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Förord  
Detta vårdprogram riktar sig till samtliga professioner samt ledning inom hälso- och sjukvården som 
möter personer med misstanke om eller redan identifierad primär hyperparatyreoidism. 

Inom kunskapsområdet finns i Sverige idag inget nationellt vårdprogram eller någon nationell riktlinje 
för denna grupp av patienter. Förhoppningen är att vårdprogrammet kommer bidra till en bättre 
diagnostik, behandling och uppföljning inom hela Sverige och till en god och jämlik vård.  

 

Inga-Lena Nilsson, ordförande   Niclas Abrahamsson, ordförande 

Nationell arbetsgrupp hyperparatyreoidism Nationella programområdet endokrina sjukdomar 
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Förkortningar 

Förkortning Förklaring 

P-25-OH Vitamin D 25-hydroxycholecalciferol (Vitamin D)* 

AP2S1 Adaptor Related Protein Complex 2 Subunit Sigma 1 

BMD Bone mineral density 

CASR Calcium-sensing receptor 

CCCR Calcium creatinine clearance ratio 

CDC73 Cell Division Cycle 73 

CDKN1B Cyclin Dependent Kinase Inhibitor 1B 

DRG Diagnosrelaterade grupper 

DXA Dual-energy X-ray Absorptiometry 

FHH Familjär hypokalcurisk hyperkalcemi (FHH) 

GCM2 Glial Cells Missing Transcription Factor 2 

GNA11 G Protein Subunit Alpha 11 

HPT Hyperparatyreoidism 

IOPTH Intraoperativ PTH-mätning 

KVÅ Klassifikation av vårdåtgärder 

MDK Multidisciplinär konferens 

MEN Multipel endokrin neoplasi 

MIP Minimalinvasiv paratyreoidektomi 

NGS Next generation sequencing 

PHPT Primär hyperparatyreoidism 

P-PTH Parathormon (paratyreoideahormon)* 

RET Rearranged during transfection 

P-Ca Totalkoncentrationen kalcium i plasma* 

P-Calciumjon, fri Koncentrationen fritt, joniserat, kalcium i plasma* 

tU-Calcium Dygnsutsöndring av kalcium i urin 

tU-Kreatinin Dygnsutsöndring av kreatinin i urin 
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UL Ultraljud 

*Vid mätning i plasma används systembeteckning P-, i serum S- och i helblod B- 

1. Sammanfattning 
Primär hyperparatyreoidism (PHPT) är en av de vanligaste endokrina diagnoserna som upptäcks, 
utreds och handläggs inom allmän och specialiserad vård. Den övergripande målsättningen med det 
nationella vårdprogrammet är att skapa ett första nationellt kunskapsstöd baserat på bästa 
tillgängliga kunskap, för att patienter med PHPT ska utredas och behandlas på likartat sätt oavsett 
kön, socioekonomiskt status eller bostadsort.  

En genomgående strävan har varit att remissgången, utredningen och behandlingen ska vara enhetlig 
och effektiv. Under arbetet har vårdprogramgruppen identifierat ett antal kunskapsluckor, som 
redovisas i dokumentet. Målet är att kunskapsstödet ska vara lätthanterligt, tydligt och vara ett 
dynamiskt dokument där tillkomst av nya evidens beaktas kontinuerligt i samband med regelbunden 
uppdatering. 

2. Inledning 
2.1 Målgrupp 
Målgruppen för vårdprogrammet är i första hand vårdens professioner, chefer och ledning som 
ansvarar för diagnostik, behandling och uppföljning av patienter med primär hyperparatyreoidism, i 
vårdprocessen och inom hälso- och sjukvårdens olika vårdnivåer. 

Vårdprogrammet är även tillgängligt för patienter, närstående och andra intressenter. 

2.2 Vårdprogrammets giltighetsområde 
Vårdprogrammet som beskriver vårdprocessen med diagnostik, behandling och uppföljning är 
utarbetat inom Nationellt system för kunskapsstyrning hälso- och sjukvård. Detta utifrån ett 
identifierat behov och beslut om insats i det nationella programområdet för endokrina sjukdomar. 
Uppdraget att ta fram vårdprogrammet har utförts av den nationella arbetsgruppen för 
hyperparatyreoidism.  

Vårdprogrammet som kunskapsstöd i hälso- och sjukvården har fastställts av det nationella 
programområdet endokrina sjukdomar. 

Beslut om ett slutligt införande tas i respektive region enligt regionala rutiner. 

2.3 Personcentrerat och sammanhållet vårdförlopp 
Personcentrerat och sammanhållet vårdförlopp saknas inom detta kunskapsområde. 
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2.4 Metodbeskrivning 
Den nationella arbetsgruppen har metodiskt arbetat enligt nationella kunskapsstyrningens framtagna 
process, Generiskt ramverk - en vägledning för att utarbeta kunskapsstöd (kunskapsstyrningvard.se). 
Processen innehåller genomlysning av kunskapsläget, att ta fram rekommendationer samt att skriva 
kunskapsstödet. I detta ingår även att ta fram en konsekvensbeskrivning samt kvalitetsindikatorer. 

Gruppen har i detta sökt och sammanfattat bästa tillgängliga kunskap inom området. 
Litteraturgenomgången som utförts av ledamöterna har varit baserad på litteratursökningar i 
PubMed och Web of Science, befintliga internationella sammanställningar som UpToDate samt 
information från nationella populationsregister och kvalitetsregister. 

Det är viktigt att ta del av patienternas erfarenheter och synpunkter. Då patienter med PHPT inte 
ingår i någon känd organisation, har information från patientgruppen inhämtas via en enkät som 
distribuerats via ledamöternas nätverk i regionerna. I enkäten efterfrågas patienternas upplevelser 
och synpunkter på vad som är väsentligt att belysa och lyfta in i vårdprogrammet. 

Det vetenskapliga stödet för åtgärder vid diagnostik och utfall av olika behandlingar av primär 
hyperparatyreoidism (PHPT) är svagt. Studierna är övervägande observationsstudier eller 
interventionsstudier med små material eller på subgrupper av patienter som inte representerar hela 
patientgruppen. Användandet av GRADE för gradering av vetenskapligt stöd har därför inte bedömts 
meningsfullt.(1) Rekommendationerna i vårdprogrammet har graderats som starka eller svaga 
baserats på beprövad erfarenhet och en informell konsensusdiskussion i vårdprogramgruppen.(2).  

3. Mål med vårdprogrammet 
Det övergripande målet med vårdprogrammet är att skapa ett gemensamt nationellt kunskapsstöd 
för diagnostik, behandling och uppföljning av primär hyperparatyreoidism baserat på bästa 
tillgängliga kunskap. Det ska bidra till god och enhetlig vård oavsett var i landet man bor. 

4. Bakgrund och orsaker 
I Sverige finns idag stora variationer i diagnostik och behandling av primär hyperparatyreoidism 
(PHPT), såväl inom som mellan regioner. Avgörande för effektiv upptäckt och behandling av PHPT är 
tillgång till evidensbaserade analysmetoder för blodprovsdiagnostik och etablerade rutiner för 
enhetlig remissgång. 

Orsaken till PHPT är oftast en godartad tumör, paratyreoideaadenom, med okontrollerad sekretion 
av parathormon, vilket medför förhöjd kalciumnivå i blodet, hyperkalcemi. Den enda botande 
behandlingen är kirurgiskt avlägsnande av adenomet, paratyreoidektomi.  

PHPT är den tredje vanligaste endokrina diagnosen efter diabetes och sköldkörtelrubbningar. 
Sjukdomen är tre gånger vanligare hos kvinnor och ökar i förekomst med stigande ålder.(3) En svensk 
screeningundersökning påvisade PHPT hos drygt tre procent av postmenopausala kvinnor. (4)  

Avsaknad av nationell diagnosregistrering inom primärvården och viss specialiserad vård begränsar i 
dagsläget möjligheten till värdering av diagnostik, behandling och uppföljning av patienter med PHPT 
som inte blivit föremål för kirurgisk behandling. En sammanställning av operationsincidensen för 

https://kunskapsstyrningvard.se/download/18.218d605017ee2fd83c8494cb/1645174218088/Generiskt-ramverk-kunskapsstod-v1.4-220217.pdf
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PHPT inom Sveriges 21 regioner under tidsperioden 2008–2017 visade på variation mellan 3,3–
16,9/100 000 invånare och år. Vid jämförelse mellan regioner med låg och hög operationsincidens, 
var ålders- och könsfördelningen bland de opererade likartad. Skillnaden i tidsintervall mellan första 
registrering av diagnosen PHPT i nationellt register till operation var obetydlig. Det tyder på att 
skillnaden i operationsincidens inte kan förklaras av tillgång till endokrinkirurgi utan snarare bör 
sökas i tillgänglighet till diagnostik och/eller variationer i indikationsställning och remissgång. (Data 
inhämtade från kvalitetsregistret Scandinavian Quality Register for Thyroid, Parathyroid and Adrenal 
Surgery, SQRTPA och nationella register, Thorsteinsson et al, opublicerade data).  

Diagnosen PHPT baseras på hyperkalcemi och relativt förhöjd parathormonnivå i blodprovsanalys. 
Före 70-talet, då man inte hade tillgång till automatiserade metoder för analys av parathormon och 
kalcium, upptäcktes PHPT enbart hos patienter med tydliga symtom kopplade till njursten och grav 
skeletturkalkning. Gastrointestinala och psykiska symtom var vanliga. De flesta i västvärlden som 
diagnostiseras med PHPT idag har inga eller milda symtom. Tre fenotyper kan särskiljas:  

• PHPT med klassiska symtom  
• PHPT med milda eller inga symtom  
• PHPT   med komplikationer av sjukdomen såsom osteoporos, njursten och njurinsufficiens.(5, 

6) 

De flesta patienter med PHPT diagnostiseras inom primärvården. Många patienter söker med 
symtom såsom trötthet och psykiska besvär, som kan tolkas som relaterade till stress, utbrändhet 
eller åldrande.(7, 8) Utredning för att söka bakomliggande sjukdomar inbegriper förutom 
kroppsundersökning också laboratoriediagnostik. Kalciumanalys bör ingå i utredning av diffusa 
symtom, demensutveckling, njursten eller vid symtom såsom törst och stora urinmängder där 
diabetes mellitus uteslutits. Kalcium analyseras i samband med utredning och behandling av 
osteoporos initierat vid lågenergifrakturer i bland annat handled, lårbenshals och ryggkotor. Så 
kallade frakturkedjor startas i ökande utsträckning.(9) Primärvården har här en nyckelroll i utredning 
och behandling av osteoporos. Regelbunden kontroll av kalciumnivån ingår, speciellt vid injektions- 
eller infusionsbehandling. Det är troligt att fler patienter med PHPT i framtiden kommer att 
upptäckas i samband med utredning eller behandling av osteoporos och/eller efter fraktur. 
Kalciumanalys kan även övervägas i samband med hypertoniutredning. PHPT förekommer i alla 
åldrar och underdiagnostik är vanligt.(10) Det är viktigt med ökad medvetenhet om PHPT och att 
förhöjda kalciumnivåer uppmärksammas.(11) Det gäller inte minst under graviditet, där PHPT kan 
medföra allvarliga konsekvenser för mor och barn.(12)  

5. Primär prevention 
Hittills finns inget vetenskapligt stöd för att levnadsvanor påverkar risken för PHPT. (13) 
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6. Ärftlighet 
6.1 Primär hyperparatyreoidism 

Rekommendation 
Molekylärgenetisk utredning bör erbjudas patienter med risk för genetisk predisposition för primär 
hyperparatyreoidism (PHPT) samt patienter med misstänkt familjär hypokalcurisk hyperkalcemi 
(FHH): 

• Diagnos PHPT före 40 års ålder 
• Två eller fler tumörer associerade med MEN1 (PHPT, endokrina pankreas, hypofys) 
• Multiglandulär sjukdom 
• Paratyreoideacancer 
• Diagnos före 50 års ålder med nära släkting som diagnostiserats före 50 års ålder 
• Analys av genpanel rekommenderas framför singelanalys såvida inte frågeställning rör en 

distinkt definierad mutation. Paneler för analys föreslås innefatta MEN1, CDC73, RET, 
CDKN1B, GCM2 samt i vissa fall för konfirmering av kliniskt suspekt FHH, CASR, GNA11 och 
AP2S1. 

Molekylärgenetisk utredning initieras av endokrinkirurgisk/endokrinologisk specialist. Om en 
genetisk orsak till PHPT påvisas rekommenderas remiss till enhet med specialkompetens för 
genetisk vägledning och familjeutredning samt hjälp med kontroller till anlagsbärare. Undantag 
gäller för FHH, se nedan. 

Om det finns flera familjemedlemmar med PHPT före 40 år utan att en genetisk orsak har påvisats 
i familjen, kan remiss för en fördjupad bedömning också övervägas. 

Stark rekommendation.  

6.2 Grund för rekommendation 
Ärftliga former av PHPT beräknas utgöra 10% av alla fall och förekommer antingen isolerat eller som 
del i mer komplexa syndrom (se tabell 4.1).(14, 15) De flesta diagnostiseras före 30 års ålder. 
Resultatet av den genetiska analysen får tydliga diagnostiska och terapeutiska implikationer på valet 
av behandlingsstrategi och uppföljning. Familjehistoria bör alltid efterfrågas vid PHPT. Next 
generation sequencing (NGS) har gjort det möjligt att simultant testa för olika mutationer. Det 
medför att man, i de fall det inte föreligger klar familjehistoria och/eller definierad mutation, med 
fördel väljer ett DNA-test som innehåller en panel av kända mutationer och även innefattar 
differentialdiagnosen familjär hypokalcurisk hyperkalcemi, FHH.(16) Paneler för analys föreslås 
innefatta MEN1, CDC73, RET, CDKN1B, GCM2, CASR, GNA11 och AP2S1. Somatiska mutationer är 
vanliga i paratyreoideaadenom och kan inte utgöra grund för diagnos av ärftlig sjukdom.(17) Idag kan 
alla analyser genomföras inom Sverige. 
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6.2.1 Multipel endokrin neoplasi 
Den vanligaste ärftliga formen av PHPT är multipel endokrin neoplasi typ 1 (MEN 1), som orsakas av 
autosomalt dominant nedärvd mutation av MEN1-genen. MEN 1 kännetecknas av endokrina tumörer 
i paratyreoidea, hypofysens framlob och endokrina pankreas. Den kliniska bilden varierar och 
syndromet är även associerat med ökad förekomst av neuroendokrina tumörer i thymus och lunga, 
binjurebarkshyperplasi, lipom, kutana angiofibrom, andra bindvävstumörer, meningeom och 
bröstcancer.(18, 19) Ingen genotyp-fenotyp-korrelation har hittills identifierats. Kombinationen PHPT 
och hypofysadenom faller sällan ut med positiv mutationsanalys.(20) Samtliga paratyreoideakörtlar 
bär på anlaget men tillväxer assymetriskt. Det kirurgiska ingreppet bör genomföras på enhet med 
expertis inom området. Målet med kirurgin är att uppnå normokalcemi så lång tid som möjligt med 
minsta möjliga komplikationsrisk. 

MEN 2 är ett samlingsnamn för tre autosomalt dominant nedärvda syndrom orsakade av mutation i 
den så kallade RET (rearranged during transfection)-genen; MEN 2A, MEN 2B och familjär medullär 
tyreoideacancer. Syndromen kännetecknas av tydlig koppling mellan genotyp och fenotyp och 
innefattar i första hand medullär tyreoideacancer och feokromocytom samt, för MEN 2B, neurinom i 
slemhinnor. PHPT kan ingå i MEN 2A men är inte associerad med MEN 2B. Den första 
manifestationen vid MEN 2A är oftast medullär tyreoideacancer och det finns inget skäl för 
profylaktisk paratyreoidektomi utan endast extirpation av eventuella adenom. 

MEN 4 är en mycket ovanlig form, som orsakas av mutation av CDKN1ß och liknar MEN 1 med debut i 
ung ålder.(21) 

6.2.2 Hyperparatyreoidism-jaw tumor 
Hyperparathyroidism-jaw tumor (HPT-JT) orsakas av mutation av CDC73 som kodar för parafibromin, 
ett protein med antiproliferativ aktivitet. Syndromet nedärvs autosomalt dominant och domineras av 
PHPT men tumörer och cystor i käkar, uterus och njurar kan förekomma. Till skillnad från övriga 
nedärvda former av PHPT orsakas HPT-JT ofta av ett singeladenom och paratyreoideacancer 
förekommer i upp till 20% av fallen.(22, 23) Immunhistokemisk analys av parafibrominuttryck kan 
underlätta värdering av anamnes och kliniska fynd. Intakt parafibromin talar mot CDC73-mutation 
som orsak till PHPT.(24) 

6.2.3 Familjär isolerad hyperparatyreoidism 
Familjär isolerad hyperparatyreoidism (FIHP) är ett samlingsnamn för hyperparatyreoidism utan 
koppling till andra endokrina tumörer. Den kan vara en variant av MEN 1/MEN 4 eller orsakas av 
patogena varianter i GCM2. 

6.2.4 Familjär hypokalcurisk hyperkalcemi 
Familjär hypokalcurisk hyperkalcemi (FHH) är ett tillstånd med nedsatt känslighet för kalcium i 
paratyreoidea och njure, vilket medför mild hyperkalcemi och nedsatt utsöndring av kalcium i urinen. 
FHH ger normalt inte symtom och paratyreoidektomi påverkar inte tillståndet. Genetisk testning är i 
första hand ämnad att identifiera mutation för att undvika onödiga operationer. Mutation kan 
påvisas i CASR (2/3), AP2S1 (>5%) och GNA 11 (5%). Tillståndet karakteriseras av mild hyperkalcemi 
med ingen eller måttlig P-PTH-stegring, hypokalcuri och normalt fosfat. Kalciumnivån är förhöjd från 
tidig ålder och kvarstår oförändrad över tid. Om båda föräldrarna bär anlaget riskerar barnet att 
födas med neonatal svår hyperparatyreoidism där total paratyreoidektomi krävs för överlevnad. Där 



Nationellt vårdprogram för primär hyperparatyreoidism      2023-04-28                                                         

 

12 

släktgifte förekommer är det därför viktigt med genetisk vägledning. Kombinationer av FHH och PHPT 
kan förekomma.(25, 26) 

6.3 Ärftliga syndrom associerade med primär 
hyperparatyreoidism och familjär hypokalcurisk hyperkalcemi 

Tabell 1. Ärftliga syndrom associerade med primär hyperparatyreoidism och familjär hypokalcurisk 
hyperkalcemi 

Tillstånd Relevanta gener Penetrans Associerade tumörer och tillstånd 

MEN* 1 MEN1 90% Hypofys, EPT**, neuroendokrina tumörer i 
thymus och lunga, binjurebarkshyperplasi, 
lipom, angiofibrom, bröstcancer 

HPT-JT *** 

 

CDC73 80% 

15% cancer 

Käkar, njurar, uterus 

MEN 2A RET 80% Medullär tyreoideacancer, feokromocytom 

MEN 4 CDKN1B 80% Hypofys, EPT, binjurebark 

FIHP GCM2, CASR, 
MEN1, CDKN1B 

 Inga 

   

FHH CASR (FHH 1) 65%, GNA11 (FHH 2) <5%, AP2S1 (FHH 3) >5% 

*multipel endokrin neoplasi 
** endokrin pankreastumör 
*** hyperparatyreoidism jaw tumor 

  



Nationellt vårdprogram för primär hyperparatyreoidism      2023-04-28                                                         

 

13 

7. Symtom och kliniska fynd 
Rekommendation 
Diagnosen primär hyperparatyreoidism (PHPT) bör baseras helt på biokemi och kännetecknas av 
förhöjda kalcium- och parathormonnivåer i blodet. Sjukdomen behöver inte vara symtomgivande. 
Anamnesen bör omfatta familjehistoria, tidigare sjukhistoria, medicinering, symtom eller 
komplikationer med möjlig koppling till sjukdomen. 

Stark rekommendation  

7.1 Grund för rekommendation 
Den kliniska bilden vid primär hyperparatyreoidism (PHPT) har förändrats genom tillgången till 
moderna metoder för analys av kalcium- och parathormon. Idag är de tidigare klassiska symtomen 
och komplikationerna kopplade till grav hyperkalcemi med uttalad skeletturkalkning och belastning 
på njurarna relativt ovanliga. Gastrointestinala symtom är ovanliga. Patienter med PHPT kan vara 
symtomfria eller presentera symtom som överlappar med andra åkommor.(27) 

7.1.1 Muskuloskeletala symtom och komplikationer 
PHPT ökar omsättning av såväl kortikalt som trabekulärt ben. Mellan 20 och 50% av 
postmenopausala kvinnor med PHPT drabbas av osteoporos och frakturförekomsten är ökad.(28-33)  

Vid PHPT ses ökning av benmarkörer relaterade till ökad benomsättning. Efter paratyreoidektomi kan 
ofta normalisering av benmarkörer och förbättrad bentäthet, mätt med DXA, påvisas även bland 
patienter med PHPT som inte utvecklat osteoporos.(34) Symtom av muskeltrötthet och svaghet i 
proximal muskulatur, särskilt inom nedre extremiteterna, förekommer. Den radiologiska bilden av 
osteitis fibrosa cystika är ovanlig men patognomont för PHPT.(35, 36) 

7.1.2 Nefrologiska symtom och komplikationer 
Nefrologiska symtom som polyuri, ökad törst, hyperkalcuri och nefrokalcinos rapporteras. Njursten 
drabbar mellan 10 och 20% av PHPT-patienter, särskilt yngre män.(37-43) 
 

Risken för att utveckla nya njurstenar minskar efter operation men njurfunktionsnedsättning 
kvarstår.(37, 43, 44) 

7.1.3 Neuropsykiatriska och kognitiva symtom 
Symtom som trötthet, fatigue, affektiva neurotiska symtom som depression, oro, 
koncentrationssvårigheter, förvirring och demenssymtom förekommer vid PHPT. (45-47) 
 

De kausala sambanden är otillräckligt kända. Evidens saknas för i vilken utsträckning 
neuropsykiatriska symtom förbättras efter paratyreoidektomi. Möjligheten att, i det individuella 
fallet, prediktera effekt av paratyreoidektomi på neuropsykiatriska symtom och kognitiv funktion är 
hittills begränsad.(48, 49) 
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7.1.4 Kardiovaskulära komplikationer 
Populationsbaserade studier från Europa har visat koppling mellan PHPT och överdödlighet i 
kardiovaskulära komplikationer. (50-52). Resultaten är inte direkt överförbara till dagens PHPT-
population med en mildare sjukdomsbild. Två nyligen publicerade stora populationsbaserade studier 
påvisade kvarstående överrisk för död i kardiovaskulär diagnos vid PHPT, medan den prospektiva 
randomiserade SIPH-studien inte påvisade ökad risk för kardiovaskulära komplikationer för PHPT-
patienter som följdes utan att opereras.(6, 53, 54) 

Hypertoni, endoteldysfunktion, diastolisk dysfunktion, vänsterkammarförstoring, kort QT-tid på EKG 
och arytmier har redovisats i ett flertal observationsstudier men med varierande grad av 
reversibilitet och de kausala sambanden är otillräckligt kända. Hypertonin kvarstår i de flesta fall men 
kan påverkas positivt efter paratyreoidektomi.(55-64) 

7.1.5 Metabola rubbningar 
Från populationsbaserade undersökningar har rapporterats ökad förekomst av störningar i 
kolhydratmetabolism som insulinhypersekretion, insulinresistens och blodfettrubbning bland 
patienter med PHPT. Effekterna av paratyreoidektomi har endast studerats i begränsad omfattning 
och med divergerande resultat.(62, 65-70) 

7.1.6 Hyperkalcemisk kris 
Hyperkalcemisk kris är ett ovanligt men allvarligt tillstånd som kännetecknas av multiorgansvikt med 
gastrointestinala (illamående, kräkning), nefrologiska (dehydrering, oliguri), kardiovaskulära (arytmi, 
hjärtsvikt, hypotoni) och neurologiska symtom (muskelsvaghet, konfusion, koma) och ibland med 
utfällning av kalcium i njurar och andra mjukdelar.(71) 

7.2 Differentialdiagnoser 
Se kapitel Utredning 8.1.5 till och med 8.1.7.  
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8. Utredning  
8.1 Biokemisk utredning och bentäthetsmätning (DXA) 

 

Figur 1. Utredning inom primärvård och annan berörd vård där hyperkalcemi kan förekomma. 
Calciumanalys väljs beroende på lokala förutsättningar. P-Calciumjon, fri är att föredra om 
analyskapacitet, logistik och provhållbarhet så medger. Vid D-vitaminbrist inleds substitution, se 
avsnitt 8.1.3 
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8.1.1 Kalciummätning 

Rekommendation 
Vid misstanke om hyperkalcemi bör P-Calciumjon, fri eller P-Ca i kombination med albumin mätas 
på vida indikationer. P-Calciumjon, fri är att föredra om analyskapacitet, logistik och 
provhållbarhet så medger. Om albumin är lågt och P-Ca inom övre delen av referensintervall bör P-
Calciumjon, fri mätas.  
Stark rekommendation.  

Albuminjusterat kalcium bör inte användas vid utredning av hyperkalcemi. 
Stark rekommendation  

Nivå: Primärvård och annan berörd vård 

Grund för rekommendation 
Mätning av P-Calciumjon, fri i serum, plasma eller helblod speglar den biologiskt aktiva fraktionen av 
kalcium. Mätning av P-Calciumjon, fri medger större möjlighet att påvisa måttlig hyperkalcemi vid 
PHPT jämfört med mätning av P-Ca.(72-74) Vid uttalad hyperkalcemi är P-Ca alltid förhöjt. Då cirka 
40% av kalcium i plasma är albuminbundet, kan låg albuminkoncentration maskera måttlig 
hyperkalcemi. Därför bör P-Calciumjon, fri mätas om albumin är lågt och totalkalcium inom övre 
delen av referensintervall. Internationellt används ofta formler för att beräkna albumjusterat 
kalcium. Dessa formler fungerar bristfälligt i svenska förhållanden och bör inte användas vid 
utredning av hyperkalcemi.(75) 

P-Calciumjon, fri kan anges vid patientens aktuella pH, vilket bäst speglar den fysiologiskt aktiva 
kalciumkoncentrationen i blodet och vävnaderna, förutsatt att analys kan utföras snarast efter 
provtagning.  P-Calciumjon, fri kan även beräknas vid standardiserat pH (pH 7,4) vilket kan ge bättre 
tolkningssäkerhet vid fördröjd analys och provtransport. Båda sätten att ange P-Calciumjon, fri 
förekommer och kan användas. Inom sjukhusvård, där prov kan analyseras omgående, 
rekommenderas mätning vid patientens aktuella pH. Inom primärvård och vid längre transport kan P-
Calciumjon, fri justerat till pH 7,4 ge bättre tolkningssäkerhet. Rapporterad koncentration P-
Calciumjon, fri bör jämföras med ett referensintervall som verifierats för den lokalt använda 
metoden. Speciella rekommendationer för laboratoriemedicin finns i bilaga 20.1.  

8.1.2 Biokemisk utredning av hyperkalcemi 

Rekommendation  

Hyperkalcemi bör bekräftas genom upprepad mätning av kalcium, i första hand P-Calciumjon, fri. 
Samtidigt beställs P-PTH, P-25-OH Vitamin D och P-kreatinin (inkl. eGFR). Även P-PTH bör mätas 
vid minst två tillfällen. (76-78) 
Stark rekommendation  

Nivå: primärvård och annan berörd vård 
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8.1.3 Biokemisk bild vid PHPT 

Rekommendation 
Hyperkalcemi i kombination med förhöjt eller inadekvat högt P-PTH (från mitten av 
referensintervall till ökat) är förenligt med PHPT. Patientgruppen bör remitteras, i första hand till 
endokrinkirurgisk specialistvård (alternativt endokrinologisk specialistvård) för bedömning och 
ställningstagande till behandling och samtidigt bör bentäthetsmätning med DXA beställas. 
Stark rekommendation 

Nivå: Primärvård och annan berörd vård 

Grund för rekommendation 
Upprepat kalcium över referensintervall bekräftar hyperkalcemi. Hyperkalcemi i kombination med 
tydligt och konsekvent ökat P-PTH är förenligt med PHPT. Patienter med diagnostiserad PHPT bör 
genomgå bentätsmätning med DXA. Klara fall bör remitteras utan att invänta resultat av DXA. Vid 
njursvikt försvåras diagnostiken till följd av att det kan vara svårt att skilja primär från sekundär 
hyperparatyreoidism och utredning bör ske i samråd med njurmedicin.(79, 80) Vid D-vitaminbrist (P-
25-OH Vitamin D < 50nmol/l) inleds försiktig substitution, förslagsvis med cholecalciferol, 800Ex1. 

8.1.4 Läkemedelsorsakad hyperkalcemi 

Rekommendation 
Läkemedelsutlöst hyperkalcemi bör övervägas som differentialdiagnos till PHPT. 
Svag rekommendation  

Nivå: Primärvård, annan berörd vård samt endokrinologisk specialistvård 

Grund för rekommendation 
Tiaziddiuretika kan orsaka lätt hyperkalcemi i kombination med normalt P-PTH. Om säker alternativ 
behandling kan erbjudas så kan tiazid utsättas. Normaliserat kalcium talar för tiazidorsakad 
hyperkalcemi. En andel av patienterna i gruppen har PHPT, som demaskerats av 
tiazidbehandlingen.(81)  

Litiumbehandling kan utgöra bakomliggande orsak till PHPT. Litiumbehandlade PHPT-patienter 
handläggs som övriga. Litium bör inte utsättas, då seponering av medicineringen kan få negativa 
konsekvenser för patientens mående. Cirka 15% av litiumanvändare utvecklar PHPT och tillståndet är 
oftast irreversibelt. Den bakomliggande mekanismen är ofullständigt känd. I de flesta fallen föreligger 
multiglandulär sjukdom. Vid behandling med litium har urinkalciumanalys inget diagnostiskt värde 
och kan uteslutas.(82, 83)  
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8.1.5 FHH och kalciumutsöndring i urin 

Rekommendation 
FHH bör övervägas som differentialdiagnos. Kalciumutsöndring i urin bör mätas i den fortsatta 
utredningen. 
Stark rekommendation  

Nivå: Endokrinkirurgisk/endokrinologisk specialistnivå 

Grund för rekommendation 
Patienter med måttlig hyperkalcemi i kombination med inadekvat högt P-PTH kan ha PHPT men även 
FHH. Det är önskvärt att differentiera tillstånden eftersom FHH vanligen inte är sjukdomsassocierat 
och inte bör opereras. Tidigare normalt kalcium och klassiska hyperkalcemiska symtom talar för 
PHPT. Livslång hyperkalcemi samt släktingar med förhöjt kalcium utan sjukdom talar för FHH.(82) 
Dygnsutsöndring av kalcium och kreatinin i urin bör mätas för att vägleda differentiering mellan 
tillstånden. Patienten bör äta normalskost under urinsamlingen. Utsöndring av <2,5 mmol kalcium 
per dygn i urinen eller calcium-kreatinin-clearance ratio (CCCR) <0,01 talar för FHH. Utsöndring av >5 
mmol kalcium per dygn i urinen eller CCCR> 0,02 talar för primär hyperparatyreoidism. Intervallen 
däremellan utgör gråzoner. Kalciumutsöndring i urin är svårvärderad vid tiazidbehandling (bör 
utsättas minst en vecka före) och D-vitaminbrist. Enligt en dansk studie är CCCR något bättre på att 
särskilja FHH från primär hyperparatyreoidism jämfört enbart kalciumutsöndring i urin.(84, 85) 
Beräkningsformel beskrivs i bilaga 21.1.2. Anamnes är viktig eftersom kalciumutsöndring i urin och 
CCCR har begränsade möjligheter att differentiera tillstånden och PHPT är vanligt medan FHH är 
ovanligt.(86) 

En möjligen något effektivare algoritm för att biokemiskt diskriminera primär hyperparatyreoidism 
och FHH har presenterats. Den baseras på kalcium, P-PTH och osteokalcin i serum samt CCCR, men 
prospektiva och bekräftande studier saknas.(87) 

Diagnostik av FHH kan skärpas genom genotypning av mutationer i generna CaSR, AP2S1 och 
GNA11.(88) Diagnostiken beskrivs i kapitel 6. 
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Figur 2. Utredning av urinkalciumutsöndring. 

8.1.6 Hyperkalcemi av andra orsaker 

Rekommendation 
Hyperkalcemi i kombination med lågt P-PTH motsäger hyperparatyreoidism och bör utredas för 
andra bakomliggande tillstånd till hyperkalcemi. De viktigaste är maligna sjukdomar såsom 
multipelt myelom, lymfom, lungcancer och maligniteter som har metastaserat till skelettet. 
Granulomatösa sjukdomar såsom sarkoidos, tuberkulos och svampsjukdomar kan orsaka 
hyperkalcemi liksom hypertyreos. Immobilisering, ökat kalkintag, mjölk-alkali syndromet med ökat 
kalkintag vid nedsatt njurfunktion och vitamin D-intoxikation är sällsynta orsaker till hyperkalcemi. 
Stark rekommendation 

Nivå: Primärvård och annan berörd vård 

Denna utredningsgång ligger utanför ramen för vårdprogrammet. 
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8.1.7 Normokalcemisk PHPT 

Rekommendation 
Normokalcemisk PHPT kan övervägas som diagnosbegrepp för patienter med njursten eller andra 
tydliga symtom relaterade till PHPT men med normalt P-Calciumjon, fri. Koncentrationen ska dock 
konsekvent vara inom översta delen av referensintervall och P-PTH förhöjt vid upprepade 
mätningar, utan samtidig D-vitaminbrist, njurinsufficiens eller annan orsak till sekundär 
hyperparatyreoidism, se nedan. 

Det är sällan indicerat att mäta P-PTH om kalcium är normalt (undantaget njursvikt, uppföljning 
efter tyreoideakirurgi eller vid stark misstanke om PHPT i kombination med P-Calciumjon 
konsekvent i översta delen av referensintervallet t.ex vid njurstenssjukdom.) 
Svag rekommendation 

Nivå: Primärvård och annan berörd vård 

Grund för rekommendation 
Diagnosgruppen normokalcemisk PHPT är omdiskuterad. Arbetsgruppen anser att åtminstone vissa 
patienter bör bedömas av specialist för ställningstagande till behandling.(82) Man bedömer vidare 
att vården överutnyttjar P-PTH-analys hos patienter med normalt P-Calciumjon, fri. P-PTH-ökning i 
kombination med lågt eller normalt P-Calciumjon fri återspeglar i första hand sekundär 
hyperparatyreoidism (njurinsufficiens, D-vitaminbrist, anorexi, kalciumfattig kost, malabsorption, 
fosfatrubbning samt behandling med en del läkemedel). Internationella guidelines anger eGFR < 60 
ml/min/1,73 m2som gränsvärde för njursvikt.(82) 

Bland läkemedel som kan orsaka PTH-stegring bör man särskilt nämna att SGLT2-hämmare, som 
används i allt större omfattning vid diabetes och hjärtkärlsjukdom, påverkar fosfathomeostasen, 
vilket kan leda till sekundär hyperparatyreoidism.  Ökande P-PTH-nivåer kan ofta observeras redan 
timmar/dagar efter påbörjad behandling.(89, 90) Det är fortfarande oklart om kronisk behandling 
med SGLT-2 hämmare har långsiktig effekt på PTH utsöndring och benomsättning.(91) 

9. Multidisciplinär konferens 
Multidisciplinär konferens (MDK) för beslut om behandling och uppföljning bör genomföras vid 
diagnos eller misstanke om paratyreoideacancer, vid hereditära former och vid 
differentialdiagnostiska problem att skilja PHPT och sekundär HPT. Vilka kompetensområden som 
bör ingå bestäms av frågeställning och lokala förutsättningar. De kan innefatta endokrin kirurgi, 
histopatologi, endokrinologi, onkologi, genetik, radiologi, nuklearmedicin och njurmedicin. 
Huvuddelen av patienter med PHPT kan handläggas utanför MDK. 
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10. Kirurgisk behandling 
10.1 Indikationer för kirurgisk behandling 
Rekommendation 
• Kirurgisk behandling, paratyreoidektomi, är den enda botande behandlingen. 
• Patienter med symtomgivande primär hyperparatyreoidism (PHPT), bör, oberoende av 

kronologisk ålder, erbjudas operation om nyttan med kurativ behandling bedöms överstiga 
risken med det kirurgiska ingreppet. 

Stark rekommendation 

Grund för rekommendation 
Paratyreoidektomi innebär i de flesta fall avlägsnande av ett godartat paratyreoideaadenom. 
Ingreppet kan genomföras med få komplikationer och hög botandefrekvens, förutsatt att ingreppet 
genomförs av kirurg med god erfarenhet inom området. Botande av PHPT medför i de flesta fall 
normalisering av benomsättning med skelettåterhämtning, minskad risk för frakturer och 
njurkomplikationer.(45, 76, 77, 79, 80, 92-94) Jämfört med konservativ uppföljning eller 
farmakologisk terapi är paratyreoidektomi kostnadseffektivt och kan genomföras med låg 
komplikationsrisk även i hög ålder.(95, 96) 

10.2 Klassiska symtom, komplikationer; asymtomatisk PHPT  
Rekommendationer 
• Paratyreoidektomi bör övervägas för alla PHPT-patienter med 

o njursten, sjunkande eGFR 
o osteoporos (T-score ≤ 2,5 i ländrygg, höft eller distala radius) och/eller kotkompression.) 

Stark rekommendation 

• Patienter med PHPT utan uppenbara symtom bör erbjudas operation oavsett kalciumnivå om 
det bedöms att potentiell vinst av botande behandling överstiger riskerna med det kirurgiska 
ingreppet. Gräns för kalciumnivå kan inte definieras men höga värden stärker indikationen. 
Stark rekommendation 

• Neurokognitiva/ neuropsykiatriska/ neuromuskulära symtom kan vägas in i beslutet om 
paratyreoidektomi. 
Svag rekommendation 

Grund för rekommendationer 
Anledningen till att remittera patient med PHPT till specialistvård är att ge fler patienter möjlighet till 
kurativ behandling. Värdering av symtom och nytta av paratyreoidektomi är svår. Sannolikt erbjuds 
idag inte alla PHPT-patienter med potentiell vinst av kurativ behandling möjlighet till kirurgi. Den 
varierande operationsincidensen indikerar att tröskeln för behandling varierar mellan regionerna. Ett 
av målen med vårdprogrammet är att erbjuda jämlik vård oavsett var i landet man bor.  
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Internationella konsensus rekommenderar paratyreoidektomi vid kalciumnivåer som överstiger 
referensintervallgränsen med 0,25 mmol/l för P-calcium, motsvarande cirka 0,12 mmol/l för P-
calciumjon, fri. Kalciumnivåerna fluktuerar över tid och vid måttlig hyperkalcemi finns ingen tydlig 
koppling mellan kalciumnivå och symtom.(79) Hyperkalcemisk kris är en ovanlig men potentiellt 
livshotande komplikation.(71) 

För patienter med anamnes på symtomgivande njurstenssjukdom minskar risken för nya njurstenar 
efter paratyreoidektomi.(37, 39, 97) Urinutsöndringen av kalcium är relaterad till skelettomsättning 
och njurfunktion.(98, 99) Nefrokalcinos behöver inte vara symtomgivande.(97, 100) 

PHPT orsakar ökad benomsättning, mest uttalat för kortikalt ben, vilket medför minskad bentäthet. 
Paratyreoidektomi förbättrar bentäthet och kan normalisera frakturrisk. (31, 32, 34, 92, 95, 101-103). 
Kopplingen mellan PHPT och frakturrisk är ofullständigt kartlagd. PHPT kan ha underordnad 
betydelse för osteoporos hos äldre patienter med mild och i övrigt asymtomatisk sjukdom.(1, 104) 

PHPT kan på sikt medföra risk för komplikationer men omfattningen av riskökningen är omstridd.  En 
nyligen publicerad randomiserad studie med 10 års uppföljning kunde inte påvisa ökad risk för 
komplikationer med observation jämfört med operation hos en grupp symtomfria patienter.(54) En 
metaanalys visade däremot på signifikant ökad frakturrisk hos patienter med PHPT, vilket 
bekräftades i en nylig svensk populationsbaserad studie som även visade på riskminskning efter 
paratyreoidektomi.(6, 32) 

Patienter som inte genomgår paratyreoidektomi bör följas med årlig kontroll av kalciumnivå och 
njurfunktion samt periodisk bentäthetsmätning. 

Patienter med PHPT påtalar ofta symtom som trötthet, fatigue, störd nattsömn, depression, oro, 
koncentrationssvårigheter, muskelsvaghet och demenssymtom. De utnyttjar antidepressiv 
medicinering och benzodiazepiner i högre utsträckning än bakgrundsbefolkningen. Den kausala 
kopplingen är svår att prediktera eftersom symtomen inte är specifika för PHPT.(48, 49, 77, 79, 105-
109)  

Gastrointestinala symtom som förstoppning, anorexi, magsår och pankreatit har historiskt kopplats 
till PHPT och associerats med höga kalciumnivåer.(47, 110-113) 

I nuläget saknas evidens för att kardiovaskulära riskfaktorer ska vägas in i beslut om 
paratyreoidektomi. Paratyreoidektomi är en säker behandling med liten komplikationsrisk även för 
patienter med kardiovaskulär komorbiditet. Resultat från epidemiologiska, kliniska och 
experimentella studier har visat koppling mellan primär hyperparatyreoidism och kardiovaskulära 
riskfaktorer.(50, 52, 55, 63, 79) Positiva effekter efter paratyreoidektomi har redovisats men kausala 
sambanden är otillräckligt klarlagda. Såväl kalcium som PTH har tillskrivits vasoaktiva, inotropa och 
aterogena effekter. Hypertoni, som är en oberoende riskfaktor för kardiovaskulära komplikationer, 
verkar i de flesta fall kvarstå efter paratyreoidektomi.(64, 69, 114-116) 
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10.3 Preoperativ lokalisering vid kirurgi 
Rekommendation  
• Preoperativ lokalisering bör övervägas vid planering av all paratyreoideakirurgi 
• Preoperativa lokaliseringsundersökningar bör beställas av paratyreoideakirurg eller 

endokrinolog med regional kunskap om kvalitet och tillgänglighet för aktuella 
undersökningsmetoder. 

• Ultraljud rekommenderas för att lokalisera patologiska paratyreoideor och för att värdera 
samtidiga tyreoideaförändringar. 

• Ytterligare lokaliseringsundersökningar utöver UL kan övervägas utifrån regionala 
förutsättningar och bör övervägas vid negativ eller osäker lokalisering. 

• Vid negativ preoperativ lokalisering kan man i samråd med patienten överväga ytterligare 
lokaliseringsundersökningar vid enhet med hög erfarenhet. 

Stark rekommendation  

Grund för rekommendation 
Preoperativ lokalisering är en förutsättning för fokuserad paratyreoideakirurgi.(117-119) Positiva 
undersökningar selekterar patienter med adenom, då multiglandulär sjukdom oftare resulterar i 
negativ preoperativ lokalisering. (120, 121) Möjlighet att lokalisera ektopiskt beläget adenom ökar 
chansen till goda kirurgiska resultat även vid planerad bilateral kirurgi. Inför reoperation av PHPT bör 
preoperativ lokalisering alltid ske.(122) 

Indikation för lokaliseringsundersökningar är för att kunna planera kirurgin optimalt. Diagnostik av 
PHPT baseras på biokemi, och lokaliseringsundersökningar bidrar inte till att verifiera eller utesluta 
diagnosen.(123, 124) Inte heller för att ange indikation för kirurgisk behandling bidrar 
lokaliseringsundersökningar med tanke på förekomsten av multiglandulär sjukdom som ofta har 
negativ lokalisering preoperativt. Lokal kunskap om resultaten av tillgängliga undersökningar 
optimerar val av utredning.(125) 

Ultraljud (UL) utfört av undersökare dedikerad för paratyreoidealokalisering har hög sensitivitet och 
specificitet för att identifiera paratyreoideaadenom, men lägre för multiglandulär sjukdom.(119, 126) 
Samtidig förekomst av multinodös struma försämrar lokaliseringsresultaten. Bättre preoperativ 
diagnostik med identifiering av tyreoideanodulus före paratyreoidektomi ökar chansen för optimal 
kirurgi vid samtidig tyreoideatumör och minskar frekvensen av tyreoideakirurgi för benign sjukdom.  

Då tillförlitligheten av lokalisering med UL varierar mellan undersökare och beroende på 
patientrelaterade faktorer, bör man överväga ytterligare lokaliseringsmetod vid avsaknad av eller vid 
tveksamma fynd. Studier har visat att kombination av UL med erfaren undersökare och ytterligare 
lokalisering med annan metod är den mest kostnadseffektiva strategin. Det finns lång erfarenhet av 
99Tc-sestamibiscintigrafi i alla regioner, som bör övervägas som komplement till UL. 99Tc-
sestamibiscintigrafi har varit den mest använda lokaliseringstekniken i de flesta regioner, och utförs 
idag vanligen i form av en kombination av två modaliteter (hybridavbildning) inkluderande SPECT och 
DT. Kunskap om den egna regionens metoder och resultat bör finnas.(125) Vid mediastinal körtel, 
djup dorsal lokalisering, eller vid ospecifikt ultraljudsfynd bidrar sestamibi till säkrare positivt resultat 
jämfört med bara UL.(127) Kombination av UL och 99Tc-sestamibi SPECT har i prospektiv studie visat 
bättre kirurgiskt resultat än bara UL.(118) 

Vid jämförelse av olika lokaliseringsmetoders prestanda är en medvetenhet om adenomvikten och 
frekvensen multiglandulär sjukdom hos den studerade populationen viktig, då den har en avgörande 
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inverkan på resultaten.(128-130) En serie om 3 studier av olika protokoll avseende 99Tc-sestamibi 
SPECT/DT har visat att metoden erhåller god avvägning mellan patientstråldos och 
lokaliseringsprestanda om SPECT kombineras med diagnostisk DT inkluderande en fas utan 
kontrastmedel (nativfas) och en kontrastfas (företrädesvis en artärfas). Metoden erhåller då en (per 
lesion) sensitivitet på 90% och en specificitet på 98% för kohort med median adenomvikt på 340 mg 
och en frekvens av multiglandulär sjukdom på 6–8%.(128, 129, 131) Denna lokaliseringsmetod 
praktiseras idag på flera orter i Sverige (Stockholm, Uppsala, Örebro, Umeå m.fl). 

Metaanalyser av studier har visat att UL har en sensitivitet på mellan 76-80% (125, 132), 4D-DT 
(flerfas datortomografi) 73-85% (133-136), 99Tc-sestamibi SPECT 66-79% (125, 137), 99Tc-sestamibi 
SPECT/DT (utan administrering av jodkontrast) 68-88% (135, 137-139) och 11C-metionin PET/DT har 
en känslighet runt 69-86 % (140-143). En relativt ny metod, 18F-fluorokolin PET/DT har visat mycket 
lovande resultat med sensitivitet på 89–92% i metaanalyser.(134, 143-146) Viktigt i detta 
sammanhang är vetskap om att PET-metoderna huvudsakligen studerats på patienter där sedvanlig 
avbildning med UL och olika varianter av 99Tc-sestamibiscintigrafi inte kunnat lokalisera något 
adenom. Randomiserad fas III-studie jämförande 99Tc-sestamibi SPECT/DT och 18F-fluorokolin PET/DT 
pågår (Apache II)(147). Utfallet av denna studie är viktig då 18F-fluorokolin kan komma att ersätta 
99Tc-sestamibi som huvudsakligt spårämne på centra som har tillgång till detta. I Sverige utförs redan 
på några håll enstaka 18F-fluorokolin-undersökningar (bland annat i Örebro och Jönköping, Lund och i 
Stockholm). 11C-metionin PET/DT finns att tillgå i Uppsala och Stockholm. 

Generellt är resultaten för alla lokaliseringsmetoder avsevärt sämre vid multiglandulär sjukdom och 
känsligheten reduceras ofta till runt 60–70 % per lesion och per patient (samtliga lesioner hos en 
patient) till 30–40%. Sensitiviteten per patient minskar med ökande antal lesioner hos patienten. 
(129, 148-150) 

Vid negativ lokalisering ökar risken för persisterande sjukdom efter operation, även vid bilateral 
exploration. Majoriteten av patienter med negativ lokalisering har ett adenom, även om risken för 
multiglandulär sjukdom är större när positiv lokalisering saknas.(120) 

10.4 Operation 
Rekommendationer 
• Paratyreoidektomi ska genomföras av kirurger vid kliniker med god erfarenhet av utredning 

och behandling av PHPT. 
Stark rekommendation 

• Fokuserad eller ensidig paratyreoidektomi (Minimalinvasiv paratyreoidektomi, MIP) 
rekommenderas för patient utan ökad risk för multiglandulär sjukdom vid preoperativt 
lokaliserad förstorad bisköldkörtel.  
Vid klar preoperativ lokalisering av patologisk paratyreoidea hos patienter utan misstanke om 
multiglandulär sjukdom kan man välja att avstå från intraoperativ PTH mätning (IOPTH). 
Svag rekommendation  

• Vid osäker preoperativ lokalisering bör bilateral bisköldkörtelexploration, alternativt 
fokuserad eller ensidig paratyreoidektomi med IOPTH, utföras. 
Stark rekommendation 

• Användning av intraoperativ nervmonitorering vid paratyeroideakirurgi rekommenderas i 
första hand vid reoperation för persisterande eller recidiverande PHPT, eller vid tidigare 
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sköldkörtelkirurgi. 
Svag rekommendation 

• Trombosprofylax är inte indicerat i samband med paratyreoideakirurgi, men bör övervägas 
för patienter med egna riskfaktorer för trombembolism, vid utvidgad tumörkirurgi, eller vid 
långvariga operationer. 
Svag rekommendation  

• Antibiotikaprofylax vid operation för PHPT är inte indicerat hos patienter med normalt 
immunförsvar. 
Stark rekommendation  

• Vid minimalinvasiv eller ensidig kirurgi kan dagkirurgi övervägas. 
Stark rekommendation  

• Inför operation av persisterande eller recidiverande PHPT efter bilateral operation bör 
otvetydig lokalisering finnas. Operatören bör eftergranska tillgängliga 
lokaliseringsundersökningar inför operationen. Intraoperativ nervmonitorering bör övervägas 
vid operation i tidigare explorerat område. Remiss till enhet med hög kompetens bör 
övervägas vid dessa operationer. 
Stark rekommendation 

Grund för rekommendationer 
Internationella studier påvisar att risken för komplikationer och för persisterande 
hyperparatyreoidism är högre efter operation vid enheter som opererar få patienter.(91, 151, 152) 

MIP, förutsatt tydlig preoperativ lokalisering, har lika bra resultat som bilateral exploration. Risken 
för postoperativ hypokalcemi är lägre vid MIP jämfört med bilateral exploration.(118, 153, 154) MIP 
utförs med medial eller lateral approach. Lateral access kan underlätta vid dorsalt belägna 
bisköldkörtlar. Oftast sker MIP i narkos, men operation i lokalanestesi och cervikal blockad kan också 
väljas. 

Ökad risk för multiglandulär sjukdom finns vid negativa preoperativa lokaliseringsundersökningar 
eller där dessa undersökningar anger fynd av flera förstorade bisköldkörtlar, vid släktanamnes på 
hyperparatyreoidism, eller vid litiummedicinering. Multiglandulär sjukdom finns hos cirka 15% av 
patienter med PHPT, och eventuell förekomst av detta bör övervägas vid planeringen av kirurgi. Vid 
ovanstående tillstånd rekommenderas bilateral exploration i första hand. Vid litiuminducerad HPT 
kan fokuserad operation med IOPTH övervägas då knappt hälften av dessa har ett enstaka 
adenom.(155-157) Tidigare riktlinjer som rekommenderar IOPTH vid fokuserad kirurgi har börjat 
ifrågasättas, och vid International Workshop Primary Hyperparathyroidism 12 juni 2021 bedömdes 
att rutinmässig IOPTH vid två konkordanta preoperativa lokaliseringsstudier inte är nödvändigt.(158-
160) 

Risken för permanent nervus recurrens-skada vid primärkirurgi för HPT är mindre än 1 procent.(161) 
Data om nervmonitorering vid paratyreoideakirurgi är begränsat, men talar inte entydigt för en nytta 
av rutinmässig IONM vid förstagångsoperation.(162) Vid större adenom utgående från övre 
paratyreoidea, eller vid andra nervnära lokaliseringar kan IONM övervägas. Vid reoperation bör 
IONM användas. 

Frekvensen tromboembolism efter paratyreoideakirurgi är mycket låg. Nyttan av trombosprofylax 
överväger inte risken för blödning annat än hos patienter med identifierade riskfaktorer för 
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tromboembolism. Randomiserad studie och metaanalyser har inte visat vinst av rutinmässig 
antibiotikaprofylax vid paratyreoideakirurgi.(163-165) 

En ökande andel av patienter av med PHPT opereras i dagkirurgi, framför allt internationellt. För 
utvalda patienter utan riskfaktorer kan detta ske med rimligt god säkerhet om observation om minst 
6 timmar erbjuds.(166-168) Lokala förutsättningar som närhet och tillgänglighet till vård vid 
oväntade komplikationer ingår i riskvärderingen. 

Reoperation har högre komplikationsfrekvens och risk för persisterande hyperparatyreoidism. Detta 
på grund av ökad risk för ektopisk lokalisering samt förändrade anatomiska förhållande efter tidigare 
kirurgi. Noggrann utvärdering av operationsindikation, tidigare operation och operationsresultat, 
kontroll av stämbandsrörlighet, samt utnyttjande av god preoperativ lokaliseringsteknik, ökar 
chansen till goda resultat.(169, 170) 

11. Primär hyperparatyreoidism hos barn 
Rekommendation 
Barn med primär hyperparatyreoidism (PHPT) bör skötas av specialister med erfarenhet av denna 
sjukdom hos barn, inkluderande ärftlighet, lokaliseringsutredning och operation. 

Svag rekommendation 

Grund för rekommendation 
PHPT är sällsynt hos barn, med en incidens på 2–5/100 000 och skiljer sig delvis jämfört med 
tillståndet hos vuxna. Barn med PHPT har oftast symtom, skelettpåverkan eller njursten.(77) 
Symtomen kan bestå av trötthet, depression, huvudvärk, viktnedgång, illamående och 
buksmärtor.(171) 

Kunskapsunderlaget om dessa barn är litet. Antalet studier är få med ett mindre antal patienter per 
studie, och är samlade under en lång tidsperiod då framför allt genetiska analyser ofta saknats. 

Hittills har man räknat med ärftlig sjukdom hos cirka en tredjedel av barnen men den andelen 
kommer sannolikt att öka genom förbättrad möjlighet till diagnostik i takt med utvecklingen av 
genetiska analysmetoder. Fördelningen mellan könen är jämn, möjligen med en lätt övervikt för 
flickor. 

De flesta barnen har ett adenom (70–80%). Multiglandulär sjukdom förekommer framför allt hos 
barnen med känd ärftlighet eller identifierad mutation. Paratyreoideacancer förekommer sällsynt, 
både sporadiskt och hereditärt.(172) 

De yngsta barnen med hyperparatyreoidism har i stor andel ärftlighet och mutation i CASR eller 
relaterade gener orsakande FHH, medan de äldre barnen och tonåringarna har sporadisk sjukdom 
(cirka 60%) eller mutation i MEN1, RET, CDC73 eller CDKN1B, (sammanlagt cirka 40%).(173) 

Vid avsaknad av känd ärftlighet eller mutationer har minst 86–90% singeladenom. 

Från att tidigare oftast ha blivit opererade med bilateral exploration, har en ökande andel av barnen 
opererats med fokuserad paratyroidektomi i senare studier.(174) Argument för det är låg risk för 
multiglandulär sjukdom vid avsaknad av känd ärftlighet och negativa mutationsanalyser. 



Nationellt vårdprogram för primär hyperparatyreoidism      2023-04-28                                                         

 

27 

12. Primär hyperparatyreoidism hos gravida 
Rekommendation 
Vid känd primär hyperparatyreoidism (PHPT) bör graviditet undvikas före kurativ kirurgi. Om PHPT 
diagnostiseras under graviditet bör behandlingsbeslut baseras på symtom och individuell riskprofil. 
Kirurgisk behandling genomförd under andra trimestern är förstahandsalternativ och 
rekommenderas för alla med P-Calciumjon, fri> 0,12 mmol/l över lokala referensintervallets övre 
gräns. Preoperativ lokalisering bör begränsas till ultraljud. Konservativ uppföljning bör innefatta 
monitorering av P-Calciumjon, fri och eGFR var fjärde vecka. Den nyfödda/e bör övervakas med 
kontroll av P-Calciumjon, fri varannan dag första veckorna efter födseln. Vid hypokalcemi bör aktiv 
D-vitaminbehandling övervägas. Paratyreoidektomi som uppskjutits under graviditeten bör 
genomföras inom närmaste veckorna efter partus, då risk för ökad benresorption med sänkt BMD 
föreligger under amningsperioden.  

Svag rekommendation 

Grund för rekommendation 
Rekommendationerna ovan baseras på konsensus från en europeisk expertgrupp.(175). Då det inte 
finns någon RCT som stöd för behandlingsbeslut, grundas rekommendationerna på begränsad 
evidens från i huvudsak observationsstudier. Prevalensen av PHPT under graviditet är okänd. 
Incidensen av PHPT har uppskattats till 8/100 000 för kvinnor i fertil ålder. PHPT under graviditet är 
sannolikt ett underdiagnostiserat tillstånd, där hög andel av rapportering av komplicerade fall medför 
risk för publication bias.(176) Internationellt konsensus rekommenderar mätning av P-Calciumjon, fri 
vid åtminstone ett tillfälle under tidig graviditet men genomförs hittills inte rutinmässigt i Sverige. 
(175) 

PHPT i samband med graviditet medför ökade risker för mor och barn och bör handläggas inom 
specialistvård. Under graviditeten överförs aktivt cirka 30 gram kalcium från modern till fostret, varav 
huvuddelen i tredje trimestern. Hög kalciumnivå hos modern kan hämma fetal och neonatal 
paratyreoideafunktion, med risk för hypokalcemi och tetani i nyföddhetsperioden. Strypt överföring 
av kalcium efter partus kan även medföra risk för hyperkalcemisk kris hos modern.(177) Symtom som 
fatigue, törst och hyperemesis kan misstolkas som graviditetssymtom. Bland rapporterade 
maternella komplikationer märks njursten, pankreatit, polyhydramnios och preeklampsi. Bland fetala 
komplikationer märks missfall och tillväxthämning. Risken för komplikationer har kopplats till grad av 
hyperkalcemi.(178) 

För diagnostik av PHPT under graviditet måste P-Calciumjon, fri mätas, då plasmavolymen 
expanderar och P-Ca sjunker under graviditet. P-PTH sjunker under graviditet och är ofta supprimerat 
medan 25(OH)D är oförändrat och 1,25(OH)2D två-tre gånger högre än normalt. Därigenom ökar 
absorptionen av kalcium och sekundärt därtill även urinutsöndringen. Det medför att 
differentialdiagnostik avseende FHH förutsätter genetisk testning och utvärdering av 
förstagradssläktingar, se kapitel 6.(179) I cirka 90% av fallen föreligger sporadisk PHPT orsakad av ett 
paratyreoideaadenom. Hereditär utredning är viktigt för att utesluta FHH men också då hereditär 
koppling inverkar på val av kirurgiskt ingrepp. Preoperativ lokalisering begränsas till ultraljud för att 
inte exponera fostret för radioaktiv strålning. 
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Kirurgisk behandling genomförd under andra trimestern anses vara förstahandsval med rapporterad 
minskning av fetala komplikationer jämfört med konservativ uppföljning och senarelagd operation 
även för asymtomatiska fall. D-vitaminbehandling under graviditet anses säker. Studier på människa 
har inte påvisat att D-vitaminbehandling under graviditet skulle medföra risk för fostret.(180) Även 
operation under tredje trimestern har rapporterats utgöra ett säkert och effektivt alternativ till 
konservativ uppföljning.(181, 182) Konservativ behandling innefattar adekvat vätskeintag och 
monitorering med kontroll av P-Calciumjon, fri och eGFR minst var fjärde vecka. Medicinsk 
behandling undviks. Såväl calcimimetika som bifosfonater passerar placenta och säkerhetsaspekter 
är otillräckligt utvärderade. Kalcitonin passerar inte placenta men effekten avklingar efter få dagar 
genom takyfylaxi. 

13. Paratyreoideacancer 
Rekommendation 
Misstanke om paratyreoideacancer bör väckas vid palpabel paratyreoideatumör, som mäter mer 
än 3 cm eller vid uttalad hyperkalcemi kombinerad med uttalad P-PTH-stegring. Kirurgiskt 
avlägsnande av intakt tumör är den enda kurativa behandlingen, vilket kan kräva medtagande av 
intilliggande vävnad. Profylaktisk lymfkörtelutrymning är inte motiverad. Patient med misstänkt 
eller konstaterad paratyreoideacancer bör hänvisas till högspecialiserad enhet för individualiserad 
behandling och uppföljning. Genetisk analys är indicerad vid paratyreoideacancer. 

Svag rekommendation 

Grund för rekommendation 
Paratyreoideacancer är mycket ovanligt och beräknas utgöra <1% av all PHPT. Incidensen har 
uppskattats till 11 fall per 10 miljoner. Paratyreoideacancer är lika vanligt hos män som hos kvinnor. 
Tumörstorlek och metastasering är starka prognostiska riskfaktorer.(183) Femårsöverlevnaden för 
patienter med fjärrmetastasering vid diagnos har beräknats till 16%, vilket ska jämföras med 87% för 
patienter med lokal eller regional tumörutbredning.(184) Paratyreoideacancer är nästan alltid 
hormonellt aktiv. Kliniska karakteristika utmärks av skelett- och njurpåverkan, kardiovaskulära och 
neurokognitiva symtom, ibland hyperkalcemisk kris.(184, 185) I upp till hälften av fallen är tumören 
palpabel, vilket i kombination med körtelstorlek > 3 cm, uttalad hyperkalcemi (>3 mmol/L) och P-
PTH-stegring (ofta minst 3 gånger över övre referensintervallsgränsen) bör väcka misstanke om 
paratyreoideacancer.(183) I de flesta fallen kan diagnosen ställas först postoperativt efter 
tumörextirpation, se bilaga 22.2. 

I operationssåret kan tumören te sig hård, gråaktig i färgen och ibland med överväxt på intilliggande 
tyreoidea, lymfkörtlar eller tymus, som måste tas med för att tumören ska avlägsnas med intakt 
kapsel.(186) I en studie, baserad på 555 patienter med paratyreoideacancer som diagnostiserats 
under åren 2004-2015 i USA, påverkades inte överlevnad av mer omfattande radikal kirurgi.(187) 
Profylaktisk lymfkörtelutrymning har inte visats påverka recidivrisk eller överlevnad och bedöms inte 
motiverat.(184, 187) 

I de flesta fall förekommer paratyreoideacancer sporadiskt och i en körtel men kan vara del i HPT-JT 
och familjär isolerad hyperparatyreoidism; enstaka fall med MEN1 och MEN2A har rapporterats, se 
kapitel 6. Genetisk analys är indicerad i alla fall av paratyreoideacancer. Mutation eller inaktivering av 
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tumörsupressorgenen CDC73 som kodar för tumörsupressorproteinet parafibromin kan även 
förekomma isolerat i tumören, så kallad somatisk mutation, vilket kan utnyttjas diagnostiskt då 
mutationen sällan förekommer i benigna paratyreoideaadenom (<1%).(188) Bortfall av parafibromin i 
PAD ska väcka misstanke om mutation, vilket motiverar gensekvensering.(188, 189) CDC73-mutation 
kan vara kopplat till andra mutationer som kan utgöra potentiella behandlingstargets. 
Gensekvensering kan vara motiverad även utan bortfall av parafibromin eftersom vissa CDC73-
mutationer förekommer utan bortfall av parafibromin. 

Patienter med misstänkt eller säkerställd paratyreoideacancer bör hänvisas till högspecialiserad 
enhet och behandlingen individualiseras på basen av histopatologiska och molekylärbiologiska 
kriterier. Uppföljningen bör omfatta regelbunden kontroll av P-Calciumjon, fri och P-PTH två gånger 
per år första tre åren.  Extern strålbehandling eller kemoterapi rekommenderas inte som adjuvant 
behandling. Olika typer av cytostatika har prövats men kirurgi är förstahandsbehandling vid 
resektabelt recidiv. Medicinsk behandling inriktad mot symtomatisk lindring av 
hyperkalcemirelaterade symtom inkluderar bland andra cinacalcet, denosumab, bisfosfonater och 
hemodialys. Sorafenib har rapporterats ha effekt i enstaka fall av recidivierande och metastaserad 
sjukdom. Fokus ligger nu på gensekvensering med förhoppning om att identifiera potentiella 
behandlingstargets med möjlighet att inkludera patienter med paratyreoideacancer i kliniska studier 
baserade på precisionsmedicin.(190, 191) 

14. Uppföljning efter kirurgisk behandling 
och konservativ uppföljning 

 PHPT- diagnos:  
remitteras vidare 

 

  
    

Lämplig för kirurgi 
 

 Saknar indikation för kirurgi 
 

 Ej aktuell för kirurgi  
trots indikation 

    
Operation 

Uppföljning kirurg 
6 mån 

 Kontroll i primärvård 
P-Calciumjon, fri, D-vit, eGFR 
(årligen) DXA (vartannat år) 

 Endokrinologi 
Initiera eventuell behandling 

av symtom eller osteoporos 
    

Uppföljning avslutas  
vid adenom (om 

osteoporos uppföljning i 
primärvård). 

 Ny remiss 
till endokrinkirurgi vid behov 

 Primärvård 
Uppföljning, eventuell 

fortsatt symtombehandling 

Figur 3. Beskrivning av vårdprocess efter diagnos  

14.1 Postoperativ uppföljning och behandling 
Rekommendation 
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Förutom peroperativ PTH-analys rekommenderas enbart monitorering av P-Calciumjon, fri för 
postoperativ uppföljning. Efter botande kirurgi, definierad som fullständigt normal kalciumnivå 
efter 6 månader, kan uppföljningen av HPT avslutas. Opererande klinik ansvarar för att uppföljning 
sker fram till dess samt att patient med osteoporos återremitteras till primärvården. Patient med 
ärftlig sjukdom eller paratyreoideacancer bör följas på specialistklinik. Patient med multiglandulär 
sjukdom eller atypiskt paratyreoideaadenom följs, beroende på komplexitet och kompetens, 
antingen på specialistklinik eller inom primärvården, i det senare fallet med tydlig 
rekommendation om hur uppföljningen ska ske. 

Postoperativ behandling med kalcium och/eller vitamin D bör ges för skelettåterhämtning vid 
hypokalcemi och hungry bone syndrome (urkalkat skelett, ”hungrigt” på kalcium). 

Vid misstanke om recidiv remitteras patienten åter till endokrinkirurg efter komplettering med 
biokemisk utredning enligt kapitel 8, figur 1 (P-Calciumjon, fri och P-PTH). 

Starka rekommendationer 

Grund för rekommendation 
Efter initial sänkning stiger ofta P-PTH postoperativt och är förhöjt i cirka 50% av fallen 6 veckor 
postoperativt för att därefter normaliseras under första året.(34) Recidiverande PHPT definieras som 
återkomst av hyperkalcemi efter normokalcemisk intervall i mer än 6 månader efter 
paratyreoidektomi. Risken för recidiv av PHPT efter botande kirurgi vid singeladenomsjukdom är 
låg.(192, 193) 

Riskfaktorer för hungry bone syndrome är hög ålder, preoperativa kalciumvärden över 3 mmol/L, 
höga preoperativa P-PTH-värden, osteoporos och/eller preoperativ D-vitaminbrist. Hypokalcemin 
uppträder oftast först vid dag 3 eller 5 efter operation. Vid behandling med D-vitamin på grund av 
risk för, eller manifest postoperativ hypokalcemi, och adekvat mängd sparad paratyreoideavävnad 
rekommenderas i första hand kalcium i kombination med kolekalciferol.(82, 194) 

14.2 Uppföljning av patienter ej aktuella för kirurgi 
Rekommendation 
För PHPT-patienter som inte har genomgått kirurgisk behandling rekommenderas regelbundna 
kontroller: 

• Klinisk symtomvärdering, P-Calciumjon, fri, D vitamin, eGFR  Initialt var 12:e månad.  
• DXA  Initialt vartannat år eller efter individuell bedömning. 

Stark rekommendation 

Nivå: Primärvård 

Grund för rekommendation 
Patienter med asymtomatisk/mild PHPT bör följas upp med regelbundna årliga kontroller. En 
skandinavisk prospektiv randomiserad studie (the SIPH study) påvisade inte ökad risk för 
komplikationer efter 10 års uppföljning utan kirurgi för en grupp patienter med mild PHPT.(54) En 
tidigare amerikansk studie med 15 års observationstid visade att 37 % av patienter med 
asymtomatisk PHPT som följdes konservativt utvecklade indikationer för kirurgisk behandling som 
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förhöjning av kalciumnivån i blodet, ökad kalciumutsöndring i urinen eller försämrad bentäthet.(101) 
Normokalcemisk PHTP kan övergå i hyperkalcemisk PHPT.(195) 

14.2.1 Symtomgivande PHPT 

Rekommendation 
• Patienter med symtomgivande PHPT som inte kan eller vill genomgå kirurgisk behandling bör 

remitteras till endokrinolog för bedömning samt ställningstagande till medicinsk behandling 
med cinakalcet, se bilaga 20.3. 

• Behandling med cinacalcet kan övervägas i undantagsfall i väntan på kirurgisk behandling vid 
höga kalciumvärden eller mycket symtom. Cinakalcet-behandling är inte indicerad vid mild 
hyperkalcemi eller rutinmässigt inför paratyreoidektomi. 

• Behandlingen med cinakalcet bör följas upp med symtomutvärdering, förslagsvis efter 2–3 
och 6 månader med beaktande av placeboeffekten. 

• Vid stabil kalciumnivå efter 6 månader anpassas den fortsatta uppföljningen efter lokala 
förhållanden och kan ske inom primärvården eller annan berörd vård med fortsatt halvårsvis 
kontroll av P-Calciumjon, fri. 

• Lågt BMD och hög frakturrisk bör inte utgöra indikation för behandling med cinakalcet, då i 
stället adekvat osteoporosbehandling bör övervägas, se kapitel 14.2. 

Svag rekommendation  

Nivå: endokrinologisk specialistvård samt annan berörd vård 

Grund för rekommendation 
Cinakalcet är inte ett likvärdigt alternativ till kirurgi.(48) Behandling med cinakalcet är inte indicerad 
vid mild hyperkalcemi eller rutinmässigt inför paratyreoidektomi, men kan övervägas för 
symtomatisk lindring vid höga kalciumnivåer till inoperabla PHPT-patienter eller vid långa väntetider 
till operation. Initiering av behandlingen bör ske i specialistvården. Cinakalcet är en allosterisk 
modulator av den kalciumavkännande receptorn (CaSR) på huvudcellerna i bisköldkörtlarna. 
Cinakalcet ökar känsligheten hos CaSR för extracellulärt kalcium, vilket minskar utsöndringen av 
parathormon (PTH) i blodet samt indirekt minskar kalciumnivån i blodet och leder till ökning av 
fosfatnivån.(196) Hos patienter med PHPT uppnås normalisering av kalciumnivån hos cirka 70–90 % 
av behandlade patienter. Den kalciumsänkande effekten är manifest inom två till tre veckor (85–
90 %). Störst minskning av kalciumnivån observeras hos patienter med högre utgångsvärde av 
kalcium. Majoriteten av patienterna behåller behandlingseffekten under mer än fem år. 
Kalciumnivån stiger upp till utgångsvärde efter seponering av behandlingen.(197-199) 

Behandling med cinakalcet bör följas upp med kontroll av calcium en vecka efter start eller 
dosjustering.  
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14.3 Osteoporos vid primär hyperparatyreoidism 

Rekommendation 
• Postmenopausala kvinnor och män över 50 år med PHPT och hög risk för osteoporosrelaterad 

fraktur bör opereras, men samtidigt erbjudas benspecifik behandling redan vid diagnos. 
• Patienter med PHPT bör genomgå bentäthetsmätning enligt DXA i rygg, höft samt radius. 

Osteoporotiska värden på någon av dessa lokaler stärker operationsindikationen. 
• Patienter som remitteras till primärvården för osteoporosutredning efter fraktur kan ha PHPT 

och bör utredas enligt tidigare algoritm. 
• Indikation för farmakologisk osteoporosbehandling hos postmenopausala kvinnor och män 

över 50 år baseras på tidigare fraktur, övriga riskfaktorer samt bentäthetsvärden i ländrygg 
och höft.  

• Osteoporosbehandlingen kan initieras via primärvården. 
• Bentäthet bör kontrolleras med DXA vartannat år under behandlingen. 

Svag rekommendation  

Grund för rekommendation 
Osteoporos definieras som mindre mängd normalt mineraliserat skelett med strukturella 
förändringar.(200) Osteoporosdiagnostik i kliniken baseras på DXA mätningar i ländrygg och höft, där 
lägsta värdet anger diagnos. Låg bentäthet är en riskfaktor för osteoporosrelaterade frakturer, främst 
kotkompression, höftfraktur, samt radius- och överarmsfraktur.(200, 201) Låg bentäthet är en del av 
en mera övergripande riskfaktorvärdering som ligger till grund för initiering av benspecifik 
behandling. Övriga starka riskfaktorer är främst 

• tidigare fraktur 
• hög ålder  
• kvinnligt kön,  
• hereditet  
• peroral kortisonbehandling.(200, 201)  

FRAX är ett riskfaktorbaserat verktyg som anger procentuell risk för fraktur. I FRAX modulen finns 
dock inte uppgifter på risk för fraktur vid PHPT och kan i dagsläget därför inte användas för patienter 
med PHPT.(94) 

Vid PHPT påverkas benvävnaden främst genom ökad osteoklastaktivering, det vill säga stimulerad 
bennedbrytning. PHPT kan därför orsaka generellt ökad resorption i skelettet och medföra utveckling 
av sekundär osteoporos.(27) Efter framgångsrik kirurgisk behandling ökar bentätheten. Ökningen är 
mest uttalad första året och förbättringen är bestående men bentätheten blir inte alltid 
normaliserad.(34, 101, 104) För postmenopausala kvinnor och män över 50 år är det därför svårt att 
avgöra ifall en osteoporosutveckling orsakas av primär osteoporos, eller är en kombination med 
PHPT.  

Både Socialstyrelsens och Läkemedelsverkets rekommendationer lyfter fram värdet av benspecifik 
behandling vid hög risk för fraktur och i synnerhet för sekundärpreventiv behandling efter 
osteoporosrelaterad fraktur.(200, 201) 
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Medicinsk förstahandsbehandling vid osteoporos består av antiresorptiva läkemedel såsom 
bisfosfonater (alendronat, zoledronat), samt som andrahandsmedel denosumab. Dessa har alla visat 
sig vara effektiva att förebygga fraktur vid primär osteoporos.(202-204) Frakturdata vid behandling 
av PHPT saknas men effekt i form av uppgång i bentäthet vid PHPT har dokumenterats för dessa 
läkemedel (9,10).(205, 206)  

Det saknas data som visar om benspecifik behandling påverkar möjligheterna till prelokalisation eller 
resultatet av kirurgi. Trots avsaknad av tydliga studier gällande frakturreduktion vid kombinerad 
benspecifik behandling och botande kirurgi blir rekommendationen att påbörja farmakologisk 
osteoporosbehandling för postmenopausala kvinnor och män över 50 år med hög risk för fraktur 
redan vid diagnos. Behandlingen kan påbörjas i primärvården parallellt med kirurgisk utredning och 
behandling. 

För behandlingsindikation, val av behandling samt uppföljning se bilaga 20.4 

15. Omvårdnad och patientperspektiv 

 

Grund för rekommendation 

Patientlagen (SFS 2014:821) anger att vårdgivaren ska erbjuda patienten anpassad information om 
bland annat diagnos, möjliga alternativ för vård, risk för biverkningar och förväntade väntetider, samt 
information om möjligheten att själv välja mellan likvärdiga behandlingar.  

Personcentrerad vård är en grund för att patienten ska känna sig tryggare och mer delaktig kring sin 
hälsa. Det innebär att som profession ta sig tid att lyssna på patientens erfarenheter och mål som 
grund vid information och delaktighet, samt vid upprättande av en vårdplan.(207)  

För patienter med primär hyperparatyreoidism (PHPT) finns idag ingen känd etablerad 
patientorganisation, varför vårdprogramsgruppen valt att inhämta patienters upplevelser via en 
enkät som spridits genom vårdprogramgruppens nätverk och verksamheter i regionerna.  Denna har 
vänt sig till personer som nyligen diagnostiserats med eller behandlats för PHPT med syftet att 
identifiera behov och utmaningar i kontakten med vården. Sammanfattningsvis kan utifrån 
svarsunderlaget utläsas att om uttryckt behov av information och stöd tillgodoses, underlättar det 
kontakten med vården och inger trygghet. 

Patienterna beskriver i svaren ett behov av utrymme för att kunna berätta sin historia, att bli lyssnad 
på och få sin upplevelse och sina symtom bekräftade. Vilket beskrivs är viktigt redan i de första 
vårdkontakterna, som oftast är inom primärvården. Patienterna lyfter även behov som muntlig och 
skriftlig information om sin diagnos, de olika stegen i behandlingen och vad de själva kan tänka på 
som viktiga delar att beakta.  För att kunna ställa efterföljande frågor behövs kontaktuppgifter till 

Rekommendation 
Patienten bör erbjudas tillräcklig information om sitt hälsotillstånd och de metoder som finns för 
undersökning, vård och behandling, för att kunna vara delaktig i egen hälsosituation och vård. 
Stark rekommendation 

Nivå: Aktuell vårdnivå 
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aktuell vårdenhet. Som framgångsfaktor beskrivs att återkoppling och uppföljning ger en ökad 
trygghet och delaktighet. 

För patienter med komplexa vårdbehov kan ett patientkontrakt ge förutsättningar till att öka 
samordningen runt patienten. Patientkontrakt utgår från den enskildes behov och förutsättningar 
med målsättning att stärka delaktighet, tillgänglighet, samverkan och samordning.  Se Sveriges 
kommuner och regioner (SKR), Patientkontrakt.  

För patienter med PHPT och komplexa vårdbehov bör samordningen kring patienten i regel ske inom 
primärvården. 

16. Sjukskrivning och rehabilitering 
Rekommendation 

• Ställningstagande till försäkringsmedicinskt behov såsom sjukskrivning bör ske utifrån 
patientens individuella behov. 

• Sjukskrivning vid PHPT rekommenderas normalt endast för en kortare tid efter operation. 
• Vid komplexa och långvariga behov bör en samordning ske för planering av 

rehabiliterande åtgärder mellan professioner, verksamheter, huvudmän och andra 
aktörer. En rehabiliteringsplan bör göras inom primärvården. 

Stark rekommendation 

Nivå: Aktuell vårdnivå 

Grund för rekommendation  

Sjukskrivning generellt samt bedömning av en persons arbetsförmåga ska vara individuell och utgå 
från den aktuella personens egna unika förutsättningar (https://roi.socialstyrelsen.se/fmb).  

Isolerad PHPT orsakar normalt inte symtom som leder till behov av sjukskrivning. Efter kirurgi kan 
patienten däremot behöva vara sjukskriven en kortare period, upp till tio dagar. En patient som har 
en komplex situation med flera samtidiga sjukdomstillstånd och/eller svår komplikation till PHPT, 
som grav osteoporos eller svår njurstenssjukdom kan behöva en längre sjukskrivning och 
rehabilitering. Patienten bör få hjälp med detta inom primärvården. 

Rehabiliteringsprocessen sammanfattas i den generiska modellen för rehabilitering (pdf).  

 

  

https://skr.se/skr/halsasjukvard/utvecklingavverksamhet/naravard/patientkontrakt.28918.html
https://skr.se/skr/halsasjukvard/utvecklingavverksamhet/naravard/patientkontrakt.28918.html
https://roi.socialstyrelsen.se/fmb
https://kunskapsstyrningvard.se/download/18.888036617b192361ee2306f/1628610121306/Vardforlopp-generisk-modell-rehabilitering.pdf
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17. Kvalitetsregister och kvalitetsindikatorer 
17.1 Scandinavian Quality register for Thyroid Parathyroid and 

Adrenal Surgery (SQRTPA)  
Rekommendation 
Scandinavian Quality register for Thyroid Parathroid and Adrenal Surgery (SQRTPA) är det svenska 
nationella kvalitetsrgistret för endokrin kirurgi. Alla patienter som opereras för primär 
hyperparatyreoidism (PHPT) bör inkluderas.  

Grund för rekommendation 
Registret bildades 2004 med syftet att stödja lokalt förbättringsarbete och att beskriva utvecklingen 
av behandling och komplikationer inom de aktuella diagnosområdena. Det kan dessutom utgöra 
underlag för analys och klinisk forskning, inkluderande livskvalitet och hälsoekonomi. Registret 
möjliggör beräkning av väntetider från ankomst av remiss till kirurgisk enhet och tid från beslut av 
behandling till operation. 

Registrering i det nationella vårdprogrammet är en del i kvalitetsarbetet. Data publiceras i årliga 
officiella publikationer från SQRTPA och finns nedladdningsbart på hemsidan. Varje registrerande 
enhet har direkt tillgång till sina data. 

17.2 Kvalitetsindikatorer för patienter som blivit opererade 
Inhämtas från kvalitetsregister (SQRTPA) 

• 95% av antalet opererade patienter med PHPT bör ha blivit registrerade 
• Andel patienter med PHPT som blivit botade, det vill säga med normokalcemi och andel med 

hypokalcemi, 6 veckor och 6 månader postoperativt 
• Andel patienter med PHPT med permanent recurrenspares 

17.3 Kvalitetsindikatorer för patienter som inte har opererats 
Rekommendation 

• Årlig utvärdering av regional operationsincidens som en del i uppföljningen av 
implementeringen av vårdprogrammet. En utjämning av skillnader i operationsincidens av 
PHPT bör vara ett mål i väntan på identifiering av direkta utfallsmått.  

• Patientkontakter bör registreras med användande av fullständiga ICD-10-SE och KVÅ-koder 
i enlighet med bilaga 22.5.  

Grund för rekommendation 
Avsaknad av nationell diagnosregistrering inom primärvården och delar av specialiserad vård 
begränsar i dagsläget möjligheten till värdering av diagnostik, behandling och uppföljning av 
patienter med PHPT som inte blivit föremål för kirurgisk behandling.  

http://www.sqrtpa.se/
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PHPT patienter som opererats för sin PHPT kan identifieras i de nationella registren (cancerregistret, 
patientregistret) och kvalitetsregistret SQRTPA, vilket kan utnyttjas för analys av operationsincidens 
per region. Nulägesanalys visar på 5–6 gångers skillnad i operationsincidens mellan Sveriges 21 
regioner för hälso- och sjukvård. Prevalensen av PHPT ökar med stigande ålder. men variationen i 
operationsincidens kvarstår när ålders- och könsfördelning inom regionerna inkluderas i 
beräkningen.  

18. Underlag för nivåstrukturering 
De flesta patienterna med primär hyperparatyreoidism (PHPT) upptäcks inom primärvården.  

Efter basutredning med säkerställd diagnos av PHPT, bör patienten remitteras till sjukhus med 
specialiserad endokrinkirurgisk/endokrinologisk vård. Den enda botande behandlingen vid PHPT är 
kirurgisk. Då värdering av symtom och nytta av behandling kan vara svår, rekommenderar vi 
specialistbedömning. Ett av målen med vårdprogrammet är att eftersträva jämlik vård. Idag finns 
sannolikt patienter med potentiell vinst av kirurgi som inte remitteras och som undantas möjlighet 
till botande behandling. De fall där det föreligger uppenbar kontraindikation för kirurgi och avsaknad 
av uppenbar vinst med behandling kan undantas och vårdas inom primärvården. Preoperativa 
lokaliseringsundersökningar bör beställas av paratyreoideakirurger med regional kunskap om kvalitet 
och tillgänglighet för aktuella undersökningsmetoder. Viss bilddiagnostik bör genomföras på särskilt 
specialiserade enheter.  

Hereditära former av PHPT, paratyreoideacancer och PHPT hos barn bör diskuteras på MDK samt 
behandlas inom, eller i samråd med, högspecialiserad vård. Reoperationer vid persisterande eller 
recidivierande PHPT inom tidigare explorerat område bör utföras inom högspecialiserad vård. 
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20. Förslag för fördjupning  
Arbetsgruppen har under framtagandet av det nationella vårdprogrammet identifierat 
frågeställningar för fördjupning inom kunskapsområdet. 

• Hälsoekonomisk analys avseende effekter av konservativ behandling gentemot kirurgi vid 
PHPT 

• Motsvarar frakturrisken vid PHPT risken vid primär osteoporos? 
• Kan mätning av benmarkörer förbättra bedömning av frakturrisk vid PHPT? 
• Påverkas skelettåterhämtningen för patienter som opererats för PHPT av tidig eller sen 

osteoporosbehandling? Bör osteoporosbehandlings längd motsvara den vid primär 
osteoporos eller bör behandlingslängden anpassas efter återhämtning?  

• Hur och vid vilken funktionsnedsättningsgrad bör njurinsufficiens påverka 
operationsindikationen vid PHPT?  

• När och hur bör normokalcemisk PHPT diagnostiseras och behandlas? 
• Finns direkt koppling mellan PHPT och kardiovaskulära riskfaktorer? 
• Kan kortvarig calcimimetikabehandling utnyttjas för att prediktera effekt av kirurgi och hur 

kan uppföljningen avseende effekten systematiseras? Underlag för nationell studie? 
• Vilka långsiktiga effekter på kalciummetabolismen har SGLT2-hämmare som nu introduceras 

i stor skala? 
• Kan beräkning av calcium creatinine clearance ratio, CCCR utgå från P-Calciumjon fri i stället 

för P-Calcium som ingår i nuvarande algoritm? 

 



Nationellt vårdprogram för primär hyperparatyreoidism      2023-04-28                                                         

 

51 

21. Nationell arbetsgrupp för 
hyperparatyreoidism 

21.1 Nationella arbetsgruppens sammansättning 
Den nationella arbetsgruppen består av representanter från samtliga sex sjukvårdsregioner, med 
grund i en bedömning av berörda kompetenser i kunskapsområdet och vårdnivåer. Gruppen har 
tillsatts av Nationellt programområde för endokrina sjukdomar efter en nationell 
nomineringsprocess. 

Omvårdnadskompetens har funnits med i första delen av processen. Ny nominering har inte varit 
möjlig att inhämta utifrån gruppens satta tidplan. 

Representant för patientmedverkan har inte funnits i gruppen. Se metodbeskrivning avsnitt 2.4. 

21.2 Nationella arbetsgruppens ordförande och medlemmar 
• Inga-Lena Nilsson, ordförande, docent, överläkare, endokrinkirurgi, Endokrina tumörer och 

sarkom, Karolinska Universitetssjukhuset, Sjukvårdsregion Stockholm-Gotland 
• Göran Brattsand, ledamot, med.dr., överläkare, klinisk kemi, Norrlands universitetssjukhus, 

Norra sjukvårdsregionen 
• Östen Ljunggren, ledamot, professor, överläkare, endokrinologi, Akademiska sjukhuset, 

Sjukvårdsregion Mellansverige 
• Ola Hessman, ledamot, med.dr., överläkare, endokrinkirurgi, Västmanlands sjukhus, 

Sjukvårdsregion Mellansverige 
• Patricia Sandqvist, ledamot, med.dr., överläkare radiologi och nuklearmedicin, Karolinska 

Universitetssjukhuset, Sjukvårdsregion Stockholm-Gotland 
• Kristina Bengtsson Boström, ledamot, distriktsläkare, adjungerad professor i allmänmedicin, 

Göteborgs Universitet, FoU-centrum Primärvård Skaraborg, Västra Götalandsregionen 
• Elzbieta Partyka-Rut, ledamot, överläkare endokrinologi, Universitetssjukhuset Linköping, 

Sydöstra sjukvårdsregionen 
• Erika Gustafsson, ledamot, kontaktsjuksköterska, endokrinologi, Universitetssjukhuset 

Linköping, Sydöstra sjukvårdsregionen. Ej deltagit i slutfasen av gruppens arbete. 
• Erik Nordenström, ledamot, docent, överläkare, endokrinkirurgi, registerhållare 

kvalitetsregistret SQRPTA, Skånes Universitetssjukhus, Södra sjukvårdsregionen 
• Erik Waldenström, ledamot, med.dr., överläkare endokrinologi, Skånes Universitetssjukhus, 

Södra Sjukvårdsregionen 
• Helen Abrahamsson, processledare, Norra sjukvårdsregionförbundet, Norra 

sjukvårdsregionen 

Adjungerad: Christofer Juhlin, docent, överläkare, patologi, Karolinska Universitetssjukhuset, 
Sjukvårdsregion Stockholm-Gotland 

Konsulterad: Emma Tham, docent, överläkare, klinisk genetik, Karolinska Universitetssjukhuset, 
Sjukvårdsregion Stockholm-Gotland 



Nationellt vårdprogram för primär hyperparatyreoidism      2023-04-28                                                         

 

52 

21.3 Jäv och andra bindningar 
Arbetet i Nationellt system för kunskapsstyrning ska vara oberoende, obundet och objektivt. Alla som 
verkar inom Nationellt system för kunskapsstyrning lämnar en jävsdeklaration som bedöms enligt 
överenskomna riktlinjer.  

Ledamöterna i denna nationella arbetsgrupp bedöms inte ha pågående uppdrag som skulle kunna 
innebära jäv. Kopior av hela gruppens jävsdeklarationer går att få från respektive uppdragsgivande 
organisation, till exempel från regionen där en medverkande person arbetar. 

21.4 Vårdprogrammets förankring 
Vårdprogrammet har utarbetats på uppdrag av Nationellt programområde för endokrina sjukdomar, 
vilken har utsett Inga-Lena Nilsson till vårdprogramgruppens ordförande. 

En intern förankringen har skett i form av två webbinarium under september månad 2022 med 
information och dialog om vårdprogrammets innehåll och kvalitetsindikatorer. 

Inbjudna till den interna förankringen var berörda nationella programområden, samverkansgrupper 
och professionsföreningar, såsom Nationellt primärvårdsråd, NPO endokrina sjukdomar, NPO kirurgi 
och plastikkirurgi, NPO medicinsk diagnostik, NPO rehabilitering – habilitering – försäkringsmedicin, 
NPO äldres hälsa, NPO barn- och ungdomars hälsa, NSG läkemedel och medicinteknik, Svensk 
endokrinologisk förening, Svensk kirurgisk förening, Svensk förening för endokrin kirurgi, Svensk 
sjuksköterskeförening, samt Vårdförbundet 

Vårdprogrammet har förankrats ytterligare under en öppen remissperiod 15 november 2022 – 14 
februari 2023. Inkomna synpunkter har diskuterats och tagits i beaktande i slutligt vårdprogram. 
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22. Bilagor 
22.1 Rekommendationer till laboratorier inom klinisk kemi 

22.1.1 Rekommendation avseende P-Calciumjon, fri 
Laboratoriet bör erbjuda vården analys av P-Calciumjon, fri vid aktuellt pH.  

Detta gäller prov taget på eller i anslutning till sjukhus där analys bör kunna genomföras inom 
provets hållbarhet.  

Laboratoriet bör även erbjuda analys av P-Calciumjon, fri beräknat vid pH 7,4 om det medger 
provtagning i primärvård som annars skulle hindras av provhållbarhet för P-Calciumjon, fri vid 
aktuellt pH. 

Laboratoriet bör förankra analysutbud och svarsrapportering för P-Calciumjon, fri med företrädare 
för primärvård och specialistvård/endokrinologi. Laboratoriet bör informera vården om när P-
Calciumjon, fri vid aktuellt pH, P-Calciumjon, fri beräknat vid pH 7,4 samt P-Ca och albumin bör 
beställas. 

Laboratoriet bör verifiera referensintervall för P-Calciumjon, fri i det lokala provflödet med lokala 
provtagningskärl och den lokala mätmetoden. Laboratoriet bör även verifiera provhållbarhet i det 
lokala provflödet med lokala provtagningskärl och med den lokala mätmetoden för P-Calciumjon, fri 
mätt vid aktuellt pH samt joniserat calcium beräknat vid pH 7,4 om det rapporteras. Laboratoriet bör 
eftersträva logistik som medger säkerställd provhållbarhet vid provtagning inom primärvård. 

Laboratoriet bör eftersträva automatiserade lösningar för mätning av P-Calciumjon, fri. 
Arbetsgruppen har förhoppning om teknikutveckling som möjliggör detta. 

22.1.2 Rekommendation avseende kalciummätning i urin. 
Laboratoriet bör erbjuda mätning av kalciumutsöndring i en samlad dygnsmängd urin. 

Samlad urinvolym bör framgå i svarsrapporten för att medge bedömning av om urinvolymen är 
rimlig. Samtidig mätning av kreatininutsöndring i dygnsmängden kan bidra till bedömning avseende 
samlingens riktighet samt vid behov användas för beräkning av CCCR (calcium creatinine clearance 
ratio). Urinsamling för kalciummätning kan göras utan syratillsats i samlingskärlet förutsatt att 
laboratoriet syrabehandlar en portion från välblandad dygnsmängd före analys. 

Om specialistvård/endokrinologi och laboratoriet enas om att använda CCCR för utredning av FHH så 
bör laboratoriet skapa beställningspaket för ingående analyser, automatisera beräkna och rapportera 
CCCR för att underlätta för vården samt minska risken för beräkningsfel. 

Beräkningsformel: 

CCCR = tU-Calcium mmol/d x 0,001 x P-Kreatinin µmol/L 
    P-Ca mmol/L x tU-Kreatinin mmol/d 

Urin för calciummätning kan samlas i dunkar med tillsats av 20–30 mL 6 mol/L HCl. Det föreskrivs av 
bland annat reagenstillverkarna Abbott och Roche som refererar till Tietz Fundamentals of Clinical 
Chemistry som i sin tur refererar till Goesling 1986, som anger att ”Acidification of urine samples and 
heating to 37°C within the laboratory may be satisfactory, but the possibility remains that 
undissolved calcium salts persist.”(208, 209) Vi har dock inte kunnat finna publicerade studier som 
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visar behov av urinsamling i dunkar med syra, förutsatt att välblandad dygnsurin syrabehandlas innan 
analys.(84, 210-213) Urinsamling i dunk med syra medför, vid felaktig hantering, risk för vårdskada. 
Syramängden kan även medföra svårighet att analysera kreatinin i samma dygnsurinsamling (t ex 
Roche CREP2). I studien som främst ligger till grund för CCCR syrabehandlades urinproverna efter 
samling inför calciumanalys (personlig kommunikation Peter Henrik Nissen, Aarhus 
universitetssjukhus, Danmark).(84) 

22.2 Histopatologi – kategorisering av tumören 

22.2.1 Patologins roll i den diagnosiska processen 
Patologens bedömning av paratyreoideakörtlar är en sammansatt process som innefattar såväl 
makroskopiska som mikroskopiska analyser. Den överväldigande majoriteten av 
paratyreoideatumörer är godartade adenom som diagnosticeras via rutinhistologi utan behov av 
tilläggsanalyser, men en liten undergrupp av tumörer kan behöva analyseras mer utförligt med 
avseende på histologiska och immunhistokemiska parametrar. I likhet med många andra endokrina 
tumörtillstånd så finns här nämligen i vissa fall en gråzon avseende malignitetspotential. I avsaknad 
av definitiva bevis för en elakartad tumör bygger patologens bedömning istället på en 
sammanvägning av en rad ”riskkriterier”.(188) I dessa fall rekommenderas även att utvärderingen 
inkluderar immunhistokemiska specialfärgningar, analyser som i skrivande stund inte finns uppsatta 
på samtliga patologlaboratorier. Vid diagnostiska svårigheter kan preparatet med fördel 
eftergranskas av subspecialiserade patologer. 

Vidare ingår ofta klinisk, biokemisk och ibland även radiologisk information i den sammantagna 
bedömningen av patientens tumör. Ett exempel är paratyreoideacancer, som inte sällan ses med 
uttalad hyperkalcemi och där ibland även perioperativa fynd (adherent växt mot tyreoidea eller nerv) 
kan vägleda patologen.(188) Likaså är radiologiska fynd (fjärrmetastaser och regional lymfadenopati) 
av vikt för den slutgiltiga bedömningen. Det är därför av stort värde att inremittentens text 
behandlar dessa faktorer. 

Den makroskopiska bedömningen av resektaten är viktig, inte minst körtelvikt och eventuell relation 
till annan medtagen vävnad. En per- eller postoperativ incision av paratyreoideakörteln innan 
ankomst till patologen kan försvåra den mikroskopiska bedömningen av tumörens relation till 
omgivning och kapsel. Det är därför önskvärt att resektaten skickas till patologen i orört tillstånd. 

22.2.2 Anvisningar för provtagarens hantering av provet 
Preparatkärl skall vara adekvat märkta med patientens namn, personnummer samt preparatets natur. 

Mindre vävnadsbiopsier fixeras i 10% neutral buffrad formalin (4% formaldehyd). Orientering av 
biopsierna är oftast inte nödvändig. 

Operationspreparat hanteras enligt lokal överenskommelse mellan patologiavdelning och opererande 
klinik. Resektat skickas antingen färskt eller i formalin till ansvarig patologavdelning för makroskopisk 
bedömning, det förstnämnda möjliggör eventuell biobankning av ofixerad tumörvävnad. Överväger 
man peroperativ fryssnittsdiagnostik så måste resektatet skickas i färskt tillstånd. Preparatets 
orientering behöver i regel ej markeras, om inte speciella omständigheter uppmärksammade av 
operatören kräver en mer ingående kartläggning av makroskopiska förhållanden. 
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22.2.3 Anamnestisk remissinformation 
Inremittenten anger typ av ingrepp (biopsitagning, operation), vilken eller vilka körtlar som avses 
samt även en indikation för biopsin/resektionen. Påtaglig hyperkalcemi, eventuell ärftlighet för 
endokrina tumörsjukdomar samt perioperativa observationer av värde (adherens mot omgivningen) 
bör anges. Underliggande genetiska syndrom är särskilt viktig information för patologen vid makro- 
och mikroskopisk bedömning av paratyreoideatumörer, då MEN1-patienter inte sällan ses med 
multiglandulär sjukdom och patienter med konstitutionell CDC73-gen-mutation uppvisar en förhöjd 
risk för paratyreoideacancer .(188, 189) Relevanta radiologiska undersökningar och eventuella 
tidigare cytologiska/histologiska undersökningar anges. Finnålspunktion mot paratyreoideakörtlar 
kan leda till fibros vilket försvårar bedömningen av malignitet varför sådan föregående undersökning 
alltid bör rapporteras i anamnesen. 

22.2.4 Klassificering av tumören (TNM) 
Paratyreoideatumörer klassificeras enligt WHO 2022 och paratyreoideacancer stadieindelas enligt 
TNM, AJCC’s  8:e upplaga från 2017.(188) I korthet kan sägas att ett fullständigt PAD (patologisk-
anatomisk diagnos) bör innefatta en grundläggande histologisk beskrivning av tumörens utseende, 
och i vissa fall även kompletterat med immunhistokemiska analyser och bedömning av radikalitet. En 
utförlig beskrivning om ett fullständigt PAD följer under punkt 22.2.6.2 nedan. 

Tabell 2. pTNM för paratyreoideacancer enligt AJCC version 8 2017 

Primärtumör (T) 

TX Primärtumören kan inte utvärderas. 

T0 Ingen primärtumör kan återfinnas. 

Tis Atypisk paratyreoideatumör. 

T1 Tumörens extension begränsad till mjukvävnad. 

T2 Tumören växer in i tyreoidea. 

T3 Tumören växer in i stämbandsnerv, esofagus, trakea, skelettmuskel, 
lymfkörtlar eller tymus. 

T4 Invasion av stora blodkärl eller ryggmärg. 

Regionala lymfkörtlar (N) 

NX Regionala lymfkörtlar kan inte utvärderas. 

N0 Inga regionala lymfkörtelmetastaser. 

N1 Förekomst av regionala lymfkörtelmetastaser. 

N1a Metastas till regio VI (pretrakeala, paratrakeala, prelaryngeala 
lymfkörtlar) eller VII (övre mediastinala lymfkörtlar). 
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N1b Metastas till unilateral, bilateral eller kontralateral cervikal lymfkörtel i 
regio I-V eller retrofaryngeal lymfkörtel. 

Fjärrmetastaser (M) 

M0 Inga fjärrmetastaser. 

M1 Förekomst av fjärrmetastaser. 

22.2.5. Utskärningsanvisningar 
Biopsier vägs, mäts och bäddas i sin helhet. Operationspreparat (resektat) skärs ut enligt följande: 

För operationspreparat från paratyreoidea anges: preparatvikt (milligramvåg rekommenderas för små 
preparat), primärtumörens(ernas) lokalisation och storlek i tre dimensioner (millimeter). 

Makroskopiskt anges tumörens snittyta, färgton, eventuell nekros, synbara tecken till kapselbrott eller 
utväxt i angränsande fettvävnad. Paratyreoideaadenom tenderar att vara mörkbruna i färgtonen 
medan paratyreoideacancer inte sällan uppvisar gråvit snittyta. 

I regel så skall allt operationsmaterial beskrivas och fraktioneras till mikroskopi. Om tumören ses med 
vidhängande fettkylse så tillvaratas detta för att försöka påvisa normal rest av paratyreoideavävnad. 
Om kirurgen utfört en ipsilateral hemityroidektomi pga. adherens mellan tumören och tyreoidea så 
läggs snitten så att tumörens relation till tyreoideakapseln kan bedömas. Alla lymfkörtlar i vidhängande 
vävnad bäddas. 

22.2.5 Analyser 
Biopsier och utskurna vävnadsblock paraffinbäddas, snittas och färgas med hematoxylin-eosin. 
Undantaget är givetvis vävnad som kräver fryssnittsundersökning. De flesta paratyreoideatumörer är 
benigna och kräver vanligen inte immunhistokemiska specialanalyser. Malignitetssuspekta tumörer 
skall färgas immunhistokemiskt för att säkerställa diagnos och för att försöka prognostisera lesionen. 
Om patologen är osäker om lesionen överhuvudtaget är deriverad från paratyreoidea så bör 
ursprunget verifieras med antikroppar mot exempelvis PTH och GATA3.(188) Även neuroendokrina 
markörer såsom chromogranin A och synaptofysin kan vara till hjälp. Fryssnittsundersökningen 
utvärdering kan underlättas om en OilRed-färgning utförs, där den intracellulära fettkomponenten är 
reducerad i patologisk vävnad jämfört med normal paratyreoidea. 

En viktig histopatologisk distinktion är den mellan adenom och carcinom, där den sistnämnda 
diagnosen är förbehållen de tumörer som uppvisar otvetydiga tecken till malignitet (kärlinvasion, 
lymfatisk invasion, perineural invasion, invasion i omgivande mjukdelar eller dokumenterad 
fjärrmetastas).(188) Vid bedömning av misstänkt kärlinvasion kan endotelcellsmarkörer (CD31, CD34 
och/eller ERG) vara av värde, och CD61-färgning kan visualisera trombocyter som ett tecken på äkta 
kärlinvasion med reaktiv trombosbildning intraluminalt. Vidare bör immunhistokemisk analys av Ki-67 
utföras för angivande av proliferationsindex, där värden >5% kan tala i malign riktning.(188) 

Vidare kan parafibromin-färgning ge viss vägledning avseende tumörens maligna potential. 
Parafibromin är CDC73-genens proteinprodukt, och negativ parafibromin-infärgning korrelerar starkt 
till underliggande CDC73-gen-mutation (somatisk eller konstitutionell). CDC73-gen-mutationer i sig är 
överrepresenterade i paratyreoideacancer, och en majoritet av maligna tumörer ses med negativ 
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parafibromin-färgning – medan närmast samtliga sporadiska adenom ses med positiv inmärkning 
.(214, 215) Ytterligare färgningar som kan ge en indikation avseende malign potential är APC (negativ 
inmärkning vanligt i paratyreoideacancer, men ovanligt i adenom) och PGP 9.5 (positiv färgning i 
maligna tumörer, negativ i adenom) (PMID: 35175514).(188) 

Vid biopsi av metastatisk tumörsjukdom kan färgning för PTH och GATA3 ge viss vägledning. 

I de fall laboratoriet saknar rekommenderade antikroppar bör fallet skickas för konsultation.  

22.2.6 Information i remissens svarsdel 

22.2.6.1 Makroskopisk beskrivning 

Makrobeskrivningen följer utskärningsanvisningarna ovan. 

22.2.6.2 Mikroskopiutlåtande 

Histologiskt delas paratyreoideatumörer in i adenom, atypiska paratyreoideatumörer, multiglandulär 
sjukdom och carcinom. Undergruppen ”multiglandulär sjukdom” utgörs av multipla, klonala 
tumörutvecklingar, och den tidigare terminologin ”hyperplasi” bör ej användas – då hyperplasi oftast 
betecknar en fysiologisk adaptation snarare än tumörutveckling.(188) Tumörer inom sfären 
”multiglandulär sjukdom” är oftast multipla adenom och är då inte sällan kopplade till underliggande 
genetiska syndrom där primär hyperparatyreoidism ingår, framför allt MEN 1. 

Ett mikroskopiutlåtande för lesioner i paratyreoidea skall innefatta de parametrar som krävs för en 
korrekt distinktion mellan adenom, atypisk paratyreoideatumör och carcinom. Därtill fästes vikt vid att 
försöka visualisera en normal rest av paratyreoideavävnad. 

1. En generell histologisk beskrivning av lesionens utseende såsom växtmönster och cytologiska 
attribut, inklusive en kommentar avseende dominerande celltyp (konventionella huvudceller, 
ljusa huvudceller, oxyfila celler). 

2. Förekomst av normal rest. 
3. Förekomst av tumörkapsel. 
4. Förekomst av kapselinfiltration. 
5. Förekomst av blodkärls- eller lymfatisk invasion inom eller utanför kapselplanet. 
6. Förekomst av periparatyreoidal extension (oftast fettväv). 
7. Förekomst av perineural växt. 
8. Förekomst av tumörväxt i resektionsytor. 
9. Förekomst av atypiska tecken (se nedan). 
10. I förekommande fall antal medföljande lymfkörtlar och deras status. 
11. I förekommande fall relation till tyreoideavävnad. 

Om kärlinvasion, lymfatisk invasion, perineural invasion, invasion i omgivande mjukdelar och/eller 
dokumenterad fjärrmetastas föreligger kan diagnosen paratyreoideacancer ställas.(188) 

Om definitiva kriterier för malignitet saknas så kan diagnosen ”atypisk paratyreoideatumör” övervägas 
för tumörer med flertalet atypiska histologiska och/eller immunhistokemiska tecken, såsom: 

a. Tumörcellsförband inom tumörkapseln. 
b. Adherens till omgivande vävnad utan direkt extension in i angränsande vävnad. 
c. Breda fibrotiska stråk. 
d. Trabekulär växt. 
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e. Ökat mitosindex (>5 mitoser/10 mm2). 
f. Atypiska mitoser. 
g. Tumörcellsnekros. 
h. Negativ parafibromin-färgning. 
i. Ki-67-index >5%. 
j. Övriga immunhistokemiska avvikelser (negativ APC-färgning, positiv PGP 9.5-färgning mm*). 

*Dessa färgningar finns beskrivna i detalj.(188) 

Patienter med atypiska paratyreoideatumörer som uppvisar förlust av parafibromin har en låg men ej 
försumbar risk för återfall och bör därtill erbjudas CDC73-gen-sekvensering för att detektera eventuell 
familjär sjukdom. Atypiska paratyreoideatumörer som färgar positivt för parafibromin har en mycket 
låg risk för återfall, och dessa patienter rekommenderas ej rutinmässig CDC73-gen-testning (om inga 
andra kliniska omständigheter föreligger).(188) 

Om inga defintitiva kriterier för malignitet har uppfyllts samt att tumören ses utan ett större antal 
atypiska tecken så kan diagnosen paratyreoideaadenom ställas. 

De allra flesta adenom är av så kallad huvudcellstyp, men en undergrupp tumörer kan utgöras av så 
kallade onkocytära adenom, lipoadenom eller vattenklarcellsadenom. Onkocytära adenom uppvisar 
>75% oxyfila tumörceller, medan lipoadenom uppvisar en ökning i cellantal både för parenkymet såväl 
som för fettceller, där fettcellerna utgör >50% av tumörvolymen. Vattenklarcellsadenom är mycket 
ovanliga tumörer med oklar genes, och ses mikroskopiskt utgöras av tumörceller med en tydlig 
distension av cytoplasman. Likt huvudcellsadenom så färgar dessa mer ovanliga adenom-subtyper in 
positivt för PTH och GATA3.(188) 

22.2.7 Koder och beteckningar 
SNOMED-koder: 

• Paratyreoideaadenom  M81400 
• Paratyreoideacarcinom  M81403 
• Multiglandulär sjukdom  M72000 
• Atypisk paratyreoideatumör M81400 samt M69700 
• Oxyfilt adenom   M82900 
• Lipoadenom   M83240 
• Vattenklarcellsadenom  M83220 

Alla hormonbildande tumörer är anmälningspliktiga till Cancerregistret och därför skall även benigna 
tumörer som paratyreoideaadenom anmälas av såväl opererande klinik som ansvarig patolog. 

22.2.8 Kvalitetsarbete för patologin 
Kompetenskrav: För att säkerställa diagnostisk kvalitet bör paratyreoideatumörer handläggas av 
specialister med särskild kompetens och erfarenhet av denna tumörgrupp. Läkare under utbildning 
kan handlägga dessa fall efter delegering av medicinskt ansvarig patolog. 
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22.3 Behandling med Calcimimetika - cinacalcet 

22.3.1 Dosering 

• Vanlig startdos är 30 mg dagligen. (48)Dosen kan ökas till över 90 mg per dag hos patienter 
som inte svarar på behandlingen. I kliniska prövningar var maxdosen 90 mg fyra gånger 
dagligen. Cinakalcet bör tas med mat eller strax efter mat, helst vid samma tidpunkt varje 
gång. För administrering, se Fass. 

22.3.2 Kontraindikationer 

• Överkänslighet 
• Graviditet 
• Amning 

22.3.3 Försiktighet 
• Epilepsi – minskad tröskel för krampanfall i samband med signifikant sänkning av kalcium 
• Leversvikt – viktigt att monitorera kalknivåerna noggrant, då plasmanivåerna av cinakalcet 

kan öka 2- till 4-faldigt vid måttligt till gravt nedsatt leverfunktion 
• Hjärtsvikt – försämring av hjärtsvikt kan inträffa 
• Förlängt QT-intervall: försiktighet bör iakttas hos patienter med kända riskfaktorer för 

förlängning av QT intervallet t ex samtidig användning av läkemedel som är kända för att 
kunna ha den effekten (t ex klass IA och II antyarytmika, tricykliska antidepressiva, 
makrolider, antipsykotika) eller medfött långt QT syndrom) 

• Hypotension – lågt blodtryck kan förekomma hos patienter med hjärtsvikt 
• Rökning- stimulerar CYP1A2 – dosändringar kan behövas i samband med ändring av rökvanor 

22.3.4 Monitorering efter uppstart  

• Kalciumnivån bör kontrolleras inom en vecka efter behandlingsstart eller efter dosjustering 
av cinakalcet. 

• Efter att underhållsdosen fastställts bör kalcium kontrolleras med 2–3 månaders intervall. 

22.3.5 Uppföljning 

• Efter titrering av cinakalcet till måldos bör P-Calciumjon, fri följas upp var sjätte månad. Vid 
stabila värden kan den fortsatta uppföljningen ske inom primärvården. 

• Om en kliniskt relevant sänkning av kalciumnivån inte kan bibehållas, bör man överväga att 
avbryta behandlingen med cinakalcet. 

• Majoriteten av patienterna behåller behandlingseffekten under mer än fem år. Kalciumnivån 
stiger upp till utgångsvärde efter seponering av behandlingen. 
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22.3.6 Biverkningar 
De vanligaste rapporterade biverkningarna är: 

• Gastrointestinala: illamående och kräkningar. 
• Centrala nervsystemet: yrsel, parestesier. I sällsynta fall kramper. 
• Kardiella: försämrad hjärtsvikt och arytmi. I enstaka fall rapporterades hypotoni. 
• Övriga biverkningar: trötthet, hudutslag, muskelsmärta.  
• Hypokalcemi: allvarlig symtomgivande hypokalcemi kan förekomma och i sin tur leda till 

hjärtrytmrubbingar och kramper. 

22.3.7 Betydande läkemedelsinteraktioner 

• Försiktighet rekommenderas med läkemedel som metaboliseras av CYP2D6 t.ex. flekainid, 
metoprolol, antidepressiva läkemedel. 

• Waran påverkas inte av cinakalcet. 
• Cinakalcet metaboliseras delvis av enzymet CYP3A4. Dosjustering av Cinakalcet kan behövas 

vid samtidig behandling med  
o CYP3A4 hämmare t.ex. ketokonazol, itrakonazol, telitromycin, vorikonazol 
o CYP3A4 stimulerare t.ex. rifampicin 

• Cinakalcet metaboliseras också av CYP1A2. Försiktig användning av ciprofloxacin 
rekommenderas – risk för ökad koncentration av cinakalcet. 

• Rökning inducerar CYP1A2 och därför kan dosjusteringar vara nödvändiga om patienten 
börjar eller slutar röka under behandling med cinakalcet. 

22.4 Behandling av osteoporos vid primär hyperparatyreoidism 
Indikation för benspecifik behandling av postmenopausala kvinnor och män över 50 år med primär 
hyperparatyreoidism (PHPT) och osteoporos parallellt med kirurgisk utredning och behandling 

• Kotkompression eller höftfraktur 
• Annan osteoporosrelaterad fraktur och osteopeni (T-score -1 - -2,5) 
• Osteopeni/osteoporos och peroral kortisonbehandling 
• Osteoporos i höft eller ländrygg (T-score <-2,5) 

Vid uttalad osteoporos (T-score <-3,0, och eller multipla kotkompressioner) rekommenderas kontakt 
med endokrinolog, eller annan osteoporosspecialist. 

22.4.1 Val av behandling och uppföljning 
Patienter med PHPT och indikation för osteoporosbehandling bör erbjudas kirurgisk behandling men 
kan påbörja behandling med antiresorptiva läkemedel innan operation.  

Bisfosfonater i form av alendronat eller zoledronat är förstahandsval.  

Denosumab är andrahandsval och används främst vid nedsatt njurfunktion (GFR <35).  

Behandlingstiderna nedan baseras på behandling av primär osteoporos. Kunskapsläget för 
benspecifika läkemedel vid PHPT är begränsad och behandlingstiderna bör därför individualiseras 
baserat på DXA mätningar vart annat år. 
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• Alendronat; T 70 mg /vecka 
Initial planerad behandlingstid 5 år. 

• Zoledronat; 5 mg iv/år 
Initial planerad behandlingstid 3 år. 

• Denosumab; 60 mg sc var 6e månad 
Planeras för kontinuerlig behandling. 

22.4.2 Tilläggsbehandling med kalcium och vitamin D 
Vid PHPT rekommenderas inte extra kalcium då detta kan öka urinutsöndringen och därmed risken 
för njursten. Före botande kirurgi vid PHPT och benspecifik behandling rekommenderas således 
endast extra vitamin D (800E/dag) som basbehandling. 
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22.5 Bilaga koder för DRG och KVÅ 

Kod Diagnos/Åtgärd 

C75.0 Malign tumör i paratyreoidea 

D35.1 Benign tumör i paratyreoidea 

D44.2A Tumör av patologiskt osäker natur i paratyreoidea 

D44.2B Tumör av kliniskt okänd natur i paratyreoidea 

D44.8 Tumör med multiglandulär lokalisation 

E21.0 Primär hyperparatyreoidism 

E21.3 Hyperparatyreoidism, ospecificerad 

E21.1 Sekundär hyperparatyreoidism som ej klassificeras på annan plats 

E31.2 Multipel endokrin neoplasi 

E83.5 Rubbningar i kalciumomsättningen, till exempel FHH 

E89.2 Hypoparatyreoidism efter kirurgiska och medicinska ingrepp 

E55.9 D-vitaminbrist, ospecificerad 

O99.2 Endokrin sjukdom som komplicerar graviditet 

AB001 Datortomografi, tyreoidea och paratyreoidea 

AB050 Ultraljudsundersökning, paratyreoidea 

AB054 Skintigrafi, paratyreoidea 

AB042 Magnetresonanstomografi, tyreoidea och paratyreoidea 

AN104 Bentäthetsmätning UNS 

AN006 Bentäthetsmätning, höfter och rygg 

AN003 Bentäthetsmätning, arm 

AV032 Positronemissionstomografi (PET), ospecificerad 

AV143 Genetisk utredning 

BBA10 Biopsi av bisköldkörtel 
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BBA20 Exploration av bisköldkörtel 

BBA30 Exstirpation av bisköldkörtel 

BBA40 Subtotal paratyreoidektomi 

BBA50 Total paratyreoidektomi 

BBA70 Implantation eller transplantation av bisköldkörtel 

BBA99 Annan operation på bisköldkörtel 

ZXA00 Höger sida 

ZXA05 Vänster sida 

ZXA10 Bilateralt 

AW013 Upprättande av vårdplan 

AW020 Rehabiliteringsplan 
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