Hematuri hos barn och ungdomar - utredning,
diagnostik och behandling

Denna sammanfattning ar uppbyggd i sektioner dar Basutredning vid hematuri utgér rekommendation fér
initial handlaggning av samtliga former av hematuri. Utredningsresultaten styr vilken av utrednings-
/uppféljningsplanerna som darefter blir aktuell.

Bakgrund

Isolerad mikroskopisk hematuri &r ett vanligt, och ofta 6vergaende tillstdnd hos barn och ungdomar
(prevalens ca 1-4%), och patienterna ar oftast asymtomatiska. Hematuri kan vara accidentellt upptackt ex
vid utredning av buksmartor el oklar infektion men kan ocksa bero pa snabbt progredierande
glomerulonefrit/systemsjukdom eller ha urologiskt ursprung.

Utredningen syftar till att identifiera patienter som akut eller langsiktigt riskerar njurfunktionsnedséttning och
samtidigt undvika att friska barn utsétts fér onédig utredning.

Symtomatologi, utredning, behandling och uppféljning skiljer sig at beroende pa forekomst av:

1. Hematuri med proteinuri och/eller njurpaverkan och/eller misstanke om systemsjukdom

2. Intermittent makroskopisk hematuri med normal njurfunktion (med eller utan kvarstaende
mikroskopisk hematuri)

3. Isolerad asymtomatisk mikroskopisk hematuri

Separata uppfdljningsforslag baserat pa vilken grupp patienten tillhor. Ett observandum ar att
symtomatologin kan férandras med tiden, och patienten byter da grupp och
utredning/behandling/uppfoljning modifieras. Utredningen anpassas efter hematurins svarighetsgrad och
forekomst av ev proteinuri, njurpaverkan och/eller misstanke om systemsjukdom.

Basutredning vid hematuri

Isolerad mikroskopisk hematuri behéver ej utredas akut och sakerstalls med 3 separata urinprov (mensfritt
intervall) innan patienten remitteras for vidare utredning.

Definition av hematuri
> 1+ pa u-sticka vilket motsvarar 5 erytrocyter/ synfalt i centrifugerat sediment av 10-15 ml urin (x40)

Symtom

Fran urinvagarna: dysuri, trangningar, flanksmarta, feber, frequency
(Observera att hematuri i sig kan vara smartsam.)

Anamnes

Genomganget trauma och aktuell el féregaende luftvagsinfektion.

Efterfraga ev. hereditet for:
e Njursten
o Koagulationsrubbningar
o Hemoglobinopatier (sickle cell, thalassemi)
o Horselnedsattning och/eller njursjukdom/njursvikt



Status

Sarskilt viktigt att notera i status:

Léangd

Vikt

Blodtryck (x flera med korrekt manschettstorlek)

Feber

Swvullnad, 6dem

Bukpalpation - resistens

Yttre genitalia - synekier, fimosis, balanit

Hudférandringar, Purpura (Henoch-Schénlein purpura (HSP)/IgA-vaskulit)
Artriter?

Undersdkningar

Laboratorieprover

Blodprover
e Hb e Kreatinin
e LPK inkl differentialrékning e Albumin
e TPK e Na
e CRP e K
Urinprover
e U-odling

e Evvirus-PCR (adenovirus kan orsaka hemorragisk cystit)

e U-Calkrea kvot (hyperkalciuri och mikrokonkrement) (Ref varden se Vardprogram for utredning och
behandling av Njursten)

o U-Sediment (Utfores oftast dagtid, farskt urinprov, undersoks inom 2 timmar
Forekomst av cylindrar, deformerade el intakta erytrocyter, kristaller? se lank
http://www.uptodate.com/contents/urinalysis-in-the-diagnosis-of-kidney-
disease?source=search_result&search=urinary+sediment&selectedTitle=1%7E150#H13)

Kommentarer kring urinanalys vid hematuri
e U-sticka ger positivt utslag for hemgrupp i erytrocyter, fritt Hb och myoglobin.
e U-sticka detekterar fran 5 ery/pl urin (motsvarar 2-5 ery/synfalt) till 250 ery/ul urin,
matomrade 0-3(4)
o R0Od supernatant efter centrifugering av urinen (fritt hemoglobin el myoglobin)
Maskinanalys el manuell analys? (Overvag ev felkalla vid kalibrering el avliasning)
e Om proteinuri, kvantifiera med U-alb/krea index pa morgonprov.

Verifiera blédningskallan, eventuella felkallor:

e Blodning fran urinvagarna? Mens, vaginal blédning (nyfédda), balanit, saltkristaller i
blojan

e Lakemedel kan paverka urinens farg (nitrofurantoin, metronidazol, rifampicin,
fenytoin)

o Kost (rabarber, bjornbar, rodbetor, morot)
Metabola sjukdomar ger missfargad urin (alkaptonuri, tyrosinemi, hyperbilirubinemi,
akut intermittent porfyri)

e latrogen orsak (blaspunktion, njurbiopsi, kateter)

Bilddiagnostik

Ultraljud urinvagar (inom 2-4 v om normal njurfunktion och blodtryck, annars tidigare)



Differentialdiagnos

Nivadiagnostik och karaktar av hematuri
Hematuriduration? Aterkommande episoder?

Glomerular eller extraglomerular blédningskalla?
Extraglomerular (distal) Glomerular (proximal)
blodningskalla (bldsa-uretra) blédningskalla

(renal)

Urinens farg Ro6d - rosa R&d, brun, “coca-cola
fargad”

Del av urinportionen som ar Terminala portionen Proximala/hela portionen

rodfargad

Koagel Kan férekomma Ovanligt

Proteinuri mellan Ovanligt Vanligt

hematuriepisoder

Erytrocytmorfologi Normal Dysmorf (akantocyter)

U-Sediment Normalt Ev cylindrar

1. Hematuri med proteinuri och/eller njurpaverkan
och/eller misstanke om systemsjukdom

Misstanke om akut nefrit (hematuri + proteinuri / kreatininsteqring/
blodtryckssteqgring)

Patienten bor vardas inneliggande alt. daglig kontroll av vikt, blodtryck, provtagning och vatskebalans.

Provtagning (vb dagligen)

Blodprover
e Hb, TPK, LPK inkl e Na, K, Kreatinin, Urea, Ca, Fosfat, albumin
differentialrakning e Blodgas

o Komplementfaktorer (C3, C4)

Urinprover
e U-sticka e Urinsediment
e U-alb/krea index

Ovrigt:
e Svalgodling och streptokockserologi

Vid fortsatt oklar kreatininsteqgring eller proteinuri:

Overvag foljande differentialdiagnoser:
Snabbt progredierande glomerulonefrit (Rapidly progressing glomerulonephritis (RPGN)) ex IgA-nefrit,
vaskulit/systemsjukdom (SLE), Post-infektids glomerulonefrit, HSP/IgA-vaskulit



Utvidgad provtagning
e ANA
e Anti-dsDNA

e ANCA (PR3, MPO), anti-GBM o

e Komplementfunktion

e C3d
Clqg

Diskutera med barnnefrolog infér ev akut njurbiopsi vid
o Kraftigt forhojt och/eller snabbt stigande kreatinin (dubblering inom 24 timmar) eller oliguri

(<1 ml/kg/timme)
Eller

e Kvarstaende kreatininstegring, blodtrycksstegring och uttalad proteinuri (U-alb/krea index>
2-300) de narmsta dagarna.

2. Intermittent makroskopisk hematuri
med normal njurfunktion, med eller utan
kvarstaende mikroskopisk hematuri

Patienterna har ofta normaliserad u-sticka mellan episoderna och ingen kontinuerlig proteinuri. Dock

foreligger alltid proteinuri vid makroskopisk hematuri.

Utredning

Utredningen riktas utifran kliniska ledtradar:

Kliniska ledtradar

Mojlig diagnos/orsak

Utredning/atgard

Kraftig fysisk aktivitet
innan makrohematuri

Exercised induced hematuria

Observans

Familjar forekomst av
Hematuri/ fysisk aktivitet
foregar makrohematuri

Thin basement membrane
Nefropati (TBMN)

Uteslut andra orsaker, arftlighet.
Njurbiopsi?

Familjar forekomst av Alport Genetik, horsel, arftlighet, njurbiopsi
hematuri, hdrselnedséttn.
OLI<5 dagar fére makro- IgA-nefrit Uteslut andra orsaker. Njurbiopsi?

hematuri, tonaring

Halsinfektion 1-3 veckor
innan el impetigo/hudinf m
GAS 3-6 veckor innan
makrohematuri, barn<10 ar

Post-streptokock nefrit

Komplement-C3, C4
Streptokock-ak, svalgodl. Folj krea,
blodtryck. Pc-behandla ev GAS

Ensidiga aterkommande
flank/buksmartor +
makrohematuri

Njursten

Ultraljud, CT-urografi, stenanalys,u-
odling, Ca, krea, fosfat, PTH
U-Ca/krea

Nutcracker syndrom
(va-sidiga smartor)

Ultraljud doppler, CT-(angiografi),
diskussion med radiolog

Pelvouretral obstruktion

MAG-3 scint, ultraljud

Dysuri, trangningar +
makrohematuri

Cystit/UVI - dvervag
Adenovirus

Urinodling, virus PCR




Terminal hematuri

Idiopatisk anterior uretrit*

Urologbeddmning i utvalda fall.
Cystoskopi?

Forhojt blodtryck

Glomerular orsak/nefrit

Se utredning punkt 1

Odem Glomerular Se Vardprogram Nefrotiskt syndrom
orsak/nefrit/nefros
Hudutslag HSP/IgA-vaskulit Se Vardprogram HSP/IgA-vaskulit

SLE

Se utredning under punkt 1. Disk.
med reumatolog

+Trombocytopeni, HUS, TTP

Folj blodstatus, hemolys, F-
odling/PCR

Irritation i uretra, perineum

Lokal blédning, frammande
kropp, synechier

Undersokning genitalia

Bukresistens

Tumor

Ultraljud, CT, kontakt med onkolog

Polycystnjurar

Ultraljud, Genetik? Individuell
Uppfdljning

Hydronefros

Ultraljud, MUCG, MAG-3 scint

* |diopatisk anterior uretrit: Terminal hematuri och dysuri hos (pre)pubertala pojkar kan orsakas av
hormonellt betingad epitelmetaplasi i uretra, differentialdiagnos mot njursten. GFR, blodtryck ua. Oftast
normaliserad u-sticka mellan episoderna (ev mikroskopisk hematuri).

Utreds med MUCG och cystoskopi vid svara, langdragna fall. Uroterapeutbeddémning med flodeskurva. Om
gleskissning foreligger kan symtomen forbattras med tatare miktioner genom minskat flodesbetingat tryck i
uretra.

Uppfdljning

Om utredning utfaller normal:
e Kontroll av kreatinin, U-sticka, U-alb/krea index och blodtryck arligen
o Eventuellt senare utglesning av kontroller

Specialfall: enstaka episod av makroskopisk hematuri dar forsta utredning utfallit normalt
e Kontroll av blodtryck, kreatinin samt U-alb/krea index efter ett ar
e Kan avslutas om normal 1-ars-uppféljning

Vid tillkomst av proteinuri (inkl mikroalbuminuri) eller kreatininstegring under uppféljning se
utredningsférslag for hematuri med proteinuri ovan.

3. Isolerad asymtomatisk mikroskopisk hematuri

Patienter med asymtomatisk isolerad mikroskopisk hematuri (ofta accidentellt upptéackt) med:
¢ Normalt GFR
¢ Normalt blodtryck
e Utan hereditet for de vanligaste hereditara njursjukdomarna och
e Utan metabola riskfaktorer
l6per anda en viss risk att utveckla njurfunktionsnedsattning pa sikt varfor de bor fortsatta foljas.



Uppfoljningsforslag (anpassas till lokal vardstruktur):
e Sjukskoterskebesok med kontroll av u-sticka och blodtryck (arligen)
o Lakarbesok med blodprovstagning (kreatinin) (vartannat ar)

Lakarbesok far tidigarelaggas vid behov ex vid tillkomst av makroskopisk hematuri, kreatininstegring,
proteinuri eller hypertoni.

Vilka av patienterna som bor utredas vidare med njurbiopsi far bedémas fran fall till fall. Manga fall
spontanlaker och har ett benignt kliniskt forlopp (ex idiopatisk anterior uretrit, nutcracker syndrome mfl) och
rekommendationen vid asymtomatisk isolerad mikroskopisk hematuri ar darfor att avvakta med njurbiopsi
tills ev debut av proteinuri, hypertoni eller njurfunktionspaverkan. | utredningen bor aven inga kontroll av u-
sticka hos barnets foraldrar som vb remitteras till primarvarden vid positivt fynd.

Utover de tillstdnd som namnts tidigare (Alport syndrome, Thin basement membrane nefropati (TBMN), och
IgA nefropati), kan aven ovanliga syndrom som hereditar angiopati/nefropati/aneurysm och muskelkramper
(HANAC), Epstein/Fechtner (MYH9 - associerade sjukdomar) och CFHR5 nefropati debutera med isolerad

mikroskopisk hematuri och leda till njurfunktionsnedsattning. Dessa sjukdomar diagnosticeras genetiskt och
hos patienter med positiv slakthistoria kan genetisk utredning bli aktuell, diskuteras med barnnefrolog.

Vid 18-ars alder dverremitteras patienterna till primarvarden for fortsatt glesa kontroller med fokus pa u-
sticka och blodtryck.
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