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Patientinformation om hereditar sfarocytos

Hereditar sfarocytos ar ett vanligt arftligt tillstand som beror pa en forandring (mutation) i
en gen som leder till 6kad nedbrytning av de roda blodkropparna. Tillstandet finns hos en av
femtusen svenskar.

Roda blodkroppar bildas i benmérgen, lever i ungefar 4 manader och bryts sedan ner i
mjalten. Mutationen gor att blodkropparna far en annorlunda form. De blir rundare och
storre, sfariska, istallet for den normala myntlika formen. De fastnar da latt i mjalten och
forstors. Nar blodkropparna forsvinner snabbare forsoker kroppen kompensera detta genom
att bilda fler nya blodkroppar.

Symtomen vid hereditar sfarocytos varierar mycket mellan olika personer. 90-95 % av alla
som ar drabbade har en mild till medelsvar form. Ofta sa marker man bara en latt blodbrist.
Mijalten kan bli forstorad pa grund av den 6kade nedbrytningen av blodkroppar dar.

Ibland kan man se en gulfargning av huden och 6gonvitorna (ikterus). Detta beror pa att nar
de réda blodkropparna forstors sa frigérs hemoglobinet, det roda protein som ger
blodkropparna deras farg. | levern bryts sedan hemoglobinet ner till bilirubin, som ar gult.
Bildas stora mangder bilirubin hinner inte levern bryta ner bilirubinet och det kommer ut i
blodet och kroppens viavnader. Den 6kade mangden bilirubin kan ocksa bidra till att det
bildas gallstenar aven hos sma barn.

Vid infektioner, t.ex. vanliga forkylningar, 6ron- och halsinfektioner, kan nyproduktionen av
roda blodkroppar minska kortvarigt. Personer med sfarocytos behover ju snabbt bilda nya
blodkroppar och kan da drabbas av extra laga blodvarden om nybildningen inte &r tillracklig.
Man kan da marka att barnen blir trottare och att de blir bleka samt att hud och 6gonvitor
gulfargas.

Det finns inte nagon behandling for sjalva sfarocytosen. Barnen ska folja det vanliga
vaccinationsprogrammet for att undvika barnsjukdomarna. Likasa ska man som foralder vara
uppmarksam pa barnen i samband med infektioner. Om man har en kraftigt 6kad
nedbrytning av de roda blodkropparna kan man behéva ata folsyra, ett vitamin, for att
forbattra nybildningen av blodkroppar.

Om mijalten blir valdigt stor kan man behova operera bort den, dock helst inte fore 5-6 ars
alder. Det beror pa att det finns en 6kad risk for svara infektioner ndr man ar utan mjalte i
den aldern. Gallstenar kan behova opereras och man far ta bort gallblasan.

Barn och ungdomar med hereditar sfarocytos foljs lampligen pa barnklinik med glesare eller
tatare intervall beroende pa hur besvarligt deras tillstand &r. Trots vaccinationer behover
penicillin eller annan antibiotikum ges dagligen efter att mjalten avlagsnats. Man vet inte
sadkert hur lange detta skall ges men i alla fall minst till 5 ars alder, ibland en langre tid. Detta
avgors av din lakare.

Patientinformationen dr framtagen av Vardplaneringsgruppen for Pediatrisk Hematologi
(VPH). VPH dr en arbetsgrupp inom Barnldkarféreningens (BLF) sektion fér hematologi och
onkologi. VPHs mdlsdttning dr att férbdttra varden av barn och ungdomar med olika former
av blodsjukdomar. Att ta fram patientinformation dr ett led i detta arbete.



