmasymtom eller signifikant reversibilitet, t ex positiv
effekt pa dalig ork vid anstrangning.

¢ J44.8 + P27.1 Kronisk obstruktiv lungsjukdom. Vid kroniskt nedsatt
lungfunktion (FEV1 < - 2 z-score efter bronkdilatation).

¢ J45.9 +1J44.8 + P27.1 Kronisk obstruktiv lungsjukdom samt BPD-astma. Vid
kroniskt nedsatt lungfunktion (FEV1 < - 2 z-score efter
bronkdilatation) men samtidigt kliniska tecken pa
bronkiell hyperreaktivitet eller betydande reversibilitet.
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Pulmonell hypertension (PH) ar en sjukdom som beror pa férhojt blodtryck i
lungkarltradet vilket gor att hjartat far svarare att pumpa blodet till lungorna
vilket i sin tur kan leda till nedsatt hégerkammarfunktion. De tva vanligaste
orsakerna till pediatrisk PH ar medfédda hjartfel och kronisk lungsjukdom. Den
vanligaste underliggande lungsjukdomen ar BPD.

Barn med diagnosen BPD har 6kad risk att utveckla pulmonell hypertension.
Studier har visat en incidens av PH pa 15-28% hos alla prematurfédda med BPD.
Incidensen okar tydligt med svarighetsgraden av BPD och ar dven hogre hos barn
med samtidig tillvaxthdamning (SGA) eller andra komplikationer (som t ex NEC).
For barn med mattlig till svar BPD ber&knas incidensen till ca 25% och vid svar
BPD ca 40%.

Hjartuppfdljning av barn med BPD diagnos och andningsunderstod/
syrgasbehandling

Barn med mattlig till uttalad BPD bor féljas regelbundet med ekokardiografi till
dess att syrgasbehandlingen och/ eller andningsunderstédjande behandling ar
avslutad (se flodesschema). Majoriteten av barn med diagnosen BPD och
pulmonell hypertension forbattras dver tid.

Forslag pa hjartuppfoljning under uppviaxten av barn med mattlig till uttalad
BPD diagnos

e Ekokardiografi i forskolealder, (5-6 ar)
e Ekokardiograf samt arbetsprov alt cardiopulmonell excercise testing (CPET)
vid ca 10 ars alder. Darefter fortsatt kardiologisk uppfoljning vid behov.

Shunt och BPD

e Barn med BPD och shuntvitier (inklusive PDA) med tecken pa
hemodynamisk belastning l6per risk for forsamring av sin BPD och darvid
okad risk for utveckling av pulmonell hypertension. Pa sikt foreligger dven
risk for utveckling av svar pulmonell hypertension och Eisenmengerfysiologi
(shunt med konstant hoger-vanster fléde och hypoxi). Shuntvitier med
tecken pa hemodynamisk belastning bor diskuteras och utredas av
barnkardiolog,

Lungvensstenos

e Hos ban med BPD forekommer lungvensstenos i hogre frekvens.
Lungvensstenos kan aven utvecklas éver tid hos ban med BPD.
Lungvensstenos utreds initialt med ekokardiografisk undersékning.

Barn med BPD och utvecklad pulmonell hypertension som ej dr 6vergaende
bo6r utéver lungmedicinsk uppféljning féljas av barnkardiolog eller
barnkardiologiskt inriktad barnldkare med stod av barnkardiologiskt
centra.



.1@ t

Flodesschema for kardiologisk uppféljning av barn med BPD efter neonatalperioden:

w

Omrade

BPD efter neonatalperioden -

fordjupning

Faststall diagnosen BPD

Ingen eller mild BPD

v

Klinisk monitorering ol

Tecken till
forsamring

W

Inga tecken till PH
(< 1/2 av systemtryck)

W

Screening ultraljud
hjarta var 3-6:e
méanad sa lange

syrgas- eller
andningsstddjande
behandling pagar

v

Forbattring
Inga tecken till PH
(< 1/2 av systemtryck)

v

vid GV 36

v

Mild till mattlig PH
(1/2 - 2/3 av
systemtryck)

v

Optimera gasutbyte
Saturationsgréns > 92 %
Behandla komorbiditet

V)

Upprepa hjartultraljud

]

PH-parametrar
férsamras eller
pro-BNP okar

Ultraljud hjarta
var 3-6 manad s&
ldnge syrgas- eller
andningsstodjande
behandling pagar
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v

Mattlig till
uttalad BPD

v

> Ultraljud av hjartat

Uttalad PH
(> 2/3 av systemtryck,
inkl. avplanat septum)

¥

>{ Overviag PH-behandling

Overvag utredning
Diagnostisk
hjartkatetrisering
(PH-beddmning samt
beddmning av ev. shunt,
lungvenstenos m.m.)
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