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Vardplaneringsgruppen for Pediatrisk Hematologi (VPH) ar en arbetsgrupp inom
Barnlakarforeningens (BLF) delsektion/intresseférening for hematologi och onkologi. Var
malsattning ar att forbattra varden av barn och ungdomar med hematologiska sjukdomar.
Att utveckla vardprogram ar ett led i detta arbete. Ovriga vardprogram samt information om
utbildningsdagar mm finns pa BLF:s hemsida: http://www.blf.net/onko/page4/index.html
som enklast hittas genom att soka efter "VPH” eller "VPH-gruppen” pa Google eller annan
s6kmotor.



http://www.blf.net/onko/page4/index.html

Vardprogram TEC, Transitorisk erytroblastopeni hos barn

Bakgrund

Transitorisk erytroblastopeni hos barn benamns, dven i Sverige, oftast TEC, efter det
engelska uttrycket Transient Erythroblastopenia of Childhood. | talad engelska uttalas varje
bokstav i férkortningen for sig, T-E-C.

TEC &r en férvarvad, 6vergaende isolerad erytropoeshamning (Pure Red Cell Aplasia — PRCA)
som drabbar for ovrigt friska barn, vanligen mellan 6 manaders - 3(4) ars alder. Man finner
vid diagnos ofta en uttalad normocytar och normokrom anemi, med normalt LPK (mattlig
neutropeni finns beskriven) och normalt eller forhéjt TPK. Tillstandet vander ofta spontant
inom nagra fa veckor efter diagnos och aterkommer ej. Orsaken till TEC ar okand.

Epidemiologi och orsakssamband

Incidensen av TEC ar 4-5/100000, vilket i den aktuella aldersgruppen innebar ca 15-20 barn
om aret i Sverige. Det &r en jamn fordelning mellan flickor och pojkar. Bland de drabbade
finns en Overrepresentation av syskon, vilket gér det sannolikt att det finns nagon hereditar,
predisponerande faktor inblandad. Man har inte funnit nagra identifierbara miljofaktorer
eller arstidsvariation. Det har inte gatt att pavisa en specifikt utldsande virusinfektion (HPV-
B19, HHV-6 och EBV har sarskilt studerats och ibland har nagon av dessa viroser foregatt
anemiutvecklingen). Den utldésande orsaken ar sannolikt heterogen och intraffar troligen 2-3
manader fore diagnos, varefter den successiva Hb-sankningen borjar ge symptom.

Symptom

Symptom beror pa graden av anemi och omfattar oftast blekhet, trotthet och aptitléshet. |
litteraturen finns enstaka fall beskrivna med 6vergdaende neurologiska symptom (TIA,
papillodem, kramper, gangsvarigheter, hemipares) eller andningssymptom (RDS, apnéer).
Takykardi och kardiellt blasljud ar vanligt. Anemin utvecklas successivt, vilket innebar en
adaptering och tydliga symptom ses forst vid Hb-nivaer ofta kring 60 g/L. B-Hb ned mot 20
g/L finns beskrivet.

Diagnos

TEC kan misstankas vid en uttalad normocytar, normokrom anemiialdrarna % - 4 ar.
Trombocytos ar vanligt medan neutropeni ar ovanligt, men kan férekomma. | det lagre
aldersspannet bor sjukdomen differentieras fran Diamond-Blackfan anemi (DBA), som &r en
hereditar kronisk erytropoesstorning. Normalt har man ett mycket lagt retikulocyttal, men
det hander att man stéller diagnosen precis da benmargshamningen borjat slappa, och man
finner da en ofta kraftig retikulocytos, som skulle kunna misstolkas som tecken till
hemolytisk sjukdom. EPO-nivaerna ar hoga. Med i 6vrigt normala blodprover och klassisk
bild enligt ovan, kan man avvakta med benmargsundersokning, som dock bor géras vid
andra signaler pa margsvikt eller om inte tillstandet vander inom 2-3 veckor.



Forslag till provtagning:

Blod: Hb, LPK, TPK, MCV, MCHC, retikulocyter, S-fe, ferritin, transferrin, bilirubin, LD,
haptoglobin, albumin, ASAT, ALAT, krea/cystatin-C, akutserum till frys.

Ev tas s-EPO samt serologier/PCR for HPV B19, HHV-6, EBV.

Vid lag alder och/eller hogt MCV, tag Hb-F och e-ADA.

Folj Hb och retikulocyter 2 ggr/v

Benmdrg: Avvakta om det inte foreligger andra tecken till margsvikt, se ovan.

Jamférelse mellan TEC och DBA

Gemensamma fynd

B-Hb lagt, kan hamna sa lagt som 20 g/L
B-retikulocyter lagt/0

Erytropoes i benmarg nedsatt/0

Skillnader DBA TEC

Alder sallan > 1 ar sillan < 6man
Missbildningar vanligt ej associerat
McCv hogt normalt
Hb-F hogt normalt
e-ADA hogt normalt
(E-i-antigen finns finns ej)

Forlopp och behandling

Tillstdndet vander ofta spontant inom 2 veckor efter diagnos. Ett hogt paslag av EPO bidrar
sannolikt till den trombocytos man ofta ser. Ery-transfusion kan bli aktuell, men bor ges pa
klinisk indikation (dyspné, tachycardi, letargi, matleda etc) och inte pa ett lagt Hb-varde.
Tillse att provtagningen ar komplett innan transfusion ges. Vid fortsatt retikulocytopeni efter
2-3 veckor bér benmargsundersdkning géras. Om bilden fortfarande stammer med TEC, kan
behandling med steroider 6vervagas, T Prednisolon 1 mg/kg/d, detta ar dock ingen
vetenskapligt dokumenterad behandling. Efter tillfrisknande kan det vara [ampligt att folja
upp med kontroll av blodstatus och retikulocyter efter 3 manader. Om allt ar val da, behovs
ingen ytterligare uppféljning.
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