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Vårdplaneringsgruppen för Pediatrisk Hematologi (VPH) är en arbetsgrupp inom Barnläkarföreningens (BLF) 
delsektion/intresseförening för hematologi och onkologi. Vår målsättning är att förbättra vården av barn och ungdomar 
med hematologiska sjukdomar. Att utveckla riktlinjer är ett led i detta arbete. Övriga riktlinjer samt information om 
utbildningsdagar mm finns på BLF:s hemsida: https://pho.barnlakarforeningen.se/vardplaneringsgrupper/vph-
vardplaneringsgruppen-for-pediatrisk-hematologi/vardprogram-vph/ som enklast hittas genom att söka efter ”VPH” eller 
”VPH-gruppen” på Google eller annan sökmotor. 

Riktlinjerna sammanställda för VPH 2008 och reviderade  i mars 2021 av Jacek Winiarski, Sektionen för hematologi, 
immunologi och HSCT, Astrid Lindgrens barnsjukhus, Karolinska Universitetssjukhuset, Huddinge. E-mail: 
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Bakgrund 

Autoimmun hemolytisk anemi (AIHA) förekommer i alla åldrar och folkgrupper med en incidens hos 

barn understigande 1 fall/100 000/år, betydligt lägre än för ITP och leukemi. Familjära fall är 

sällsynta. Som vid andra autoimmuna sjukdomar är autoantikropparna vid AIHA riktade mot publika 

antigen på erytrocyterna och mer sällan mot specifika blodgruppsantigen. De antigena epitoperna 

finns på glykoproteiner i Rh-komplexets skelett, i cellmembranet eller på glykoforin A, d.v.s. antigen 

som finns hos nästan alla individer och blodgivare. Detta till skillnad från alloimmunisering, då 

individen istället bildar alloantikroppar mot specifika antigen som den själv saknar. Det kan ske efter 

en transfusion med ett främmande blodgruppantigen eller när en Rh-negativ mor har bildat 

antikroppar mot ett RhD-positivt foster.  

 

Primär och sekundär AIHA  

AIHA betecknas som primär (idiopatisk) om den uppträder isolerat  eller som sekundär när den är 

associerad till annan sjukdom, exempelvis infektioner, immunologiska sjukdomar, immundefekter 

eller malignitet. Incidensen av AIHA ökar med åldern och den kan hos vuxna  åtfölja 

lymfoproliferativa sjukdomar som B-CLL och lymfom.  

 

Varm- och köld-AIHA  

Den andra viktiga indelningen är i varm- och köldtyp, alltefter antikropparnas temperaturberoende 

affinitet till erytrocyter.  

Varm-AIHA är vanligast, autoantikropparna har då högst affinitet vid kroppstemperatur och är 

normalt av IgG-klass. Som regel är de inte blodgruppsspecifika, men kan ibland vara riktade mot olika 

Rh-antigen.  

Köld-AIHA uppträder som köldagglutininsjukdom hos främst äldre vuxna där antikropparna är av 

IgM-klass och binder bäst vid lägre temperaturer, normalt till blodgruppsantigenet I. Köldagglutininer 

kan i ovanliga fall ses hos barn efter mykoplasma- och virusinfektioner. Blandbilder av köld- och 

varmtyp kan förekomma. Den andra varianten av köld-AIHA är paroxysmal köldhemoglobinuri, som 

förr associerades till syfilis, men som hos barn kan inträffa efter viroser. Autoantikropparna är ofta av 

IgG-klass och binder till antigenet P. De är bifasiska, har högst affinitet vid +4 C, medan den 

hemolytiska aktiviteten är maximal vid kroppstemperatur (Donath-Landsteiner antikroppar). DAT 
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som utförs i rumstemperatur kan därför utfalla negativt eller endast påvisa bundet komplement (se 

Donath-Landsteiner-test nedan). 

 

Extravasal och intravasal hemolys 

Autoantikropparnas immunglobulinklass påverkar även själva hemolysmekanismen. De IgG-

antikroppsstäckta blodkropparna hemolyseras främst extravasalt då de fångas upp av mjältens IgG-

Fc-receptorförsedda makrofager. Dessa fagocyterar den avgränsade del av erytrocytmembranet som 

de är i kontakt med. När cellens yta och stabilitet därmed minskas mer än volymen, antar 

erytrocyten en sfärisk form (sfärocyt). De sfäriska blodkropparna har svårt att passera igenom 

endotelspringorna in i sinusoiderna och fastnar i mjältens makrofagkantade korder.  

Makrofagerna i mjälten saknar Fc- receptorer för IgM. Den pentamera IgM-molekylen binder 

komplement (C3) effektivare än IgG vilket leder till att IgM-täckta erytrocyter fagocyteras extravasalt 

i levern av de C3b-receptorförsedda Kupffercellerna eller hemolyseras intravasalt av aktiverat 

komplement. 

 

Klinik 
Symptomen är proportionella till hemolyshastigheten. Som vid andra hemolyssjukdomar ser man 

anemi med blekhet och ikterus, mörk/brun urin, trötthet, takykardi, blåsljud och ofta splenomegali.  

Hemoglobinuri (röd till ljusbrun urin som innehåller fritt Hb, men få erytrocyter, kvarstår rödfärgad 

efter centrifugering) är karakteristisk för intravasal hemolys och observeras därför sällan vid varm-

AIHA. Den är ett mer påtagligt fenomen vid favism/G6PD-brist liksom vid köldhemolys, särskilt 

paroxysmal köldhemoglobinuri. AIHA kan debutera med en dramatiskt hastig hemolys, men oftare 

har patienten hunnit anpassa sig över tid och är måttligt påverkad trots mycket lågt Hb. 

Okontrollerad snabb immunhemolys är livshotande och måste behandlas akut.  
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Utredning 
För diagnosen AIHA fordras en kliniskt och laboratoriemässigt påvisbar hemolys och en positiv direkt 

antiglobulintest (DAT).  

 

Laboratorieprover 

 Vid hemolytisk anemi är retikulocyttalet kraftigt ökat, även om det  i enstaka fall kan vara normalt 

första dygnen vid en akut debut. Ett lågt retikulocyttal vid påvisad hemolys kan tyda  på att även 

erytropoesens förstadier har hämmats eller slagits  ut av autoantikroppar eller en infektion, till 

exempel parvovirus.   

I serum är okonjugerat bilirubin förhöjt, liksom LD och ASAT. Haptoglobin som binder fritt Hb 

konsumeras och är lågt. Hos småbarn med naturligt låga värden av haptoglobin är provet av 

begränsat värde. Förhöjt CO-Hb kan påvisas, då koloxid frigörs från nedbrutet hemoglobin. På 

blodutstryk kan man vid AIHA se sfärocyter, poikilocytos, polykromasi och autoagglutination av 

erytrocyter, det senare främst vid köldhemolys. I urinen påvisas hemoglobin och urobilinogen. Med 

sfärocytosen följer en nedsatt osmotisk resistens. 

 

DAT. Ett direkt antiglobulintest (DAT eller Coombs test) utförs vid en oklar hemolys för att utesluta 

AIHA. En positiv DAT, utan påvisbar hemolys, kan ibland förekomma hos multitransfunderade 

patienter, vid andra autoimmuna sjukdomar eller hos äldre i övrigt friska individer.  

DAT är en automatiserad screeningmetod som med ett antiserum som består av antikroppar riktade 

mot IgG och C3d/C3b påvisar om antikroppar och/eller komplement finns bundna till erytrocytens 

membran. Om DAT är positiv kan laboratoriet på begäran göra en utvidgad utredning vad gäller 

bundet komplement och antikropparnas klass (IgG eller IgM), affinitet vid olika temperaturer och 

antigenspecificitet. Förekomst av fritt cirkulerande erytrocytantikroppar undersöks med indirekt 

antiglobulintest, (IAT) efter inkubering av kontrollerytrocyter med patientserum. Vid köldhemolys 

eller paroxysmal köldhemoglobinuri kan DAT vara positiv enbart för C3b/C3d, då de 

komplementaktiverande antikropparna har frigjort sig från erytrocyterna. 

DAT-negativ AIHA. Även om diagnosen AIHA oftast snabbt kan fastställas med hjälp av DAT 

förekommer undantagsvis DAT-negativa AIHA fall, där det är svårt att utan känsliga specialtekniker 

påvisa autoantikroppar. Även Donath-Landsteiner-antikroppar vid köldhemolys kan missas vid rutin-

DAT. I ovanliga fall kan autoantikropparna vara av IgA-klass och dessa upptäcks inte heller i 
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rutinscreening. Vid oklara sfärocytiska hemolystillstånd där AIHA inte kan verifieras efterutvidgad 

testning kan man behöva utesluta hereditär sfärocytos och/eller pröva ex juvantibus behandling med 

steroider, om man kliniskt misstänker AIHA. 

Donath-Landsteiner test. Detta test kan göras efter överenskommelse med transfusionsmedicinskt 

laboratorium vid misstänkt paroxysmal köldhemoglobinuri. Med direkt eller indirekt teknik görs det 

sekventiellt vid kyla och vid +37 C, för att påvisa bifasiska Donath-Landsteiner antikroppar (se ovan). 

På grund av provets uttalade temperaturkänslighet gäller särskilda provtagningsrutiner.   

 

 

Faktaruta 1 

 

Utredning vid hemolys                           Fynd vid AIHA                                 

Hb EPK  hematokrit/EVF Kraftigt sänkta 

MCV MCH TPK CRP LPK Normala, TPK kan dock vara sänkt eller reaktivt ökad  

Diff, blodbild (utstryk till patolog) Sfärocytos vid varm-AIHA, poikilocytos, polykromasi  

Schistocyter (utstryk till patolog)  Vanligen inte ökade.  Ökning talar för mikroangiopati / HUS 

Retikulocyter Ökade, ibland normala vid debut, eller låga vid parvoviros 

Bilirubin, totalt och okonjugerat Förhöjda 

LD  ASAT ALAT Ökade LD ASAT 

Haptoglobin  Sänkt 

Hb (eventuellt urobilinogen) i urin  Påvisbart (påvisas även efter centrifugering) 

DAT Positiv (undantagsvis negativ, se text) 

Blodgruppering, blodbeställning, 
förenlighetsprövning 

Svårt att finna förenliga blodenheter 
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Faktaruta 2 

 

Kompletterande utredning vid AIHA 

Täta Hb/EVF-kontroller var 3-4e timme vid akut hemolys. Följ kreatinin vid hemoglobinuri 

Utvidgad DAT och blodgruppsserologisk utredning i samråd med transfusionsmedicin 

Kvantifiering av IgG, IgA, IgM (ta provet innan transfusion och IvIgG! ) 

ANA, Anti-DNA, TSH, thyreoideaantikroppar (ta prov innan transfusion och IvIgG!) 

Serologier och PCR vid misstänkt infektion: mykoplasma, EBV, CMV, parvo, mm (ta prov som ovan) 

Uteslut immundefekt. CVID, ALPS, Evans mm.  Lymfocytsubpopulationer med DNT*. 

Lymfoproliferativa/maligna sjukdomar är sällan bakomliggande hos barn 

*DNT: dubbelnegativa T-celler 

 
 

Differentialdiagnos 
 
En positiv DAT utesluter i stort sett andra vanligare hemolyssjukdomar som G6PD-brist, hereditär 

sfärocytos, HUS/TTP och hemoglobinopatier, liksom mer ovanliga som PNH. Multitransfunderade 

patienter kan  dock ha en positiv DAT med eller utan hemolys. 

I akutskedet kan symptombilden likna leukemi, aplastisk anemi, hepatit eller HLH, vilka även de 

normalt kan uteslutas med stöd av DAT och provtagning enligt faktaruta 1. 

Primär och sekundär AIHA. Proportionen mellan primära/idiopatiska fall av AIHA och de sekundära 

sjukdomsassocierade fallen varierar hos barn brett runt 50/50 i de översikter som finns. Varm AIHA 

kan åtfölja en rad immunbristtillstånd, autoimmuna sjukdomar och maligniteter, t.ex. SLE, ITP, 

autoimmun hepatit, ulcerös kolit och lymfom. Efterförloppet till stamcellstransplantation eller i 

ovanliga fall organtransplantation kan kompliceras av AIHA. Köldhemolys kan följa på infektioner 

främst med mykoplasma och en rad andra bakterier eller virus.  

AIHA och immunbrist. Varm-AIHA kan förekomma vid ett flertal olika T- och B-cellsdefekter. Vid 

common variable immunodeficiency (CVID) kan AIHA vara ett debutsymptom eller komma senare i 

förloppet. Ett annat exempel är Wiskott-Aldrichs syndrom. 

AIHA och ALPS. Autoimmunt lymfoproliferativt syndrom (ALPS) orsakas av olika medfödda eller 

förvärvade mutationer i gener som styr främst FAS- eller kaspas-medierad apoptos. Förutom   
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lymfadenopati och hepatosplenomegali ser man autoimmuna fenomen som AIHA, trombocytopeni 

och neutropeni.  Patienten kan ha förhöjda immunglobulinnivåer, mycket höga interleukiner (IL-10, 

IL-18) och kobalamin samt en ökad population av dubbelnegativa T-celler (DNT). DNT är  a/b T-

cellsreceptorpositiva CD3+ celler som varken uttrycker CD4 eller CD8.   

Evans syndrom. AIHA och immuntrombocytopeni (med eller utan autoimmun neutropeni) kan 

debutera hos en individ vid olika tidpunkter eller uppträda parallellt. I 65% av fallen har man kunnat 

finna patogena mutationer i immungener. SLE, ALPS, CVID och andra immunologiska sjukdomar 

påvisas i minst hälften av fallen.  Syndromet är svårbehandlat och prognosen är negativt korrelerad 

till biverkningar av behandling, infektioner och underliggande immunbrist. En majoritet av 

patienterna behöver också annan immunosuppressiv behandling utöver steroider. 

Läkemedelsutlöst AIHA.  Läkemedelsberoende autoantikroppar kan bildas i samband med 

behandling, bl.a. med olika betalaktamantibiotika och NSAID. Fenomenet är ovanligt under 

barndomen. 

 

Prognos 
 
Hos en övervägande del av barnen med varm-AIHA kan hemolysen kontrolleras med prednisolon 

eller efter tillägg av rituximab alternativt andra immunosuppressiva och behandlingen kan avslutas 

inom 12 månader. Recidiv är inte ovanliga efter avslutad behandling. Sekundära fall kopplade till 

immunopatier är mer komplicerade med en prognos som är avhängig grundsjukdomen. De köld-

varianter som ses hos barn är vanligen postinfektiösa, övergående och relativt kortvariga. 
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Behandling  

 
Varm AIHA 

 
 
 

 
Följ Hb, vitala 

funktioner och 
bedöm 

hemolyshastighet 
 

Blodgruppera     
Beställ e-konc 

Kontakta 
transfusionsjour 

 
Transfundera: 

vid påverkat AT 
vid Hb-fall >5g /l / 4h  

 eller Hb < 60 g/l 
 

Metylprednisolon  
i.v. 5 mg/kg  x  2    

 i 2 -3 dagar 
 

 
Vid akut 

okontrollerad 
hemolys:  

 
IVA  

Transfusioner 
Metylprednisolon 

Rituximab 
 

I andra hand  
överväg: 

plasmaferes  
i.v. cyklofosfamid 

(IvIgG) 
(splenektomi) 

 

 
Vid  hemolys utan 

hastigt Hb-fall: 
 

Börja  med   
prednisolon p o  
1-2 mg/kg /dag 

 
Beredskap att  ge   

e-konc 
 

Ge rituximab om 
hemolysen inte 

kontrolleras med 
prednisolon efter 3 

veckor 
 

 
 
 
 
 

Påbörja långsam 
nedtrappning av 

prednisolon 
över 3-12 

månader när  
Hb,  bilirubin 

och 
retikulocyter är 

normala  
 

 
 
Akutskede 

Graden av anemi och hemolyshastigheten avgör vilka åtgärder som måste vidtas då sjukdomsbilden 

kan variera från lindrig till direkt livshotande. Kontrollera Hb och EVF/hematokrit initialt med ett par 

timmars intervall för att få en uppfattning om hemolyshastigheten. Därefter görs kontroller var 3e- 

6e timme tills Hb-fallet avstannat. Bedöm om blodtransfusion eller intensivvård behövs och dröj inte 

med att sätta in kortikosteroider som är basbehandlingen vid AIHA.  

Blodtransfusion. I alla akuta fall av hemolytisk anemi beställ blodgruppering och DAT och ha 

förenlighetsprövat/korstestat erytrocytkoncentrat i beredskap. Ta direktkontakt med 

transfusionsläkare så att en långdragen förenlighetsprövning undviks i de DAT-positiva fallen. Fullt 
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kompatibla blodenheter kan man inte förvänta sig, eftersom erytrocytantikropparna interagerar i 

förenlighetstestet. Man får välja ut de enheter som korsreagerar minst med patientserum.  

Då patientens autoantikroppar reagerar med erytrocyter från nästan alla blodgivare måste andra 

överväganden göras inför en blodtransfusion än vid andra anemier. Till skillnad från t.ex. situationen 

vid G6PD-brist, sicklecellanemi eller hereditär sfärocytos kan man vid AIHA bara räkna med en 

mycket kortvarig effekt av en transfusion. Det finns även en ökad risk för transfusionsreaktioner. Det 

är ändå nödvändigt och livräddande att transfundera vid hotande påverkan på vitala funktioner. Det 

gäller barn med snabbt sjunkande Hb, från t.ex. 80 g/l till 70 g/l på ett par timmar, men inte 

nödvändigtvis ett helt opåverkat barn med ett lågt men stabilt Hb kring 60 g/l. Transfusion av 

erytrocytkoncentrat 10–15 ml/kg ges på 3 timmar och under skydd av intravenöst metylprednisolon 

(se nedan). Enheterna bestrålas inte om inte patienten har en känd T-cellsdefekt eller står på tung 

immunosuppressiv behandling. Transfusioner ges sparsamt för att upprätthålla ett Hb över 60–70 

g/l. Se även VPH:s vårdprogram om transfusioner. 

Intensivvård. Om i akutskedet Hb och vitala funktioner inte kan upprätthållas säkert med 

transfusioner och iv metylprednisolon krävs IVA-vård. Överväg snarast behovet av säker iv infart i 

form av CVK eller dialyskateter. Tillse att patienten är väl hydrerad och följ även njurfunktion, 

koagulationsstatus, elektrolyter och blodgaser. I dessa ovanliga och svåra fall övervägs tidigt 

behandling med rituximab (se nedan) eller cytostatika såsom  iv. cyklofosfamid. 

Andra alternativ är   plasmaferes som i så fall får planeras så att den inte direkt interfererar med 

rituximab-behandlingen. T.ex. kan en serie dagliga plasmafereser avslutas med rituximab. I.v. IgG i 

högdos kan vara ett komplement i vissa refraktära fall. Splenektomi kan vara aktuell på 

vitalindikation. 

Prednisolon. Vid symptomgivande primär eller sekundär varm-AIHA inducerar behandling med 

prednisolon remission i minst 80% av fallen.   

Vid akut svår hemolys och allmänpåverkan, börja med metylprednisolon (SoluMedrol) upp till 5 

mg/kg som i.v. infusion på 30 minuter. Detta ges 2 ggr dagligen under de första 3 dygnen. Man går 

sedan över till peroralt prednisolon 1–2 mg/kg/dag uppdelat på 2–3 doser tills hemolysen avstannat 

och Hb närmar sig 100. Ur biverkningssynpunkt bör man efter de första dygnen undvika doser över 

50–60 mg/dag. 

Om debuten är mindre akut och det inte behövs upprepade blodtransfusioner för att hålla Hb, kan 

man inleda med peroralt prednisolon 1–2 mg/kg/dag uppdelat i 2–3 doser.  
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Det kan dröja 2–3 veckor innan hemolysen avtar och Hb stabiliseras. Sjunkande bilrubin och 

retikulocyter tyder på att man uppnått en önskad hämmande effekt på mjältmakrofagerna och man 

kan då under en vecka försöka halvera dosen.  

Den fortsatta nedtrappningen bör ske långsamt i små steg om 1,25–5 mg/ 1–2 veckor under 

förutsättning att man ser en fortsatt normalisering av Hb, bilirubin och retikulocyer.  

Man får redan från början motivera patient och föräldrar att det som en tumregel kan behövas 

behandling under 6–12 månader. I en del postinfektiösa fall som snabbt remitterar kan nedtrappning 

ske inom 1–3 månader. De informeras om biverkningarna av prednisolonoch att patienten blir 

temporärt cushingoid. Profylax med protonpumpshämmare insätts och blodtrycket kontrolleras. 

Välmenande tidiga utsättningsförsök leder oftast till bakslag och kräver då omstart med höga doser 

och en totalt sett högre exposition för kortison.   

 

Kompletterande behandling 

Om hemolysen inte kan kontrolleras med prednisolon efter 3 veckor behöver man lägga till annan 

behandling. En situation med balanserad hemolys, d.v.s. att patienten håller ett nära normalt Hb 

med hjälp av en ökad erytropoes, med en fortsatt retikulocytos och bilirubinstegring är ett steg på 

vägen, men inte en långsiktigt hållbar målsättning. En komplett remission bör eftersträvas.  

Immunosuppressiva preparat som azathioprin, MMF, cyklosporin har under det senaste decenniet 

allt mer ersatts av rituximab som en andra linjens behandling vid primär AIHA. 

 Vid ALPS rekommenderas dock istället sirolimus som ett komplement till prednisolon, med 

anledning av risken för bestående hypogammaglobulinemi efter rituximab. Även vid andra 

underliggande immunbrister kan alternativ som sirolimus, azathioprin, mykofenolat först prövas.  

 

Rituximab. Rituximab är en chimärisk murin/human monoklonal antikropp riktad mot CD 20 som är 

en markör för B-lymfocyter, med undantag för plasmaceller. Upprepad tillförsel av rituximab leder till 

en reduktion eller utslagning av B-lymfocyter och i en del fall till en långvarig och i vissa fall 

irreversibel hypogammaglobulinemi, särskilt vid immundefekter som t.ex. ALPS. Standarddosering är 

375 mg/m2, en gång i veckan, upprepat 4 gånger. Vid prompt svar kan det räcka med 2 - 3 doser.  

Flera rapporter tyder på en god effekt med bestående eller långvarig remission i över 90 % av fallen, 

även vid steroid- och cytostatikarefraktär varm-AIHA hos barn. En dosering  om enbart 

60mg/m2/vecka x 4 veckor har rapporterats som remissionsinducerande hos vuxna. Trots 
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omfattande biverkningspotential tolereras preparatet vanligen väl vid AIHA, när det ges under 

steroid- och antihistaminskydd och anafylaxiberedskap. Preparatet bör användas på enheter med 

erfarenhet av avancerad immunosuppressiv behandling. Det kräver långtidsuppföljning vad gäller 

immunglobulinnivåer och eventuella andra effekter på immunsystemet. Behandlingskrävande 

hypogammaglobulinemi påvisas ibland  3–6 månader eller  senare efter behandlingen.  

Azatioprin. Azatioprin (Imurel) är ett immunosuppressivt derivat av 6-merkaptopurin och är ett 

beprövat steroidsparande komplement till prednisolon vid AIHA, särskilt i de fall där också 

autoimmun hepatit föreligger eller där man där man inte uppnår remission av AIHA med enbart 

steroider.  Vanlig dosering av azatioprin är 1–3 mg/kg/dag i gradvis upptrappning under ett par 

veckor. Tabletter finns på 25 och 50 mg och de bör inte delas, utan man kan exempelvis ge 

alternerande 25 respektive 50 mg varannan dag. Till mindre barn kan 6-merkaptopurin som oral 

suspension (Xaluprin) användas i en dos av 2--2.5 mg/kg/dag. Det rekommenderas att man 

kontrollerar att patienten inte har en brist på eller en ökad aktivitet av tiopurinmetyltransferas 

(TPMT) vilket leder till ökad toxicitet respektive bristande effekt av nämnda tiopurinpreparat. 

Blodstatus, leverenzymer och kreatinin följs regelbundet, varje till varannan vecka inledningsvis och 

dosjustering görs vid påverkan på framförallt neutrofila (<2.0 x 10(9) /l), trombocyter eller 

levervärden. TPMT-metaboliter kontrolleras när patienten nått sin måldos. Vid långvarig behandling 

påverkas produktionen av immunglobulin, varför Ig-nivåerna bör kontrolleras 2 ggr/år. Behandlingen 

avslutas då man uppnått en stabil remission utan tecken på kvarstående hemolys (normala 

retikulocyter och bilirubin) och efter det att prednisolon trappats ut.  

Övrig kemoterapi och immunosuppressiva. Cyklofosfamid i p.o. lågdos såväl som i i.v högdos har 

använts vid AIHA  med hög remissionsfrekvens och kan liksom andra immunosuppressiva 

(cyklosporin A, sirolimus, mykofenolat) bli aktuella om man inte uppnår remission med ovan nämnda 

behandling eller med splenektomi.   

Immunglobulin i högdos i.v. Höga doser på totalt 2.5–5 g/kg, fördelat över 5-7 dagar d.v.s. högre än 

vid akut ITP, kan ha i en del fall (40%) ha en kortvarig verkan men kommer inte ifråga annat än  i vissa 

refraktära fall. Om plasmaferes tillgrips vid akut svår immunhemolys kan högdos IvIgG ges under 

flera dagar efter avslutad aferes. Detta kan motverka en rekyl av antikroppsproduktionen efter 

plasmaferesen, tillsammans med steroider, rituximab eller annan immunsuppression. IvIgG har  

också en plats vid parvovirusinfektion/aplastisk kris med retikulocytopeni. 

Splenektomi. Splenektomi tillgrips sällan hos barn vid denna sjukdom.  Remission uppnås i över 60 % 

av fallen av varm-AIHA, men inte vid köldvarianterna, då hemolysen i dessa fall sker intravasalt eller i 
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levern. Ingreppet kan vara aktuellt vid kronisk svår sjukdom om ovanstående alternativ misslyckats. 

Se  i övrigt VPH:s vårdprogram om splenektomi . 

Stamcellstransplantation. I sista hand i refraktära fall kan såväl autolog som allogen HSCT vara 

kurativt. I synnerhet vid underliggande immundefekt kan allogen HSCT vara ett alternativ. 

Behandling av AIHA och Evans efter transplantation eller långvarig immunsuppression. AIHA efter 

stamcells- eller organtransplantation kan utlösas av blodgruppsoförenlighet, blandad chimerism och 

undertryckt T-cellskontroll. Utöver att varje fall  kräver mycket specifika ställningstaganden, är en 

vanlig princip att  efter SCT försöka minska och  avsluta behandling med ciclosporin eller takrolimus  

så snart som den kliniska bilden (t.ex. GVHD) tillåter.  Vid de mycket mer sällsynta fallen efter en 

organtransplantation har standardbehandling med steroider/riuxmab dålig effekt, utan får man 

diskutera  en reduktion av immunsuppression/takrolimus eller byte till andra preparat, främst till 

sirolimus  som inte hämmar regulatoriska T-celler.   

 
 
Köld-AIHA 
 
Annorlunda behandling än vid varm-AIHA  

Köldhemolys hos barn går vanligen spontant i regress och kräver normalt inte någon specifik 

behandling utöver varm omgivning och blodtransfusioner efter behov. 

Behandlingen inriktas mot grundsjukdomen och att på alla sätt hålla patienten varm, då hemolysen 

aktiveras vid vanlig hudtemperatur. Vid uttalad paroxysmal köldhemoglobinuri skall patienten 

vätskas upp för att minska risken för njurskada och njursvikt. Vätskebalans och njurfunktion skall 

följas.  Köldtypen med IgM-antikroppar svarar i regel inte på kortikosteroider. Vid fall med 

antikroppar av IgG-klass, kan man ibland få effekt med prednisolon.   

Rituximab har haft effekt i en del fal av köldhemolys hos vuxna.  

Plasmaferes. Vid svår IgM-medierad köldhemolys är plasmaferes användbar då IgM-antikroppar, till 

skillnad från IgG, till övervägande del finns i cirkulationen. Behandlingen kombineras vanligtvis med 

immunosuppression (t.ex. cyklofosfamid eller rituximab) i den mån köldhemolysen är kronisk. 

Blodtransfusion. Som vid varm-AIHA gäller att blod bara ges vid påverkan på vitala funktioner. 

Blodplasma är en komplementkälla som kan förvärra eventuell intravasal komplementmedierad 

hemolys, varför man om möjligt ger tvättade erytrocytkoncentrat. I dessa fall finns oftare en 

blodgruppsspecificitet mot I eller P och man eftersträvar att använda givare som saknar dessa 
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blodgrupper, dessa blodgivare är dock ovanliga. Vid köldhemolys skall det infunderade 

erytrocytkoncentratet värmas till kroppstemperatur med aggregat. Även infusionsområdet bör 

värmas med värmefilt och rummet liksom patienten hållas varma. 
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