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I Region Stockholm arbetar vi samlat kring medicinska omraden inom
sakkunnigstrukturen med syfte att patienter, vardgivare och bestillare ska métas
for att forma en god och jamlik vard for lanets invdnare. Kunskapen om den goda
varden ska vara gemensam, tillginglig och genomlysbar samt bilda grund for
battre beslut i varden.

De regionala vardprogrammen ska vara ett stod for halso- och sjukvardspersonal i
det praktiska vardagsarbetet och ett kunskapsunderlag for att utveckla och f6lja upp
vardens innehall och kvalitet.

Arbetet bedrivs inom Hélso- och sjukvardsforvaltningen i samverkan med
sakkunnigorganisation, vardgivare och bestéllare. Patientorganisationer
medverkar ocksa i arbetet. Detta arbete sker inom ramen for det som kallas
Kunskapsstyrning i region Stockholm — Gotland.

https://www.vardgivarguiden.se/utbildningutveckling /projekt/kunskapsstyrning-
i-region-stockholm-gotland/
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Regionalt vardprogram — Akut perifer facialispares

FOrord

Incidens av akut perifer facialis pares (PFP) hos barn i Stockholm anges vara

ca 30—40/100 000 (ca 150 barn/ar i Stockholm). Ca 65% av barn med PFP har
neuroborrelios. Ca 60% av barn, med dominans i de yngre aldrarna, med neuroborrelios
har facialis pares. Idiopatisk PFP (tidigare Bell s pares) ar den nast vanligaste orsaken hos
barn. Ovriga differentialdiagnoser innefattar bl.a. otit, Varicella Zoster Virus (VZV)
reaktivering (=baltros), traumatisk facialis pares, intrakraniell process, leukemi eller
medfodd facialis pares (1).

Prognosen vid PFP i samband med neuroborrelios dr god men viss grad av bestdende
nervpaverkan forekommer. Vid idiopatisk PFP ar prognosen generellt bittre dn hos vuxna.
Uppskattningsvis ca 20 barn per ar i Region Stockholm kommer ha ndgon form av
resttillstand.

Evidens for behandling med steroider for barn saknas.

Stockholms medicinska rad har granskat och antagit vardprogrammet den 28 mars 2019.
Hilso- och sjukvardsdirektoren i samrad med Direktorsgruppen KUST beslutade att
godkianna vardprogrammet den 14 juni 2019.

Mona-Lisa Engman Johannes Blom

Ordférande i specialitetsradet Ordforande Stockholms medicinska rdd (SMR)
Barn- och ungdomsmedicin Halso- och sjukvardsforvaltningen

Region Stockholm Region Stockholm
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Vardniva/remiss

Alla barn med symtom som vid perifer facialispares ska akut, inom 48 timmar, utredas pa
en barnmedicinsk akutmottagning med mgjlighet att utféra lumbalpunktion. Uppf6ljning
sker primért pd Barn och ungdomsmedicinsk mottagning (BUMM). Vid kvarstiende
besvir efter 1 ménad remiss till specialutbildad fysioterapeut, vid behov till Oron-Nésa-
Hals (ONH) Kklinik (barn 15—18 ar) eller barnneurolog (barn o—14 ar).

Facialispares med bevarad motorik i panna (centralt orsakad) eller perifer facialis pares
med andra associerade symptom sdsom paverkan av andra kranialnerver, avvikande
allmantillstdnd, beteende eller huvudvirk behéver mer skyndsam utredning. Dessa barn
bor omgaende remitteras till barnmedicinsk akutmottagning for stallningstagande till
vidare utredning, med till exempel neuroradiologisk utredning avseende CNS tumor,
stroke el. annat.

Symtom

Akut insjuknande (Over loppet av 2—5 dagar till maximal muskelsvaghet).

Fran latt nedsittning till total forlamning av halva ansiktets mimiska motorik. N. facialis
stdnger 6gonlocket! Bilateral perifer facialis pares ar ovanligt och ar utredningsfall. Vid
undersokning ar det viktigt att bestimma om det foreligger en central eller perifer pares.
Central pares sparar motoriken i panna. Ogat ar dubbelinerverat. Andra symtom som kan
foreligga pga innervationsgrenar fran N facialis:

e Forvrangd horselupplevelse (N stapedius)

e Smarta retroaurikulart (sensorisk gren bakom orat).

e Forvrangd smakupplevelse (Chorda tympani)

e Torrt eller rinnande 6ga (N petrosus major)

Tillstand med facialispares

e Borrelia: neuroborrelios, utredning och behandling pa barnmedicinsk klinik.

e Otit: slutenvardsfall som bér genomgé paracentes och handliggs primirt av ONH
lakare.

e VZV reaktivering (Biltros/Ramsey-Hunt syndrom/Herpes zoster
oticus): associerat med horselnedsittning, yrsel och/eller rodnad/blasor i
ytterora/horselgdng/mjuka gommen (facialisparesen foregar ofta blasbildning).
Handlaggs och ska bedomas i samrad med ONH da hog risk for resttillstand.

e Invasiv svampinfektion: hos immunsupprimerad. Slutenvérdsfall och
handliggs i samrad med ONH, infektion och barnmedicin.

e Trauma: mot temporalben/hoérselgang/kind (vid transversell i
temporalbensfraktur far ca 50% facialispares). Handldggas priméart av ONH.

¢ Tumoér i mellanéra/parotis/ponsvinkel: sakta pAkommen pares eller
paverkan pé andra kranialnerver. Handldggs i samrad med ONH /barnonkologi.

Region Stockholm
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¢ Malignitet: CNS tumor/intrakraniell process (central facialis pares)? Andra
neurologiska symtom? Leukemi (symtom, B-cells status)? Handldggas i samrad
med barnonkologi/neurokirurgi.

¢ Syndrom: Moebius syndrom: paverkan pa kranialnerv VI (n. abducens), VII (n.
facialis) och ofta dven IX (n. glosso-pharyngeus) och XII (n. hypoglossus).
Handlaggs tillsammans med neuropediatrik.

¢ Hypertoni: Huvudvirk, synpaverkan. Handliggas i samrad med barnnefrologi.

Klinisk gradering

For gradering av PFP anviands ndgon av dessa skalor:

House-Brackmann (HB): (I-VI dér I 4r normalt och VI total forlamning). Validerat pa
barn i alla aldrar. (Appendix 1)

Sunnybrook (SB) Facial Grading Scale: (0 - 100 dér o0 ar total forlamning och 100
normalt), ej Annu validerat pa barn men kan utan problem goras pa barn fran 7 ar. Om
barnet ej kan medverka till undersékning av samtliga ingdende testmoment kan skalan
dock ej anviandas. Synkinesier = ofrivilliga (ibland smartsamma) medrorelser forkommer
inte akut utan kan ses som delfenomen vid nervldkning och kan uppkomma 4-6 manader
efter insjuknande. Skalans del for synkinesier fylls darfor ej i vid akutbesoket, utan enbart
vid uppf6ljning vid 3 och 12 ménader efter skada. Denna skala anvinds av 6vriga
specialiteter (ONH, plastikkirurgi, fysioterapi, neurofysiologi) som handlagger perifer
facialispares och gor det mojligt att folja naturalforloppet mellan vardgivare. (Appendix 2
for instruktion).

(http://www.viss.nu/Global/Bilagor/onh_horsel/Sunnybrook_Facial _Grading_System.p
df)

Prognos

I det akuta skedet ar det omojligt att prognosticera slutresultatet. I de flesta studier anges
en komplett utlakning hos barn pa mellan 80 - 100% ett ar efter insjuknande, majoriteten
inom 3 manader. Kvarstdende asymmetri i olika grad forekommer hos 6vriga och hos
nagra fa aven funktionella sequele i form av 6gon eller horselbesvir, synkinesier eller
muskelatrofi. (2, 3).

Utredning

Utredning och behandling pa akutmottagningen

Anamnes

Tid for debut, ovriga sjukdomar, fastingexposition och eventuellt andra symtom.

Status

Otoskopi, parotispalpation, kranialnervsstatus, vid behov fullstandigt neurologstatus och
blodtryck. Efterstrava gradering med House-Brackmann och/eller Sunnybrook, annars
beskriv pares detaljerat.

Region Stockholm
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Provtagning (inom 48 timmar)
Alla barn bor genomga lumbalpunktion, fortradelsevis med atraumatisk teknik.

Blod: blodstatus med B-celler, Borreliaserologi,
B-glukos.

Likvor: celler, Borreliaserologi, PCR for VZV, enterovirus och Herpes Simplex Virus
(HSV), protein, glukos och albumin. Extra ror fryses for att vid oklar diagnos kunna
komplettera utredning med bl.a. CXCL-13 (inflammatorisk markor).

Blassekret: om misstanke, PCR for VZV/HSV fran rodnad hud eller blésor i aurikel eller
munhaéla.

Oronsekret: bakterieodling vid pavisad otit.

Behandling

Kalla och instruktion: http: //www.eped.se/

Neuroborrelios

Diagnostiskt for neuroborreliosorsakad PFP ar barn med PFP som bor eller vistas i
Borreliaendemiskt omrade, insjuknat under tid pa aret da Borrelia forekommer och
pavisad monocytar pleocytos i likvor. Detta géller dven utan positiv borrelia serologi som
vid positivt utfall bekraftar diagnosen. Forhojd produktion av CXCL-13 (cytokin som
attraherar B-celler, dvs foregér ak-bildning) kan analyseras vid oklara fall och positivt test
starker diagnostik for neuroborrelios (4). Rekommendation for antibiotikabehandling vid
neuroborrelios:

e Barn under 5 ar behandlas med Ceftriaxon intravenést (i.v) 75-100 mg/kgi 10
dagar (maxdos 2 g x 1).

e Barn frin 5 ar ges Doxycyklin per oralt (p.o). 4 mg/kg i 14 dagar (maxdos 200 mg x
1. Varna for solexponering.)

http://www.blf.net/inf/wp-content/upload/2019/01/V%C3%Asrdprogram-
borreliainfection-ver1.0.pdf

Otit
Otit orsakad PFP behandlas primirt av ONH likare eventuellt med slutenvirdsplats pa

barnavdelning. Odling av 6ronsekret (eventuellt genom paracentes) bor ske innan
insittande av behandling.

Behandlas initialt med i.v antibiotika, Cefotaxim i.v 50 mg/kg (max 2 g) x 3.

Reaktivering av Herpes Zoster virus

Vid misstanke om facialis pares orsakat av VZV med fynd och symtom sdsom smarta,
rodnad, blasor fran omradet runt orat eller gomtak pa den paretiska sidan styrker
misstanken om Zoster oticus. Det finns data avseende vuxna att utlakning forbattras vid
behandling med kortikosteroider i kombination med antiviralbehandling (5). For barn ar

Region Stockholm
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prognosen for utlakning battre men viss evidens till favor for kombinationsbehandling
foreligger (6).

Vid facialis pares, med pleocytos och/eller pavisad VZV-DNA i likvor, blasskrap eller
spottkortelsekret rekommenderas darfor antiviral behandling.

Barn 3 mdanader - 12 Grs dlder:
i.v. aciklovir 500 mg/mz2x 3 i 7 dagar
alternativ p.o. aciklovir 20 mg/kg (max 800 mg) x 4 i1 7 dagar.

Barn 12—-18 ars dlder:
p-o. aciklovir 800 mg x 5
alternativt valaciklovir 20 mg/kg (max 1 g) x 317 dagar.

Barn fran 12 4r reckommenderas antiviralbehandling i kombination med
kortisonbehandling enligt nedan. Yngre aldrar efter individuell bed6mning.

Behandling av dessa patienter bor ske i samréd med och efter bedomning av ONH och
barninfektionslikare, pa grund av ofta associerad horsel/balans paverkan och 6kad risk
for sequele.

Idiopatisk PFP (Bell’s pares)

Idiopatisk PFP ar en uteslutningsdiagnos, dar pleocytos i likvor, allmadnpaverkan och
ytterligare neurologiska symtom saknas. Om klinik och undersokningsfynd exkluderat
andra sjukdomstillstand kan kortisonbehandling provas.

Barn fran 15 ar kan man behandla som vuxna (7), medan det dnnu ej finns evidens for att
kortisonbehandling vid idiopatisk PFP av yngre barn ar av nytta.

Fér barn frdn 15 ar med idiopatisk PFP kan
kortisonbehandling 6vervagas:

Prednisolon bor sittas in sa tidigt som mojligt helst inom 72 timmar, fran symtomdebut
hos alla som tolererar behandling.

Prednisolon, 1 mg/kg i nedtrappningsschema ges enligt foljande per dag i 10 dagar:

Dag 1—5 1 mg/kg x1 (max 60 mg x1)
Dag 6-10  daglig dos-reduktion till o
Beakta andra sjukdomar/tillstdnd som kan paverkas vid behandling med kortison sdsom

tuberkulos, psykisk sjukdom, magsar, graviditet, diabetes etc. Konsultera respektive
specialitet vid behov.

Ovrig information till patienten

1. Postlumbalpunktionshuvudvark kan forekomma.

2. Om forsamrad, exempelvis svdra smdartor uppkommer;/ tilltar eller blasor
uppkommer (herpes?) eller tillkomst av andra symtom inom 1—2 veckor maste man
soka akut igen.

Region Stockholm
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3. Skydda 6gat. Ogonkammare, 6gondroppar/salva t.ex. Viscotears/Oculentum
simplex. Korstejpa med kirurgtejp (billigare an 6gonkammare). Vid misstanke om
kornealskada: remiss till 6gonldkare. Sma barn har annan komposition av tarfilm an
aldre och vuxna vilket medfor liten/ingen risk for cornealskada.

4. Fysioterapi: Informera om att 1akningen kan ta tid och spontanmotoriken far darfor
initialt styra rehabilitering. Om kvarstdende besvir efter den akuta fasen 6vervag
kontakt med leg. fysioterapeut for rad och hjalp med traning (ordnas vid forsta
aterbesoket).

5. Telefonuppfoljning for provsvar ar lampligt efter 2—4 dagar.

6. Forsta aterbesok 1—2 veckor med syfte att bedoma eventuell progress (ONH-status,
neurologstatus, gradera pares med HB/SB) och information om fortsatt uppf6ljning.

a.

Barnakutmottagning Huddinge: Individuellt stallningstagande, gidrna i samrad
med dagbakjouren, halvakut-tid pA BUMM eller allmanpediatriska
mottagningen inom akutverksamheten.

b. Barnakutmottagning Solna: Individuellt stallningstagande, girna i samrad med

C.

7.

dagbakjouren, dterbesok barn-infektionsmottagningen eller halvakut-tid pa
BUMM.
Sachsska barnsjukhuset: Aterbesok till specialistvardsmottagningen.

Remiss till BUMM for uppfoljning efter 4—6 veckor (direkt fran barnakuten
alternativt efter aterbesoket pa allmanpediatrisk/infektions mottagning).

Uppfoljning

Aterbesok efter en till tva veckor, samt 4—6 veckor, antingen pa allmanpediatrisk
sjukhusansluten mottagning eller BUMM enl ovan.

Klinisk kontroll: ONH-status, neurologstatus, gradera pares med HB/SB.

Vid kvarstdende pares skickas remiss till specialutbildad fysioterapeut:
vederborande barnfysioterapeut med neuroinriktning, barnfysioterapi, ALB-
Huddinge, Karolinska universitetssjukhuset.

Om pétaglig/missprydande asymmetri och/eller funktionella besvér av paresen,
remitteras barn fran 15 ar till ONH-kliniken Huddinge eller barn under 15 ar
barnneurolog pa Karolinska universitetssjukhuset Solna/Huddinge eller vid
Sachsska barnsjukhuset. Lindriga besvar eller symtom (t ex nedstimdhet) som ej
ror nervskadan kan vid behov fortsitta f6ljas pA BUMM.

Vid forsimring ater remiss till barnakut for omvirdering:
bilddiagnostik, relumbering?

Vid eventuellt 3terbestk 3 - 6 - 12 manader (BUMM, neuropediatrik

altern

ativt ONH)

Klinisk kontroll: ONH-status, gradera kvarvarande pares med HB/SB, forekomst
av synkinesier?

Om misstanke om horselpaverkan: remiss till ONH fér bedomning.
Vid oralmotoriska bekymmer, remiss till logoped.

Forekomst av synkinesier; var god se nedan. Eventuellt remiss for neurofysiologisk
undersokning infor kirurgisk behandling (samrad med 6ronldkare/plastikkirurg)

Region Stockholm
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¢ Om lindring asymmetri utan funktionella besvar {oljs i forsta hand via
fysioterapeut som vid behov kontaktar ansvarig lakare. Vid 12 manader efter den
akuta paresen kan man betrakta nerven som utlakt.

Patienten behover ej ytterligare aterbesok om komplett 14kt eller lindrig asymmetri.
Fornyad bedomning pa patientens initiativ vid behov.

Komplikationer

Kvarstdende pares, synkinesier (asynkrona, ibland smértsamma, medrorelser kan
upptriada efter 4—6 manader), muskelatrofi, kontrakturer och 6gonbekymmer. Overvig
remiss till 6gonlékare eller plastikkirurg.

Eventuella kvarstdende besvir efter PFP hos barn dtgardas med korrigerande kirurgi
tidigast nar ansiktet ar fardigvaxt. Remiss till plastikkirurg skickas vid kvarvarande besvar
fran och med 17 ars alder. Direktkontakt innan remiss om yngre barn med funktionella
resttillstand.

Fysioterapi

For vuxna finns viss evidens for att fysioterapi ar viktigt for forbattrad livskvalitet och
fysisk funktion vid bade akut och kronisk pares. Bedomning och utvirdering av olika
behandlingsstrategier ar dock begriansad, och framforallt studerat pa vuxna, da det finns
fa randomiserade studier (8). Fysioterapeuten anviander olika tekniker for barn i olika
aldrar. Det anses ofta viktigt att inte forsoka trana ansiktets muskulatur aktivt utan
professionell vagledning. Remiss till fysioterapeut och/eller logoped rekommenderas
darfor vid utebliven likning, var god se ovan.

Mer information

Intresseorganisation: http://www.facialpalsy.org.uk/
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Bilaga 1

House-Brackmann Facial nerve
grading system

Modifierad efter House-Brackmann 1985 av Svenska Bell’s Pares Studien

Grad

Funktion

Fynd vid undersdkning

1

Normal

Normal facialisfunktion i alla omraden

Latt nedsatt

Latt svaghet synlig vid ndarmare inspektion, kan ha mycket diskreta
synkinesier (medrorelser)

e Vid vila: Normal symmetri och tonus

e Vid rorelse:
Panna: Mattlig till god funktion.
Oga: Sluts helt vid minimal anstrangning.
Mun: Lindrig asymmetri.

Mattligt nedsatt

Tydlig men ej missprydande skillnad mellan ansiktshalvorna.
Markbar men inte allvarlig synkinesi,
kontraktur och/eller hemafacialis spasm.

e Vid vila: Normal symmetri och tonus.

e Vid rorelse:
Panna: Liten till mattlig rorelseférmaga
Oga: Fullstandigt slutet vid anstrangning.
Mun: Aningen svag vid maximal anstrangning

Mattligt svart nedsatt

Tydlig svaghet och/eller missprydande asymmetri.

e Vid vila: Normal symmetri och tonus.
e Vid rorelse:
Panna: Ingen.
Oga: Ofullstandig slutning.
Mun: Asymmetrisk vid maximal anstrangning.

Svart nedsatt

Endast knappt markbar rorelseférmaga.

e Vid vila: Asymmetri.

e Vid rorelse:
Panna: Ingen.
Oga: Ofullstandig slutning.
Mun: Lite rérelseformaga.

Total férlamning

Ingen rérelseférmaga.

Ringa in den siffra som géller for facialisfunktionen och fyll i denna i formularet.
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Bilaga 2

Sunnybrock Facial Grading System

Sunnybrock Fadal Grading System

Vilosymm etri Symmetri vid viljerdrelser Synkinesi

Tamort med friska sidan

Grad av n=dsittning av muslelaltivitet j3m o med Fiskasidan Badom gd av ofivlliz musle=lkontmltion

(=meadrorslzz)
Ciga {endast ot sltemativ) = < = o
Normal 0 Wormsl sérzl2 Ef 5 B —-= E z 5 Zg =% 2% _.
Senal 1 omxraft @ oW ZE E. = Ty EgckE &CE =SEEZ
P ! : B EF Ef 2Ef 223 3% FET: <
Ozontockiinsezi 1 T 3 32 BE F 1EC B8 Z58 -fiZ 100 poang =
ull rortg et
Kind ({naz=0-lsbhial fimn)
Lyfa &genbryn 1 2 3 4 5 ] 1 2 3
HNormal 1] = _
Mindre wttalad 1 0 poang =
Mer uitalad 1 ;
Setmmn ! Busttisgam 4 2 3 4 5 0 1 2 3 Total pares
Mun
Normal ] Dra pd munnen 1 2 a3 4 B 1} 1 2 3
hMuongipan nadit 1 (1=}
hungipan uppdtutit 1
Rynka pi ndsan 1 2 3 4 5 0 1 2 3
u-..\\.nln..f
Total ( Trota med munnen 4 2 3 4 5 0 1 2 3
Sl fissla)
=z Total Total
= T 2. -1 3
=D | :
B II-.Il.lllIl.ll.-.l
- ) = (] } 4.
—_— o]
Viljer trel=spodngx 4 Vilopodng x 5 Synkines podng Summa
Totalscor: (Viljerirelsspodngx 4 minus (Vilopodngx 5 minus (Synkinespodng) &rliks med summan
1. Vilosymmetri= observera ansikteti vila. Rékna ihop po&ngen och for ner dem x5
2. Viljerdrelser= neurologiskt status far NVII {lyfta 8gonbryn = rynka pd pannan). Fir ner totalpodng x4
3. Synkinesi= ofrivilliga medrérelser. Tidigast utvecklat efter 3 manader Gérs vid lAngtidsuppféljning. Anges annars som "0 fér
podng
4, Totalpo#ng berdknas. (Viljertrelsepodngxd) — (Vilopodng x5) — (Synkinesipo&ng) = X.
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