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VPH är att förbättra vården av barn och ungdomar med hematologiska sjukdomar. Att 

formulera riktlinjer är en del av detta arbete. 

1. Akut sjuk patient – omedelbara åtgärder 

Symtom hos patient med sicklecellsjukdom (SCD) är som grundregel ett akuttillstånd 

som måste handläggas skyndsamt. Här nedan följer ett förslag på initial handläggning 

för patienter som söker akut. För vidare information av specifika tillstånd hänvisas till 

kapitlet Akuta komplikationer. 

Status/Kontroller  

RLS, AT, kroppstemperatur, dehydreringsgrad (vikt, hudturgor), smärtskattning, 

andningsfrekvens, Sa02, puls, BT, kapillär återfyllnad, bukpalpation (mjältstorlek, 

smärta), neurologi, rörelseapparat, Kontroller upprepas tätt initialt. 

Provtagning 

Blodstatus (Hb, LPK, neutrofila, TPK), EVF, retikulocyter, CRP, kreatinin, Na, K, 

leverstatus. Ev venös blodgas/laktat. Vid feber – blododling. Vid buksymtom - 

pankreasamylas 

Behandling 

Vätska 
 
Korrigera eventuell dehydrering och säkerställ adekvat vätskeintag motsvarande    
1–1,25 x normalbehovet. Liberalt med administration intravenöst (exempelvis 
Plasmalyte glukos). 
Normalbehov per dygn: Kroppsvikt 0-10 kg:100ml/kg, 11-20 kg: 1000ml + 50ml/kg 
för varje kg >10 kg, >20 kg: 1500ml + 20 ml/kg för varje kg >20 kg.  
För pojkar max 2500 ml, för flickor max 2000 ml per dygn. 

Smärtlindring  

Tidig, adekvat smärtlindring med intravenöst morfin utgör hörnsten i behandlingen av 

akut smärtkris. Till barn från 6 månader ges morfin långsamt 100–150 µg/kg som initial 

dos där den högre dosen är avsedd för tonåringar. Terapisvar kontrolleras noga. Om 

otillräcklig effekt efter 10–15 minuter ges ytterligare 50 µg/kg under noggrann 

observation av andning. Då morfinbehovet ökar med uppväxten är det inte 

anmärkningsvärt ifall skolbarn kan behöva ännu en dos på 50 µg/kg 10–15 minuter 

efter den första tilläggsdosen.  Barn under 6 månader bör få en initial dos om 50 µg/kg. 

Antibiotika 

Antibiotika ges på liberal indikation pga känsligheten mot kapslade bakterier. 

Cefotaxim är ett alternativ. Allmäntillstånd/fokalsymtom påverkar antibiotikaval. 
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Syrgas  

Syrgas ges om SaO2 <95 %. 

 

Ytterligare handläggning  

Behandling sker av feber, frusenhet, hypertonicitet/hypernatremi och acidos för att 

begränsa sickling.  

Undersök avseende följande och handlägg enligt kapitlet Akuta komplikationer  

- Smärta från rörelseapparaten  

- Mjältsekvestrering / övrig akut anemi (t ex aplastisk kris)  

- Infektion 

- Neurologisk påverkan; stroke, TIA och epileptiskt anfall. Huvudvärk  

- Syn- och ögonpåverkan 

- Hörselpåverkan  

- Akut bröstsyndrom  

- Buktillstånd  

- Priapism  

- Njurpåverkan, njursvikt och hematuri. Hypertoni/multiorgansvikt . 

- Venös tromboembolism  

 

Bedöm efter allmänpediatriska tillstånd  

Efter sjukhusinläggning för akut episod bör kontroll ske inom 2-4 veckor.  

För lathund/ytterligare primär handläggning - se följande sida. 
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ÅTGÄRDER VID AKUT SCD-TILLSTÅND                                         
RLS, AT, temp, dehydr, andningsfrekvens,  SaO2, puls, 
blodtryck, kapillär återfyllnad, bukpalp, neurologi, 
rörelseapparat Omedelbart överväges:                                                                                          
1. Vätska: 1-1,25 x normalbehov + ev kompensation.  
Normalbehov: upp till 10 kg:100ml/kg, 11-20 kg: 1000 ml 
+ 50ml/kg för varje kg >10 kg, >20 kg: 1500 ml + 20 ml/g 
för varje kg >20 kg. Pojkar max 2500 ml, Flickor max 
2000 ml. Liberalt med administration intravenöst.                                                 
2. Smärtlindring: Barn >6 månader morfin 100 -150 
µg/kg (den högre dosen till tonåringar) långsamt iv 
Terapisvar kontrolleras noga. Efter 10-15 min + ev 50 
µg/kg. Andningsobs! .Mo-behov ökar med uppväxten. 
För skolbarn ev ytterligare 50 µg/kg.                                  
Barn <6 månader initial dos om 50 µg/kg. Se avsnitt.                                    
3. Antibiotika: Liberal indikation, ev cefotaxim..  
Allmäntillstånd/fokalsymtom påverkar antibiotikaval.. Se 
avsnitt.                                                                                                    
4.Syrgas: Ges om SaO2 <95%.                                                          
5.Värdera med tanke på akut bröstsyndrom, 
mjältsekvestrering och stroke + tillstånd sid 5/övriga 
avsnitt i Akuta komplikationer.                                                                                   
6. Blodtransfusion? Inte rutin vid enbart smärta. Se 
kapitel Behandling.                                                                               
7.   Övrigt: Korrigera feber, frusenhet, hypernatremi och 
acidos. Prover minimum: Blodst, EVF, reticulocyter, 
kreatinin, Na,K, leverstatus,CRP. Ev venös 
blodgas/laktat, pankreas-amylas.                                                    
Fortsatta vitalkontroller. Observera att olika tillstånd 
kan föreligga samtidigt eller adderas. Lathund följer som 
hjälp vid ytterligare handläggning utifrån klinik. Bedöm 
efter allmänpediatriska tillstånd.                                              

 
1. Smärta från rörelse-apparaten 

 

Beakta 
tillstånd 

Vasoocklusion med skelettsmärta, 
osteomyelit/artrit, avaskulär nekros, akut 
bröstsyndrom, pneumoni, buktillstånd (se 
nadan), benmärgsaplasi 

Överväg 
utredning 

Lungröntgen. Ortopedkonsult. Ultraljud 
mjukdel/diagnostisk punktion. Ev utvidgad 
radiologi. Ev venös blodgas.med laktat. 

Behandling Adekvat/regelbunden smärtlindring (obs 
andningspåv). Smärtskattning, Vätska iv om 
svårare smärta. Undvik hypernatremi. 

 
2. Akut anemi: Hb ca <30 g/l i förhållande till base-line             

el < 60 g/l om base-line är okänd/Nytillkommen anemi. 
3.  

Beakta 
tillstånd 

Mjältsekvestrering med/utan pre-/chock. 
Aplastisk kris. Ökad hemolys vid 
vasoocklusion, infektion eller akut 
bröstsyndrom. Transfusionsreaktion. 

Basal 
utredning 

Värdera mjältstorlek. .Trombocytopeni pga 
hypersplenism? 

Behandling Vid mjältsekvestrering: omedelbar 
plasmaexpansion och försiktig 
blodtransfusion, se avsnitt. 
Vid aplastisk kris: transfusion till basalnivå 

 

 
3. Infektion/Feber 

 

Beakta 
tillstånd 

Sepsis, pneumoni, osteomyelit/artit 
UVI, meningit, UVI, chockutveckling 
Smärtkris med tempstegring, 
leukocytos och CRP-höjning. 

Basal 
utredning 

Blod- och urinodling-/sticka. 
Svalgodl/luftvägsblock vid lv-symtom.   

Överväg 
åtgärder 

Lungröntgen. LP, Blodgas med laktat 
om POX <95% Ultraljud 
mjukdel/diagnostisk punktion. Ev 
utvidgad radiologi 

Behandling Ev cefotaxim. Antibiotika efter 
allmäntillstånd/fokalsymtom. Vätska iv,. 
Syrgas om Sao2 <95. 

 

4. Neurologi / Huvudvärk 
 

Beakta 
tillstånd 

Stroke, TIA, blödning/SAH, kognitiv 
påverkan, beteende-avvikelse, syn-
/hörselförlust, fettembolisering från 
benmärg, CNS-infektion. 

Basal 
utredning 

CT, ev MR/MRangio. Neurokirurg- 
konsult. S-lipas 

Överväg 
utredning 

Arteriografi (kir åtgärdbart?) 
Ögonkonsult. Öronkonsult. EEG. 
UCG (Kardiovaskulär emboli?) 
Neurologkonsult. LP för att utesluta 
SAH (cave högt ICP). 

Behandling Akut ubytestransfusion. Mot kramp.       
Mot ökat ICP. 

 

 
5. Andningssymptom 
 

Beakta 
tillstånd 

Akut bröstsyndrom. Pneumoni (atypiskt 
agens?). Fettembolisering. 

Basal 
utredning 

Lungröntgen, Infektionsutredn (se vä). 
Atypiska lv-agens. Venös blodgas,med laktat. 
Täta blodstatuskontroller + allm kontroller. 
Arteriell blodgas bättre än Sao2.S-lipas 

Behandling Syrgas om Sao2 <95%. OBS Ev akut 
utbytestransfusion. Ev konventionell 
transfusion. Vätska i underhållsmängd (max 
1,25 x u-hållsmängd). Antibiotika inkl ev 
erytromycin. Andningsgymnastik/ 
bronkdilatation, Ev analgetika (obs 
andningspåverkan). Tidig IVA-diskussion. 

 
6. Buksymtom 
 

Beakta 
tillstånd 

Venoocklusiv episod, gallsten, cholecystit, 
pancreatit, mjältsekvestrering (se ovan!) 
/mjältinfarkt, leversekvestrering, basal 
pneumoni, akut bröstsyndrom, 
leversekvestrering, uvi, plastisk kris. 

Basal 
utredning 

Värdera mjältstorlek. Pankreasamylas. 
Urinodling/urinsticka. 

Överväg 
utredning 

UL lever/galla/pankreas/mjälte, Lungröntgen. 
Kir-konsult.  

Behandling Analgetika. Ev antibiotika. Betr 
mjältsekvestrering - se ovan Akut anemi. 
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2. Allmänt och Diagnostik 

Allmänt 

Sicklecellsjukdom (SCD) är en recessivt ärftlig hemoglobinopati. Kännetecknande är 
en hemolytisk anemi med förekomst av morfologiskt avvikande erytrocyter, 
sickleceller. Cellerna har namn efter skörderedskapet sickel. Den runda erytrocyten 
antar sickleformen under vissa betingelser och cellerna kan då aggregera med 
försämrat blodflöde som följd. Den vanligaste kliniska yttringen är smärtkris pga hypoxi 
i skelettet. Sicklecellerna inducerar också en progressiv vaskulopati. SCD är en kronisk 
multiorgansjukdom med ökad mortalitet. 

SCD förekommer i områden där malaria är endemisk, dvs huvudsakligen i Afrika, men 
även i Mellanöstern, Indien och runt Medelhavet. Genom ökad migration finns nu 
sjukdomen i alla världsdelar. I den afro-amerikanska populationen anges att 8% har 
en sjukdomsorsakande variant i HBB-genen. 

Hemoglobinet vid SCD, HbS, är uppbyggt av två normala alfaglobinkedjor och två 
defekta betaglobinkedjor. Avvikelsen beror på en variant/punktmutation i 
betaglobingenen (HBB-genen) med glutamin utbytt mot valin i position 7 som följd. Vid 
deoxygenering antar HbS formen av långsträckta band, polymerer, vilket är 
bakgrunden till att erytrocytens form blir långsträckt och böjd. Förändringen av HbS är 
initialt reversibel, men upprepade sicklingsepisoder under erytrocytens levnad leder till 
begränsad förmåga hos sicklecellen att återta normal form. 

Över 90% av friska barns hemoglobin utgörs från omkring 6 månaders ålder av HbA0, 
det vanliga adulta hemoglobinet, dvs två alfaglobinkedjor och två betaglobinkedjor. 
Individer homozygota för sicklecell-anlaget har manifest sjukdom med andel HbS 80-
95%. Begreppet SCD innefattar även genotyper med ett muterat betaglobinanlag och 
ett anlag för annan hemoglobinopati, dvs dubbelheterozygoti, se nedan. I viss 
engelskspråkig litteratur är sickle cell anemia reserverat för sjukdom orsakad av 
sicklecellanlag i dubbel uppsättning. Bärare av sicklecellanlaget,betraktas i princip som 
friska. 

Fysiologisk stress på kroppen kan utlösa symtomgivande sickling, även kallad kris. 
Exempel på stress är nedkylning, dehydrering, utmattning, infektion, desaturation, 
vistelse på hög höjd och acidos. Dock kan symtom uppstå utan yttre förklaring. 
Processen leder till ökad andel sickelceller med tendens att aggregera med risk för 
ocklusion. Bidragande orsak till ocklusion är sicklelcellernas retning av kärlväggen som 
leder till endotelproliferation. 

Den kliniska bilden varierar med åldern. Spädbarn löper störst risk för daktylit, 
hypoxiskt utlösta, smärtsamma inflammationer i handryggar/fingrar och fotryggar/tår. 
Allvarliga infektioner och blodansamling i mjälten är av särskild betydelse under 
småbarnsåren. Från ca ett års ålder tillkommer risk för smärtattacker från rörbenen 
och andra skelettdelar, obstruktion av övre luftvägar samt stroke och från ca fyra års 
ålder även akut bröstsyndrom, sekvestrering av blod i lever, priapism samt nocturn 
enures som uttryck för njurpåverkan. Sjukdomsyttringarna hos yngre vuxna är till stor 
del orsakad av återkommande vasoocklusiva episoder, priapism, avaskulär nekros, 
stroke och kronisk lungskada. I vuxen ålder kan tecken på organinsufficiens från hjärta, 
lungor, lever och njurar utvecklas och så småningom dominera symptombilden. 
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Vävnadsskadan vid SCD utvecklas huvudsakligen pga vasoocklusion och även om de 
flesta organ kan drabbas är det de med långsamt blodflöde som är mest utsatta, t ex 
mjälte, liksom de med begränsat terminalt blodflöde, framför allt retina, njurtubuli samt 
caput femoris och humerus.  

Alla patienter med SCD har från ca tre till fyra månaders ålder en varierande grad av 
anemi. Erytropoesen ökar kompensatoriskt och benmärgshyperplasi kan utvecklas. 

Virusinfektion kan leda till aplastisk kris med grav akut anemi 

Progressiv tyst mjältinfarcering under främst första levnadsåret leder till funktionell 
aspleni med kraftigt ökad risk för allvarliga bakteriella infektioner. 

SCD är associerad med påtaglig morbiditet och mortalitet. Överlevnaden har dock 
kraftigt förbättrats vilket till stor del förklaras av riktade kontroller, penicillinprofylax, 
pneumokockvaccinationer och hydroxikarbamidbehandling.  

 

Diagnostik 

Hörnstenen i diagnostiken av SCD är förekomst till minst 50% av HbS i Hb-
fraktionering. Vid misstanke om SCD bör följande prov kontrolleras och typiska fynd 
är: 

    
1) Hb-fraktion   HbS > 80 %, HbA2 < 3,5%  

2) Hb    60-100 g/L 

3) Retikulocyter  100-400 10^9 /l alternativt ca 5-20% 

4) Erytocytmorfologi sickleceller, anisocytos, target celler, polykromasi,                 
eventuellt Howell-Jolly kroppar som tecken på funktionell 
aspleni. 

 
Kompletterande DNA-analys fastställer genotypen antingen som homozygot sjukdom,  
HbSS, eller någon form av dubbelheterozygoti: 

• HbSß-thalassemi (β+, β⁰, δβ och Lepore) 

• HbSC 

• HbSD Punjab 

• HbSE 

• HbSO Arab 

 

Klinisk svårighetsgrad och kontrollbehov skiljer sig mellan typerna på så sätt att de 
ovanligare formerna HbSβ+thalassemia, och HbSC som regel är mindre svåra varför 
dessa har ett mer begränsat kontrollprogram. 

Tabell 1. Kliniska och hematologiska fynd hos individer > 5 år för de vanligaste typerna  
av SCD samt som jämförelse S/HPFH och Sickle cell trait, dvs bärarskap för HbS. 
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Genotyp Klinisk svårighet HbS 

(%) 

HbF 

(%) 

HbA2 

(%) 

Hb 

(g/L) 

Retic 

(%) 

MCV 

(fl) 

SS Svår >90 <10 <3,5 60-110 5-20 >80 

Sß° Svår-Moderat >80 <20 >3,5 60-100 5-20 <80 

Sß+ Mild-Moderat >60 <20 >3,5 90-120 5-10 <75 

SC Mild-Moderat 50 <5 <3,5 (50% 
HbC) 

100-150 5-10 75-95 

S/HPFH Asymptomatisk <70 >30 <2,5 120-140 1-2 <80 

Sickle cell 
trait 

 <40 <1 <3,5 normal   

 

Förklaringar: SS - homozygot sicklecellgen, Sß°- dubbelheterozygot HbS och ß-thalassemi utan globinproduktion, 
Sß+- dubbelheterozygot HbS och ß-thalassemi med globinproduktion, SC - dubbelheterozygot HbS och  
hemoglobin C, S/HPFH- dubbelheterozygot HbS och hereditär persisterande fetalt hemoglobin. 

.  

Fraktionerade hemoglobiner tagna neonatalt kan inte skilja genotypen S/HPFH, dvs 
dubbelheterozygoti HbS och hereditär persisterande fetalt hemoglobin, från HbSS och 
HbS/ β⁰ thalassemi. DNA-analys krävs. Tillståndet bedömes ej ge kliniska besvär och 
evidens finns inte att barnen behöver uppföljande kontroller. 

 

Om SCD diagnostiseras bör patienten remitteras till barnläkare med hematologiskt 
intresse. 
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Diagnostik i neonatalperioden 

 

 

 

Figuren (Wikipedia/Wood W.G. Br. Med. Bull.1976, 32, 282) visar produktionen av globiner under 
fosterlivet och under ca 10 månader efter födelsen.  

Då SCD är en sjukdom i betaglobin-produktionen är kvantitativ Hb-fraktionering under 
första månaderna osäker metod för att differentiera mellan SCD och bärarskap för 
sjukdomen. Om uppgifter finns som innebär möjlighet av SCD hos ett nyfött barn eller 
om man behöver utesluta diagnosen, tas Hb-fraktionering i samband med PKU-testet. 
Vid avvikande fynd görs kompletterande DNA-diagnostik på befintligt blodmaterial. 
Ange på remissen gestationsålder och eventuell hereditet. 

Om diagnos bekräftas neonatalt men också vid osäkra fall remitteras patienten till 
barnläkare med hematologiskt intresse. Profylax med fenoximetylpenicillin inledes i 
dos 12,5 mg/kg x 2 senast vid två månaders ålder. 

 

3. Akuta komplikationer  

Smärtkris (vaso-ocklusiv episod i skelett/viscera)  

Akut smärtkris, eller vasoocklusiv episod, är den vanligaste komplikationen till SCD. 
Frekvensen av smärtkriser är relaterad till ökat mortalitet. Engagemang av fingrar, 
händer tår eller fötter, daktylit, är ofta den första manifestationen av sjukdomen hos 
små barn. Smärtlokalerna hos äldre barn och vuxna är regel i extremiteter, bröst och 
rygg. Feber kan åtfölja smärtkris utan att infektion föreligger. Evidens finns att 
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smärtkriser hos vuxna som inte prompt behandlas kan leda till högre incidens kronisk 
smärta pga upprepad inflammation. 

Sickling av erytrocyter ger upphov till hyperviskositet med åtföljande obstruktion av 
blodflödet. Den ischemiska vävnadsskadan orsakar smärta. I samband med kriserna 
sker i rörbenen ofta infarktutveckling med åtföljande ömmande och smärtsam svullnad 
i mjukdelarna. Svullnad och ödem kan även bidra till smärtan i bröstkorg och buk. 
Celldöd leder till inflammation med mediatorfrisättning vilket accentuerar smärtan. 
Tecken till bennybildning kan visualiseras röntgenologiskt hos de flesta patienter med 
SCD. Att differentiera mellan ocklusion och infektion, t ex osteomyelit, kan vara svårt. 

Episoderna varierar i intensitet och en vanlig durationen är ca fyra till sex dygn, men 
kan hålla på i veckor. All fysiologisk stress på kroppen kan utlösa en kris, t ex hypoxi, 
infektion, acidos, dehydrering, frusenhet, menstruation, sömnapné, obstruktiv 
snarkning och möjligen även oro. Bidragande orsak till dehydrering kan vara SCD-
relaterad njurpåverkan med polyuri. 

Ofta finner man ingen orsak till smärtkrisen. Rent generellt är antalet smärtepisoder, 
förutom den psykologiskt negativa inverkan, ett mått på sjukdomens svårighetsgrad. 

Låg SaO2 har associerats med smärtkriser. SaO2 mätes vid mottagningsbesök. Vid 
nivå <95 % göres nattlig mätning.  Beakta lungkomplikation och obstruktiv sömnapné 
om medelnivå nattetid <95%. 

 

Mild-måttlig smärta - Smärtbehandling i hemmet 

Vid okomplicerad smärtepisod inleds behandlingen i hemmet. Man ser till att barnet 
inte fryser eller anstränger sig fysisk. Vätsketillförseln skall vara tillräcklig för normal 
hydrering inklusive kompensation för ev förluster. 

Smärtbehandling är i första hand kombinationen paracetamol och NSAID (obs 
kontraindiaktioner).  

Paracetamol kan, till barn över 3 månader, ges i dos ca 20 mg/kg x 4 i högst fyra dagar 
med maximal dygnsdos 75-90 mg/kg varefter 60 mg/ kg/dygn ges. Den högre dosen 
gäller endast som smärtbehandling. 

Ibuprofen ges från 3 månaders ålder i dos 7,5 mg/kg/dos i 4-dos alternativt 10 
mg/kg/dos i 3-dos. Maxdos är 1200 mg/dygn. Diklofenac kan vara ett alternativ. Man 
bör beakta eventuella gastrointestinala biverkningar vid NSAID-behandling som 
överstiger ca fyra dagar. 

Mot måttlig smärta och otillräcklig regim enligt ovan kan man, då man känner familjen 
väl, under kortare perioder i hemmet ge depottablett oxycodon 2 gånger dagligen 
alternativt mixturberedning. Föräldrar/patient ska vara informerade om att söka 
sjukvård om besvärande smärta kvarstår samt vid feber, allmänpåverkan, blekhet, 
andningssymtom, bröstsmärta och buksymtom. 

Upprepad smärta, om än begränsad, kan leda till skolfrånvaro/skolproblem och 
påverka det psykiska välbefinnandet. Håll kontakt med skolan. 

Om smärtproblematik förligger bör hydroxikarbamidbehandling aktualiseras alternativt 
dosen ses över. All ordination bör vara skriftlig. 

 



Riktlinjer SCD 2022, VPH 

 

 
12 

 

Måttlig-stark smärta - Handläggning på sjukhus  

Individuell smärtplan bör finnas i journalen.  

Vätskebehandling 

Ge vätska intravenöst när smärtan är svårare. Till euvolemiska patienter ges 
ordinarie underhållsmängd. Beräkning t ex: Upp till vikt 10 kg: 100ml/kg, vikt 11-20 
kg: 1000 ml + 50ml/kg för varje kg >10 kg, vikt >20 kg: 1500 ml + 20 ml/g för varje kg 
>20 kg. Till pojkar ges högst 2500 ml och till flickor ges högst 2000 ml 

Det är vanligt med elektrolytrubbningar. Lätt hyponatremi (130-135 mmol/L) behöver 
ej åtgärdas. Hypernatremi bör definitivt undvikas. Njurpåverkan kan ge ökade 
vätskeförluster med hyperton dehydrering. 

 

Värdera avseende andra SCD-komplikationer, triggerfaktorer och allmänpediatriska 

tillstånd 

Bedöm avseende infektion, osteonekros, akutbröstsyndrom, buktillstånd och 
benmärgsaplasi. 

Lungröntgen tas vid lungsymptom och syrgas ges vid SaO2 under 95 %. Blodgaser 
och pH kontrolleras vid tveksamhet i bedömningen. Bedöm orsaken till syrgasbehov. 
Utveckling av akutbröstsyndrom? 

Om man misstänker osteomyelit eller septisk artrit sker diagnostisk punktion före 
antibiotikainsättning. Ultraljud utföres med frågeställning subperiosteal 
vätskeansamling.  

Vasoocklusion i mesenterialkärl kan ge buksmärta. Gallsten, cholecystit, pancreatit, 
pyelonefrit, basal pneumoni samt mjält- och leversekvestring är andra orsaker till 
bukbesvär. 

Venös blodgas/laktat tas vid tveksamhet i bedömningen och på svårt sjuka då acidos 
kan precipitera vasoocklusion. 

Blodtransfusion ges endast ifall det finns särskild indikation utöver vasoocklusion i 
skelettet. 

Bedöm avseende triggerfaktorer (se ovan) och allmänpediatriska tillstånd. 

Smärtskattning  

Före smärtbehandling kan man inte nog understryka vikten av en noggrann och 
upprepad smärtskattning med dokumentation av både intensitet och lokalisation. 
Denna ska sedan upprepas med regelbundna intervall under vårdtiden. Initialt, tills 
smärtan är under kontroll, bör man göra en smärtskattning 10-20 minuter efter iv 
medicinering och ca 40 minuter efter peroral behandling. Därefter med frekvens varje 
timme till var 3-4e timme. Helst bör man använda samma metod för smärtskattning 
vid olika vårdtillfällen och metoden bör ha presenterats för barnet i lugnt skede. Figur 
visar en ansiktsskala enligt Wong, exempel på facial analog scale, FAS. 

Förutom snabbare och effektivare akut lindring ger smärtskattning barnet bättre 
möjlighet att ta kontroll över smärtan och utveckla coping-strategier. 
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Alternativa skalor är visual analog scale, VAS, för större barn och caloured analog 
scale, CAS, för mindre barn. Ett barn med ledset ansikte kan behöva tröst eller 
avledning i stället för opiater. Optimalt är validerade och åldersadekvata 
självskattningsverktyg. Se appendix I för smärtskalor för utskrift. 

Smärtbehandling  

Paracetamol och NSAID ges regelbundet om kontraindikationer ej föreligger (för 
doser, se ovan: Smärtbehandling i hemmet). Om måttlig smärta kan försök göras 
med oxikodon peroralt. 

Om svårare smärta ges skyndsamt intravenöst morfin. Om intravenös access är svår 
att erhålla kan morfin ges subkutant. Ett alternativ kan vara, efter diskussion med 
narkosjour, nässpray esketamin (Spravato).  

Till barn från 6 månader ges morfin långsamt 100-150 µg/kg som initial dos där den 
högre dosen är avsedd för tonåringar. Terapisvar kontrolleras noga. Om otillräcklig 
effekt efter 10-15 minuter ges ytterligare 50 µg/kg under noggrann observation av 
andning. Då morfinbehovet ökar med uppväxten är det inte anmärkningsvärt ifall 
skolbarn kan behöva ännu en dos på 50 µg/kg efter 10-15 minuter. Den fortsatta 
behandlingen ges x 6 med doser beroende av det initiala terapisvaret. Även om 
barnet är smärtfritt ges dos. Överväg tidigt intravenös opioidinfusion, se nedan 
sjuksköterskekontrollerad analgesi. Man bör sträva efter att undvika smärtgenombrott 
vilket ofta kan kräva höga doser analgetika.  

Barn under 6 månader bör få en initial dos om 50 µg/kg. När smärtkontroll uppnåtts 
skall det gå 6-8 timmar mellan injektionerna (dosering x 3-4) pga förlångsammad 
elimination Alla barn som får intermittent morfinbehandling bör observeras 30 minuter 
efter injektion och barn under 3 månader ska ha kontinuerlig övervakning på rummet 
med registrering av andningsfrekvens 1 gång per timme. Hos små barn kan 
övervakning med pulsoximeter vara av värde. 

Om opiodbehandling förväntas pågå mer än tre dagar ges regelmässigt klonidin som 
adjuvans i syfte att begränsa opiodmängden. Klonidin finns i injektionslösning 
Catapressan 150 mikrog/ml och mixtur klonidin 20 mikrog/ml. Doserna är ekvipotenta 
mellan intravenös dos och perosdos. Inled med 1 mikrog/kg/dos och värdera effekt. 
Vanlig dos är 1-3 mikrogram/kg x 3. Man kan även ge 1-2 mikrogram/kg x 4-6. 

Oxikodon kan vara ett alternativ till morfin och kan eventuellt vara något bättre mot 
visceral smärta. Oxikodon har mindre histaminfrisättning jämfört med morfin.  

Diskutera med anestesienheten/smärtteam för att vid behov 

individualisera/komplettera behandlingen. Den ischemiska smärtan som vasocklusion 

framkallar kan vara mycket svår att kupera med opioider. Tillägg kan behövas med 

exempelvis ketamin/esketamin (Ketamin, Ketanest, Ketalar) Esketamin har en 

opioidsparande effekt och påverkar inte andningen, Exempel på regim är infusion 

esketamin 0,1 mg/kg/timme i 1-3 dygn. Metadon 0,1 mg/kg x 2 per os eller 

intravenöst kan också vara ett alternativ. 
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Kontinuerlig sjuksköterskekontrollerad analgesi (SKA) och patientkontrollerad analgesi 

(PCA)  

Såväl SKA som PCA består av principerna laddningsdos, 
bakgrundsinfusion/kontinuerlig infusion och bolusdoser. Lokala riktlinjer finns som 
regel. Doser ordineras individuellt, ev i samråd med narkosläkare/smärtteam. 
Nedanstående doser är förslag. Särskild övervakning gäller barn < 7 kg och/eller < 6 
månader. 

SCA är lämpligt för mindre barn. Upprepad adekvat smärtskattning bör ske. 
Laddningsdosens storlek bedömes utifrån tidigare opioidbehov. Lämplig kontinuerlig 
infusionshastighet till barn <3 mån är 5-10 µg/kg/tim, till barn 3-6 mån 5-20 µg/kg/tim 
och till barn >6 mån 20-30 (ev 5-40) µg/kg/tim. Till barn >6 månader ges 
inledningsvis 20 µg/kg/tim om de samtidigt får perifert verkande analgetika. Man kan 
behöva ge bolusdoser om ca 20 µg/kg vilket kan upprepas 2-3 gånger per timme. 
Ställningstagande kontinuerliga dosen. 

PCA med infusionspump är som regel lämpligt för barn från ca sju års ålder. 
Laddningsdos motsvaras av den dos man har behövt ge för att kupera smärta initialt. 
Kontinuerlig infusionshastighet om 5-10 µg/kg/tim. Lämplig initial bolusdos som 
patienten kan ge sig själv kan vara 20 µg/kg 2-4 gånger per timme med 10 minuters 
spärrtid.  

Hos barn som får behandling med morfin bör andningsfunktionen kontrolleras noga. 
De under 3 månaders ålder har långsammare elimination och löper störst risk för 
andningsdepression. Mellan 3-6 månader är eliminationen varierande varför dessa 
också bör kontrolleras noggrant medan de över 6 månader ej har större risk än vuxna 
för andningsdepression. Man bör undvika att kombinera morfin med sedativa. Om 
uttalad sedering eller sänkning av andningsfrekvensen (<10-15/min) inträffar bör 
infusionstakten halveras. Det bör finnas ordination på Naloxon 20 µg/ml iv för att 
snabbt reversera ev andningsdepression vid. Dosen är 2 µg/kg, dvs 0,1 ml/kg, och 
kan upprepas efter 2 minuter vid behov. Maximal dos är 10 µg/kg. 

När smärtan är helt under kontroll kan man gradvis börja sänka doserna för att sedan 
dela upp den intravenösa mängden i fyra perorala doser. Ibland kan man med fördel 
använda oral opioid, förslagsvis oxikodon, under ett övergångsskede Man bör, efter 
det att man gått över till oral medicinering, observera patienten inneliggande under 
12-24 timmar. Den fortsatta orala nedtrappningen med opioider kan ev ske under 
hälften så många dagar som opioider givits dessförinnan. I vissa fall kan opioiddosen 
sänkas med 20% per dag. Klonidin avslutas sist för att begränsa abstinenssymtom. 

Övriga åtgärder 

Hantering av andra opioidbiverkningar  
Vid förväntad opioidbehandling längre än 24 timmar ge profylax mot obstipation i 

form av Naloxon oral lösning (naloxonhydroklorid, ex temporereberedning) 3-12 

mikrog/kg x 3-4. Den initiala dosen dubbleras varannan dag tills effekt erhålles. 

Beredningsform finns för subkutant bruk, metylnatrexone (Relistor). Oralt kan även 

ges naloxegol (Moventig). Till individer under 30 kg ges 12,5 mg x 1 och vid vikt över 

30 kg ges 25 mg x 1.  Det finns kombinationspreparat Oxicodon/Naloxon 

(Targiniq). Laktulos eller motsvarande insättes vid opiodbehandling mer än 3 dygn. 

Laxoberal kan behövas.  Mot klåda göres behandlingsförsök med clemastin 
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(Tavegyl), 20 mikrogram/kg iv.  Vid svår kläda överväg Naloxone 1 mikrog/kg iv, dvs 

halv standardmässig reverseringsdos. Illamående pga morfin kan ev behandlas med 

postafen. För reversering av morfineffekt – se ovan. 

Nattlig mätning av syrgassaturationen då låg nivå, medelnivå <95%, associerats 
med smärtkriser. Orsaken kan vara obstruktiv sömnapné och lungkomplikation. Tänk 
på eventuell opioidbiverkan. 

Värdera kontinuerligt den kliniska bilden med tanke på andra akuta 
komplikationer. Komplikation under smärtkris kan vara akutbröstsyndrom och 
stroke. Akut njursvikt förekommer. 

Empati, Psykologkontakt - Patientens beteende kan vara präglat av upprepade 
smärtepisoder, var observant på detta särskilt vad gäller tonåringar. Överväg 
psykologkontakt och kontakt med särskild sköterska för patient/familj. 

Eftersträva avledning t ex med dator eller skolarbete. 

Hydroxikarbamid bör insättas ifall behandling inte redan är inledd, alternativt bör 
ställningstagande till dosjustering ske. 

Ev läkemedel som tillägg till hydroxikarbamid. 

Uppföjning med mottagningsbesök efter 2-4 veckor. 

Smärtbehandlingsplan bör skapas om sådan inte redan finns. 

Stamcellstransplantation kan övervägas på smärtindikation. 

Smärtkris utan andra komplikationer är inte indikation för blodtransfusion. 

 

Akut anemi (se även mjältsekvestrering) 

Vid SCD är Hb sänkt i varierande grad och nivå 70-80 g/l är inte ovanligt som basalnivå. 
Ej heller brukar det uppstå symtom i vardagslivet eller påverkan på tillväxten vid denna 
nivå. När Hb sjunker 30 g/l el mer i förhållande till basalnivån eller vid okänd basalnivå 
är under 60 g/l är differentialdiagnoserna främst mjältsekvestrering och aplastisk kris.  

Orsaker 

Mjältsekvestrering  

Vid snabbt Hb-fall och buksmärtor eller nyupptäckt mjältförstoring hos yngre barn ska 
mjälsekvestrering misstänkas. Plasmaexpander och blodtransfusion måste övervägas 
omedelbart, se under Mjältsekvestrering och andra buktillstånd. 

Aplastisk kris (benmärgsaplasi) 

Erytropoesen är vid SCD kompensatoriskt ökad pga den förkortade livslängden hos 
erytrocyterna. Ibland kan erytropoesen pga infektion övergående hämmas med kraftig 
anemi som följd, inte sällan med Hb-nivåer ned mot 30. Ofta är orsaken parvovirus 
B19-infektion och man ser positiv IgM-serologi. Tag även PCR i serum, och i benmärg 
ifall benmärgsundersökning göres. Hb-fallet sker i typfallet under ca en vecka och 
samtidiga symtom som feber, huvudvärk och buksmärta kan förekomma. Hos ett litet 
barn med kvarvarande palpabel mjälte kan det vara svårt att skilja mellan aplasi och 
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akut mjältsekvestrering, dock är reticulocyttalet lågt vid aplasi, medan det omvända 
gäller vid akut mjältsekvestrering.  

Om uttalade anemisymtom bör konventionell blodtransfusion ges. Som regel tar det 
omkring en vecka tills retikulocytnivån återgår till den normala och behov av transfusion 
kan föreligga till dess. Målvärde för transfusion är ordinarie Hb-nivå. Hb >100 bör 
undvikas.  

Andra orsaker till anemi vid SCD 

- Ökad hemolys vid smärtkris 

- Ökad hemolys vid infektion 

- Alloimmunisering / Fördröjd hemolytisk transfusionsreaktion 

 uppträder ca 1-4 veckor efter blodtransfusion. Ev smärta och ikterus. 

- Anemi associerad med akut bröstsyndrom 

- Hypersplenism 

 

Infektion 

Vid SCD föreligger ökad risk för infektioner. Från 2-3 mån ålder, då HbS-andelen i 
blodet når kritiska nivåer, sker tyst sickling med vävnadsskada i mjälte med utveckling 
av funktionell aspleni. Låga nivåer av opsoniserande antikroppar och defekt cell-
medierad immunitet har även påvisats. Störst risk för allvarliga infektioner är det för 
genotypen HbSS liksom generellt för barn under fem år. Sepsis/meningit orsakad av 
streptokocker har före vaccinationer och antibiotikaprofylax varit en vanlig dödsorsak. 
För antibiotikaprofylax och vaccinationer, se särskilt avsnitt. 

Risken är ökad för svår infektion med falciparum-malaria. Virusinfektioner, särskilt 
parvovirus B19 kan ge aplastisk kris. Feber kan åtfölja smärtkris utan att infektion 
föreligger.  

Utredning och Behandling 

Vid feber ≥ 38,5° bör man utreda med följande prover: 

 

Utredning vid feber ≥ 38,5 
 
· Hb, EVF, reticulocyter, LPK, diff, TPK (ev basal-nivå LPK högre än normalpopul.) 
· CRP 
· S-krea, S-elektrolyter  
· Blod- och urinodling 
· Urin-sticka 
· Svalgodling och diagnostik av luftvägsagens vid luftvägssymtom 
· Lungröntgen  
· LP med odling vid minsta meningitmisstanke 
· Malariaprov om resa till malariaregion senaste året 
· Kontroller: andningsfrekvens, SaO2, puls och blodtryck (mycket tätt initialt). Temp. 
· Om SaO2 <95% även venös blodgas/laktat 
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För barn under fem år bör behandling bör ske med intravenös antibiotika med aktivitet 
mot kapslade bakterier som pneumokocker och H. influenzae, men även mot 
gramnegativa tarmbakterier. Exempelvis kan cefotaxim ges. Resistenta 
pneumokocker kan förekomma. Allmäntillstånd/fokalsymtom påverkar antibiotikaval. 
Opåverkade barn kan efter initial utredning behandlas med ceftriaxone ambulatoriskt. 
Om odling visar sepsis bör barnen läggas in och behandling pågå i minst sju dygn. Om 
barnet emellertid blir feberfri och alla odlingar är negativa kan behandling sättas ut 
efter tre dygn.  

Barn fem år och äldre utan allmänpåverkan behöver inte omedelbart efter 
infektionsutredning sättas in på antibiotika. Detta förutsätter dock att barnet inte är 
andningspåverkat, inte dehydrerat eller har lågt blodtryck. Dessutom ska Hb vara 
>50 g/L, LPK mindre än 30 men över 5 x109/L och TPK >100 x109/L samt att 
lungröntgen ej visar infiltrat. Om dessa kriterier inte är uppfyllda bör barnet läggas in 
och sättas in på empirisk intravenös antibiotikabehandling. Man ska vara särskilt 
observant om barnet tidigare haft streptokock-sepsis.  

Om temperaturen är 38,5°- 39,5° och barnet är kliniskt opåverkat kan observation ske 
några timmar och om stabilt kan barnet skickas hem med perorala antibiotika och 
noggrann uppföljning, ev med telefonkontakt. 

Vid feber >39,5 bör man oavsett allmäntillstånd lägga in barnet. 

Infektion är en stress för kroppen och därmed en precipiterande faktor för sickling och 
risk för andra SCD-manifestationer som t ex vaso-ocklusiva smärtepisoder, akut 
bröstsyndrom och mjältsekvestrering. Vid handläggning av infektion bör man därför 
motverka den totala stressen genom att optimera vätskebalans, korrigera eventuell 
hypernatremi, hålla patienten varm och ge syrgas om SaO2 är under 95 %. Akut 
bröstsyndrom uppträder inte sällan efter hydrering.  

Profylaktisk antibiotika fortgår under inläggning om annan antibiotika ej ges. 

Kommentarer utifrån organ 

Skada i lunga, skelett, leder och njurar kan vara bidragande orsak till äldre barns 
infektioner. 

Andningssymtom/luftvägsinfektion. Pneumoni, som är vanligt, kan orsakas av 
såväl typiska som atypiska organismer. Antibiotika bör även täcka atypiska bakterier. 
Lungröntgen utföres direkt. Akut bröstsyndrom är en viktig differentialdiagnos där 
virusinfektioner kan bidra till uppkomsten. 

Syrgas ges om SaO2 är <95%. Värdera orsaken till sänkt SaO2. 

I efterförloppet till övre lufvägsinfektion beaktas behovet av tonsillectomi. Värdera om 
obstruktiv andning föreligger nattetid. 

Osteomyelit och septisk artrit kan vara svårt att differentiera från vasoocklusion. 
Skelettinfarkt ger åtföljande ömmande och smärtsam rodnad och svullnad i mjukdelar 
varför lokalfynden såväl som feber, leukocytos och förhöjd CRP kan vara tecken på 
både infektion och vaso-ocklusion i skelett. 

Om man misstänker skelett- eller ledinfektion (hög svängande feber, septiskt barn, 
lokaliserad mycket öm svullnad) utföres ultraljud med frågeställning subperiosteal 
vätskeansamling och diagnostisk punktion dränage bör övervägas före 
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antibiotikainsättning. Röntgen, scintigrafi och/eller MR kan eventuellt ge ytterligare 
värdefull information. 

Salmonella kan orsaka osteomyelit.  

Pyelonefriter/övrig UVI förekommer frekvent. Noggrann uppföljning då SCD i sig ger 
upphov till njurskador. Kontrollodlingar göres. Ultraljud urinvägar samt 
miktionsuretrocystografi utföres för att värdera eventuella predisponerande faktorer.  

Akut cholecystit. Predisponerande faktor är gallsten pga hemolysen. 

Mjältabscess förekommer. 

 

CNS-påverkan: Stroke/ischemiskador, TIA, förhöjda cerebrala 

flödeshastigheter, EP, huvudvärk mm 

 

Akuta neurologiska symtom är relativt vanligt hos barn med SCD. Cerebrovaskulär 
sjukdom, särskilt proximal kärlstenos, predisponerar för infarkt. Predilektionsställen är 
distala arteria cerebri interna, proximala delarna av arteria cerebri media och arteria 
cerebri anterior samt arteria basilaris och arteria vertebralis.   

 

 

 

Uppgift finns om att före hydroxikarbamidbehandling och kronisk transfusionsregim 
etablerades hade cirka 10 % av HbSS-patienter vid 20 års ålder haft klinisk stroke. 
Högsta incidensen är i åldern 2-5 år. Man bedömer att omkring 20 % av barnen med 
SCD har haft tysta infarkter. Förändringar på MR efter tysta infarkter är associerade 
med mild kognitiv nedsättning. 
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Stroke förekommer oftare vid HbSS och HbS/Beta0-thalassemi jämfört med HbSC och 
HbS/Beta+thalassemi. Recidivrisken är påtaglig. Före 10 års ålder rör det sig oftast om 
cerebral infarkt, medan TIA, blödningar, inkl subaraknoidalblödningar, blir vanligare 
med stigande ålder. Blödningar kan vara relaterade till intracerebrala aneurysm.  

Viktig riskfaktor för stroke är TIA. Dessutom kan anemiperiod, eller akut sicklecellkris 

hos patient med känd eller okänd vaskulopati, utlösa akut neurologisk ischemi. Andra 

rapporterade riskfaktorer för cerebrovaskulär sjukdom är låg basalnivå Hb, hög 

basalnivå LPK, låg nattlig SaO2 (<95%), akutbröstsyndrom de senaste två veckorna, 

tidigare frekventa episoder med akut bröstsyndrom samt hypertension. Årligen från tio 

års ålder kontrolleras blodtryck och syrgassaturationen vid varje kontrollbesök. Vid 

saturation lägre än 95 % göres nattlig mätning. Vid medelsaturation <95% beaktas 

behandlingsbara tillstånd som obstruktiv sömnapné och vissa lungkomplikationer. Risk 

för cerebrovaskulär sjukdom bör fortsatt beaktas, särskilt vid kognitiv eller annan 

neurologisk påverkan, eller vid stigande cerebrala flödeshastigheter, se nedan. 

Föräldrar/patient informeras om risken för stroke och neurologiska symtom, om möjligt 
redan under patientens två första levnadsår 

 

Stroke och TIA - Utredning och behandling                                                                 

- gäller i relevanta delar även vid MR-fynd talande kliniskt tyst/a infarkt/er 

- Akut radiologi: i första hand CT eller MR, helst angiografi, på alla barn med 
manifesta eller misstänkta neurologiska symptom som paralys, påverkad eller 
skiftande medvetandegrad, kramper, talproblem eller svår huvudvärk. Oftast ser 
man inte infarkt på CT förrän efter 2 dagar men det är viktigt att tidigt utesluta 
blödning. Orsaken till neurologiska symtom kan förbli oklar även efter extensiv 
bilddiagnostik. 

- CNS-infektion överväges 
- Akut utbytestransfusion för att begränsa progress ombesörjes direkt vid akut 

stroke bekräftad med MR eller CT och där blödningskomponent uteslutits. 
Målet med utbytestransfusion är att erhålla HbS-andel <30 %. Om klinisk stark 
misstanke ges utbytestransfusion även vid normal bilddiagnostik. Se även 
avsnittet Blodtransfusion. 

- Kardiovaskulär emboli bör övervägas och eventuell källa uteslutas 
- Ställningstagande till LP för att utesluta subarachnoidal blödning efter att 

radiologi inte funnit stöd för intrakraniell tryckstegring. Vid blödning bör man, 
om MR angiografi inte givit tillräcklig information, göra arteriografi med tanke 
på kirurgiskt åtgärdbart tillstånd. Svaghet i extremitet kan misstolkas som 
vaso-ocklusiv episod. 

- Fettembolism överväges som möjlig etiologi. 
- Förhöjt intrakraniellt tryck behandlas farmakologiskt vid cerebrovaskulär 

episod, men undvik hyperventilation. Kontrollera puls och blodtryck. 
- Neurologkontakt 
- Neurokirurgkontakt. Åtgärd av intracerebral blödning eller 

subaracknoidalblödning? 
- Krampberedskap. 
- Kronisk transfusionsregim bör inledas som sekundär strokeprevention efter 

manifest stroke och vid MR-fynd talande kliniskt tyst/a infarkt/er och Målet är 
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att hålla HbF-andelen <30 %. Chelering mot järninlagring blir aktuellt vid 
konventionella transfusioner. Utbytestransfusioner är tydligt bättre ur 
järnbelastningssynpunkt. Behandlingen sker under barndomen. Om det av 
någon anledning inte är möjligt att starta regelbunden 
transfusionsbehandling,inleds hydroxikarbamidbehandling alternativt 
ställningstagande till dosjustering. Maximal tolerabel dos eftersträvas, se 
kapitel Specifik SCD-behandling. 

- Nattlig mätning av syrgassaturationen då låg nivå (<95%) associerats med 
cerebrovaskulär sjukdom. Se ovan. 

- Neuropsykiatrisk utredning bör ske initialt och därefter årligen efter en 
stroke. Sörj för god rehabilitering efter det akuta skedet. Skolan involveras i 
uppföljningen. 

- Hörseltest då det är mer vanligt med hörselpåverkan hos dem som haft 
cerebral infarkt. 

- Stamcellstransplantation aktualiseras. 

Transkraniell doppler och cerebrala flödeshastigheter - screeningriktlinjer och 

handläggning 

Flera studier har visat att ökad flödeshastighet i cerebrala kärlsegment eller i arteria 
carotis interna hos vissa genotyper ökar risken för stroke. Flödeshastigheten mäts med 
transkraniell doppler (TCD).  Alla barn med HbSS och HbSBeta0-thalassemi bör därför 
årligen från två till minst 16 års ålder genomgå undersökning med TCD. Det mått som 
vidare handläggning baseras på är den maximala medelflödeshastigheten: 
 
<170 cm/s = normal hastighet med standard strokerisk, 
170-199 cm/s = gränsvärde för hastighet med intermediär strokerisk, och 
≥200 cm/s = hög hastighet med hög strokerisk 

Vissa kliniker svarar även ut maximala systoliska hastigheten där de tre kategorierna 
ovan motsvaras av <200, 200-249 resp ≥250 cm/s. Om medelflödeshastigheten 
innebär hög strokerisk sker ny TCD efter 2-4 veckor. MR avseende vaskulopati 
ombesörjes, så även vid intermediär strokerisk.  

Bekräftas fyndet bör transfusionsbehandling inledas skyndsamt. 
Hydroxikarbamidbehandling bör ges parallellt. Vid transfusion har man sett en 
riskreduktion med 90 % vad gäller en första stroke. Transfusionsmodellen är 
antingen enkla transfusioner eller utbytestransfusion med målsättning att hålla HbS-
andelen <30%. Utbytestransfusion har tydliga fördelar ur järnbelastningssynpunkt.  

TWiTCH-studien undersökte säkerheten att efter minst ett år med transfusion pga 
förhöjda cerebrala flödeshastigheter och utan allvarlig vaskulopati (multipla stenoser, 
moyamoya) låta barnen övergå till hydroxikarbamid-behandling. Transfusionen 
fortsatte tills maximala tolerabla dos nåddes och patienten var stabil. Man såg att 
hydroxikarbamidregimen vid primär stroke-prevention var likvärdig med 
blodtransfusion och utan ökning av cerebrala flödeshastigheter eller cerebrovaskulära 
episoder. Diskussionsfall om transfusioner överväges att avslutas. Mycket tät 
monitorering med TCD efter ev avslutande av transfusionsregim. 

Om transfusionsregim ej går att avveckla kan efter tre år transfusionsregim med HbS-
andel <50 % kan vara tillräcklig som underhållsnivå.  
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Enligt TWiTCH-studien var dock hydroxikarbamid mindre effektivt än blodtransfusion 
som sekundär stroke-prevention. Rekommendationen är i så fall transfusion under 
hela barndomen. Ev är endast hydroxikarbamidbehandling alternativ om multipla allo-
antikroppar föreligger, om järnbelastningen ej går att kontrollera eller om personlig 
övertygelse föreligger angående blodtransfusioner. 

Stroke-risken är också ökad, i mindre uträckning, i hastighetsområdet 170-199, och 
vid avsaknad eller låg signal vid undersökning. Vid gränsvärde för hastighet görs 
undersökningen om efter 1–4 månader beroende på hastighet och barnets ålder, där 
barn under 10 år bör göra ny TCD åt det kortare intervallet. Om kvarvarande hastighet 
i intermediärriskintervallet bör en eventuell pågående hydroxikarbamidbehandling 
optimeras och kommande TCD tidigarelägges, t ex efter 4-6 månader. 

Om det hos patient med förhöjda cerebrala flödeshastigheter finns anledning att 
misstänka kognitiv påverkan el beteendestörning göres utredning, se nedan.  

Då cerebral flödeshastighet noteras förhöjd, göres audiogram då hörselnedsättning är 
mer vanligt i denna grupp 

TCD-screening av barn med tysta infarkter har påvisat normala hastigheter i 75 % av 
fallen. 

Andra neurologiska symtom samt huvuvärk 

Anamnes på epilepsi bör föranleda akut utredning med bilddiagnostik och 
neurologkonsultation 

Huvudvärk förekommer i ökad utsträckning vid SCD. Överväg MR samt neurologisk 
och neuropsykiatrisk utredning. Huvudvärken kan vara led i tyst infarcering. 

Kognitiv påverkan eller beteendestörning kan ha sin orsak i genomgångna tysta 
infarkter. Tysta infarkter är som regel relativt små vitsubstanslesioner, ofta i 
försörjningsområdet mellan arteria cerebri media och anterior. Vid misstanke bör MR 
utföras och pedagogisk och neuropsykologisk/psykiatrisk utredning initieras. Skolan 
involveras i uppföljningen. 

Risken för ytterligare tysta infarkter kan reduceras med regelbundna transfusioner. 
För- och nackdelar med att starta transfusionsregim bör diskuteras ingående med barn 
och föräldrar. Insättning av hydroxikarbamid bör övervägas ifall patient inte redan 
behandlas alternativt bör ställningstagande till doshöjning ske. Maximal tolerabel dos 
eftersträvas, se kapitel Specifik SCD-behandling. 

 

Syn- och ögonpåverkan 

Retinala förändringar är vanligare hos HbSC- och HbSBetathalassemi-genotyperna. 
Rutinkontroller rekommenderas vartannat år från 10 års ålder. Vid ögontrauma eller 
vid akut påverkad syn skall akut bedömning ske av ögonläkare. 

Retinalkärlsocklusion  

Hanteras som stroke. 
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Retinopati  

Retina är särskilt känslig för hypoxi. Vaskulopati av retinakärl börjar vanligen perifert. 
Tilltagande ocklusion leder till neovaskularisering och proliferation vilka kan sprida sig 
in i glaskroppen med risk för blödningar (”floaters”), glaskroppskollaps och 
näthinneavlossning med synpåverkan/blindhet. Tillståndet måste bedömas av 
ögonläkare akut. 

Laserfotokoagulation utföres eventuellt vid tidiga neovaskulariseringar. Kirurgi kan 
behövas vid mer avancerade lesioner. Preoperativt utföres utbytestransfusion. 

Spontan regress kan förekomma. 

Patologiskt ögonbottenfynd som uttryck för fortskridande vaskulopati noteras som 
regel först i åldern 15-30 år.  

Hyfema 

Trauma kan ge blödning i främre ögonkammaren, hyfema. Tillståndet kräver urakut 
handläggning. Blodet blir snabbt deoxygenerat och förblir i permanent sickel-status 
vilket påverkar avflödet från aqueous humor. Ansamlingen i främre ögonkammaren 
ökar intraokulära trycket vilket leder till sänkt blodflöde i retina och slutligen upphört 
flöde när perfusionstrycket nåtts med plötslig blodstas och blindhet som följd. 
Blodtransfusion, eventuell utbytestransfusion, krävs för att minska sicklingen och 
förbättra oxygeneringen. Paracentes av främre ögonkammaren kan bli aktuellt. 

 

Hörselpåverkan 

Cochlean är särskilt känslig för ocklusion då labyrint-artären är dess enda 
blodförsörjning. Vid ocklusion kan plötslig hörselförlust uppkomma. Hörselförlust är 
mer vanligt hos dem som tidigare haft cerebral infarkt eller har förhöjd cerebral 
flödeshastighet varför hörseltest bör utföras hos dessa. Ev uppföljande kontroll hos 
ÖNH-läkare. Överväg MR. För närvarande finns inte tillräckligt med evidens för att 
rekommendera rutinmässig hörselscreening även om det finns indikationer på att 10-
20 % av barn med SCD kan ha hörselnedsättning. 

Chelerande läkemedel, dvs medel som ges vid regelbunden blodtransfusion för att 
förhindra skadlig järninlagring, kan ge sensorineural hörselpåverkan. Patienter med 
dessa läkemedel bör kontrollera hörseln årligen. 

 

Akut bröstsyndrom     

Akut bröstsyndrom (ACS) kännetecknas av bröstsmärta, feber, luftvägssymtom och 
nytillkomna infiltrat på lungröntgen. ACS är en betydande orsak till morbiditet och 
mortalitet vid SCD. 

Den vanligaste bidragande orsaken är infektion. Benmärgsembolism bör dock 
beaktas. Astma ökar risken för ACS. Vid ACS sker ocklusion med kärlskada som följd. 
Lungdelar med försämrad cirkulation är särskilt utsatta, ex atelektatiska områden.  

I det mest typiska fallet sker plötslig debut och luftvägssymtomen kan vara hosta, 
andfåddhet och indragningar. Tillståndet är särskilt vanligt i tidig barndom och den 
kliniska bilden liknar då ofta pneumoni. I senare barndom och bland vuxna utvecklas 
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ACS inte sällan under smärtepisod och postoperativt. Vuxna är ofta afebrila och har 
engagemang av flera lunglober, medan barn företrädesvis har ovan- eller 
mellanlobsengagemang. Hb kan sjunka påtagligt.  

Röntgenförändringar tar ofta någon eller några dagar att utveckla. ACS kan snabbt 
progrediera till andningssvikt och tillståndet är den främsta dödsorsaken hos vuxna 
med SCD. Tidigare ACS ökar risken för ny episod. Tidig upptäckt av sickle-
lungsjukdom är betydelsefullt så intervention kan ske i avsikt att motverka nya episoder 
och för att begränsa utveckling av kronisk lungsjukdom. 

 

Utredning och behandling 

Snabb intervention kan tydligt minska morbiditet och mortalitet. 

- Syrgasbehandling för att hålla SaO2 >95 %. Tag arteriell blodgas då 
korrelationen till pulsoximetri kan vara svag. Initialt kontrolleras vitalparametrar 
varje halvtimme. Jämför med patientens baseline-syremättnad. Observans på 
ökande syrgasbehov! SaO2 <90 % trots extra syrgas och pAO2 < 9,33 kPa (< 
70 mm Hg) indikerar ett potentiellt livshotande tillstånd. 

- Tidig kontakt med IVA för att informera om patienten och eventuell 
överenskomma om indikationer för övertag och ventilationsstöd.  

- Utbytestransfusion utföres direkt vid SaO2 <90 % trots extra syrgas på 
tratt/grimma (ev indikation tidigare än så, värdera förloppet) och pAO2 < 9,33 
kPa (< 70 mm Hg), vid hastig progress avseende infiltrat/om multipla lungor 
engageras, då Hb sjunker trots konventionell blodtransfusion. Omedelbar 
utbytestransfusion utföres även om tecken på systemisk fettembolism 
(konfusion, coma, njursvikt). Tidig utbytestransfusion kan förhindra död och 
motverka svår organskada. Målvärde HbS-andel <30%. Se avsnittet 
Blodtransfusion. 

- Konventionell blodtransfusion med 10 ml erytrocytkonc/kg ges till pat med 
genotyperna HbSS el HbSBeta0 och om patientens Hb är >10 g/l under 
basalnivån. Hb-nivå ca 100 g/l eftersträvas. Kontinuerliga snabbanalyser av 
Hb kan ske under transfusion vid osäkerhet om vilken transfusionsmängd som 
behövs.  Om basalnivån Hb är >90 g/l är transfusion oftast ej indicerat. 
Diskussionsfall om patienten har genotyp HbSC eller HbSbeta+.  

- Lungröntgen direkt. Röntgen upprepas frikostigt. 
- Hematologistatus med tätt intervall 
- Infektionsutredning. Antibiotika på liberala indikationer, t ex cefotaxim. 

Allmäntillstånd påverkar antibiotikaval. Erytromycin, eventuellt per os, mot 
mycoplasma och andra atypiska luftvägsagens. 

- Hydrering enligt normalbehov. Undvik övervätskning, ej mer än 1,25 x 
underhållsmängd. Övervätskning ökar vätskeutträdet i de skadade 
lungdelarna. 

- Analgetika vid smärta. Observans på eventuell andningshämning.  PCA kan 
ev minska risken för opioid-inducerad hypoventilation. 

- Andningsgymnastik /PEEP-mask som atelektasprofylax 2 ggr/timme då 
patienten är vaken. Om opiater ges särskilt angeläget med 
andningsgymnastik. 

- Bronkodilatation vid bronkospasm Värdera kontinuerligt.  
- Nervblockad costalt eventuellt minska analgetikabehovet. 
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- Dexametason till mild el måttlig ASC har visats minska längden av 
syrgasbehandling. Dock var återinläggning vanligare i den behandlade 
gruppen.  

- Insättning hydroxikarbamid bör starkt övervägas efter episod ACS 
alternativt ställningstagande till dosjustering. 

- Kontroll bör ske inom 1-2 veckor. 
- Stamcellstransplantation – överväg aktualisering 

 

 

Mjältsekvestrering och andra buktillstånd (i lever, galla, 

pancreas, tarm och mjälte)  

 

Mjältsekvestrering - ansamling av blod i mjälten 

Akut mjältsekvestring är en av de vanligaste dödsorsakerna hos små barn. Tillståndet 
drabbar oftast barn under 3 år men kan ske hos alla, särskilt om splenomegali 
föreligger sedan tidigare. Blod ansamlas i den av sickling skadade mjälten med kraftig 
mjältförstoring som följd och med Hb-fall inte sällan med 30g/l eller mer. Hypovolemisk 
chock och död kan inträda inom timmar. Initiala symptom är trötthet, blekhet, takykardi, 
takypné och fyllnadskänsla i buken. Föräldrarna bör i förväg ha informerats om risken 
om denna komplikation och kan ev ha observerat en större mjälte. Hos ett litet barn 
med kvarvarande palpabel mjälte kan det dock vara svårt att skilja mellan akut 
mjältsekvestrering och benmärgsaplasi. Reticulocyttalet är högt vid mjältsekvestrering, 
lågt vid benmärgsplasi.  

Utredning och behandling 

- Korrigera hypovolemin Ge omedelbart plasmaexpansion, t ex Ringeracetat 20 
ml/kg under ca 10-20 minuter eller Albumin 50mg/ml, 10 ml/kg (upp till en flaska) 
med infusionstid utifrån allmäntillstånd och vitalparametrar. Därefter direkt 
ställningstagande till ytterligare plasmaexpansion. 
- Blodtransfusion ges, dock bör man inte transfundera till mer än 60-80 g/L för att 
undvika hyperviskositet när tillståndet reverseras. Vid osäkerhet beträffande 
transfusionsvolymer ge portionsvis med kontroller emellan. 
- TPK kontrolleras då värdet kan sjunka kraftigt till följd av splenomegalin 
(hypersplenism). 
- Splenektomi kan övervägas redan efter en första episod då risken för upprepning 
är hög, upp mot 50 %. Indikation för splenektomi föreligger definitivt vid upprepade 
mjältsekvestreringar. Splenektomi bör dessutom övervägas vid hypersplenism, ev 
som resttillstånd efter en enstaka episod med mjältsekvestrering.  
- Regelbundna transfusioner kan övervägas i väntan på kirurgi för att förhindra 
recidiv.  
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Leversekvestrering, hepatocellulär skada, intrahepatisk cholestas, leversvikt, 

levercirrhos 

Sekvestrering, dvs blodansamling, kan även ske i levern. Fynd är ömmande 
leverförstoring och en ökad hyperbilirubinemi. Vid akut leversekvestrering sker 
handläggning som akut mjältsekvestrering.  
 
Vasoocklusion eller leversekvestrering kan dock förekomma utan symtom och bidra till 
leversviktutveckling, eventuellt med cirrhos. Leverprover kontrolleras årligen vid SCD. 
Om stigande bilirubin eller persisterande ALAT-förhöjning noteras kontaktas 
leverkonsult. Vid förändringar orsakade av leversekvestrering/leversvikt/intrahepatisk 
cholestas överväges behandling med blodtransfusion, eventuell utbytestransfusion. 

Leversviktutveckling kan även bero på leverskada till följd av komplikationer till 
virushepatit, ev transfusionsinducerad, transfusionsorsakad hemosideros och hos 
äldre patienter sekundärt till hjärtsvikt med pulmonell hypertension. Fettembolism kan 
ge leverpåverkan eller leversvikt. 

 

Gallsten, cholecystit, pancreatit 

Vid hemolys ökar bilirubinnivån och risken för gallsten. Gallstenar kan förekomma i 3-
4 årsåldern och ses hos över 50 % vid 10 års ålder. Konkrementen är oftast 
asymptomatiska, men kan ge såväl intermittent buksmärta som kroniska 
gastrointestinala besvär.  Akut cholecystit och pankreatit, eventuellt med sepsis eller 
muskuloskeletal infektion bör även beaktas. Vid upprepad buksmärta eller vid 
misstanke på gallstensorsakade besvär utföres ultraljud. Cholecystekomi 
rekommenderas vid symtomatisk gallstenssjukdom. 

Vid akut cholecystit sker konservativ behandling med vätska och antibiotika. 
Kirurgkonsult involveras i bedömningen. Ev är elektiv laparoskopisk cholecystektomi 
aktuell. 

 

Veno-ocklusiv episod i mesenterialkärl  

Handlägges som smärta pga vaso-ocklusiv episod i skelett. 

 

Mjältinfarkt 

Mjältinfarkt ger ihållande smärta i övre vänster bukkvadrant. Vid massiv mjältinfarkt är 
splenectomi indicerad. 

 

Vid buksmärta överväg även: 

- Infektion (basal pneumoni)  
- Akut bröstsyndrom 
- Benmärgsaplasi/aplastisk kris 
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Priapism 

Priapism är ihållande, smärtsam erektion och orsakas av ökad ansamling av 
sickelceller i det venösa avflödet från corpora cavernosae. Tillståndet blir mer vanligt 
postpubertalt och då som trikorporal priapism till skillnad från bikorporal priapism som 
drabbar prepubertala pojkar och har bättre prognos. Besvär kommer oftast nattetid, 
ibland efter sexuell aktivitet eller vid överfull urinblåsa. Dehydrering kan bidraga. 
Tillståndet blir mer vanligt i puberteten.  

Vid besvär mer än tre timmar betecknas tillståndet fulminant priapism. Om 
behandling inte insättes direkt, eller vid upprepade attacker, kan kavernosal fibros och 
impotens utvecklas. 

 

Stuttering priapism är när durationen är kortare är 3 timmar men flera gånger per 
vecka. Etilefrin kan försökas för att minska frekvensen. Stuttering priapism föregår ofta 
fulminant priapism 

Isolerad eller infrekventa perioder kortare än tre timmar benämnes priapism minor. 
 
Blåstömning, fysisk aktivitet såsom jogging, varmt bad och smärtlindring kan ibland 
bryta en attack. Om en attack inte viker på två timmar bör sjukhus uppsökas. Före 
sänggåendet bör blåsan tömmas helt. 

En plan för handläggning bör ha diskuterats med urolog i förväg. 

Det är väsentligt att ta upp symtomet enskilt med pojkar i samband med ordinarie 
kontroll, även i tidig barndom med föräldrar. Skriftlig information ges hur man kan agera 
hemma och var man söker akut vid besvär.  

 

Fulminant priapism - Utredning och behandling.  

- Handläggs som kirurgisk akutsituation 
- Ge riklig hydrering, 1,5 x underhållsmängd, eventuellt intravenöst.   
- Smärtbehandling ges intravenöst. 
- Kontakta urolog men behandling kan inledas med: 
- Blod aspireras från corpus cavernosum följt av sköljning (irrigation) med 

adrenalin 1:1000 000 i koksalt. En studie visade omedelbar avsvällning I 37 
av 39 fall. Etilefrin kan också användas. 

- Om ej effekt på ovanstående, överväg utbytestransfusion.  
- Kirurgiskt kan shunt anläggas t ex mellan corpii spongiosum och cavernosum 

(Winter procedur). Kirurgisk intervention bör dock undvikas på prepubertala 
pojkar.  

- Blodtransfusion för att nå Hb ca 100 g/l då operation/anestesi med shunt 
planeras.  

- Hydroxikarbamidbehandling. Insättning bör övervägas ifall patient är 
obehandlad alternativt ställningstagande till ev doshöjning.   

- Uppföljningsbesök planeras efter 2-4 veckor. 
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Njursvikt, hematuri, glomerulär/tubulär påverkan, nocturn 

enures, hypertoni, multiorgansvikt och fettembolism samt 

hyperurikemi 

 

SCD innebär regelmässigt progredierande njurpåverkan av olika slag och med 
manifest njursjukdom i vuxen ålder. Bland patienter som utvecklar njursvikt har en 
betydande andel föregående proteinuri, nefrotiskt syndrom och/eller högt blodtryck. 
Korrekt bedömning av proteinuri kan innebära möjlighet att behandla njurkomplikation 
och skjuta upp debut av njursvikt. 

Potentiell risk för ytterligare njurskada utredes och kontrolleras noggrant. Pyelonefriter 
och övrig uvi bör särskilt uppmärksammas. Utifrån infektionsbild överväges ultraljud 
urinvägar, DMSA-scint, eventuell miktionsuretrocystografi och CT. 

Årligen kontrolleras kreatinin, urea, natrium, kalium, venös blodgas, urinsticka, U-
alb/krea-kvot (morgonprov) och blodtryck. Dessutom sker kontinuerligt bedömning 
avseende nocturn enures. Njurutredning sker vid hypertension eller signifikanta 
laboratorie-avvikelser. 

 

Akut njursvikt och multiorgansvikt  

Vid akut höjning av serum-kreatinin till ca 30 mg/L över basalnivån: 

- Nefrolog kontaktas 
- Överväg fettembolism – neurologiska symtom? Se även nedan. 
- Monitorera njurfunktionen frekvent inklusive balansräkning. 
- Undvik potientiellt nefrotoxiska droger (ges chelering?) och kontrastmedel. 
- Annan etiologi än SCD? Värdera noga. 
- Blodtransfusion är inte indicerat vid isolerad akut njursvikt såvida det inte finns 

särskild indikation. 
- Tidig kontakt med IVA för att informera om patienten och eventuell 

överenskomma om indikationer för övertag, dialys och ventilationsstöd 
- Multiorgansvikt överväges om allvarlig okontrollerad försämring, i synnerhet 

under vasoocklusiv episod 
- Utbytestransfusion påbörjas direkt om multiorgansvikt föreligger. 
- SCT kan behöva aktualiseras i efterförloppet. 

 

Fettembolism 

Vid vasoocklusion i skelett kan benmärg gå i nekros. Under vissa betingelser kan den 
skadade vävnaden komma ut i blodbanan vilket benämnes fettembolism. Man noterar 
lever- och njursvikt samt förhöjda serumlipaser Tillståndet måste behandlas aggressivt 
med utbytestransfusion och ev andningsstöd. Fettembolism kan även ge upphov till 
akut bröstsyndrom och snabbt progredierande neurologiska symptom (konfusion, 
koma) pga generell arteriell hypoxi. 
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Hematuri 

Hematuri, såväl mikroskopisk som makroskopisk, är en av de vanligaste 
manifestationerna av SCD-associerad nefropati. Tillståndet anses bero på stas och 
ischemi i vasa recta med papillnekros och extravasation av blod till samlingssystemet 
som följd. 

Man bör vid hematuri noga överväga andra diagnoser såsom pyelonefrit, 
glomerulonefrit, tumör, njursten, malformationer, vaskulit, koagulationsstörningar och 
tuberkulos. Utredning sker med urinodling, ultraljud av urinvägar eventuellt 
miktionsuretrocystografi. Ultraljud och urografi kan ge stöd för papillnekros. Hos 
vuxna bör även cystoskopi utföras. Under den akuta episoden bör man ge riklig 
vätska, 1,5 x underhållsmängd. Vid kronisk hematuri kan utbytestransfusion 
övervägas, dock saknas tydlig evidensbaserad effekt. 

 

Glomerulär filtrationspåverkan med eller utan, el endast, 

proteinuri/mikroalbuminuri  

Glomerulär påverkan orsakas oftast av SCD-relaterad vaskulopati. Proteinuri noteras 
hos ca 25 % av vuxna.  

Vid patologisk albumin-kreatinin-kvot (morgonurin), dvs om >3 g/l, sker vidare 
utredning med GFR-bestämning och kontakt tas med nefrolog. Eventuellt utföres 
njurbiopsi. Behandling med ACE-hämmare rekommenderas. 

Tilltagande sjukdom ger sjunkande Hb pga lägre erytropoetinnivåer. Njursvikt vid 
SCD behandlas enligt gängse principer för njursvikt. Vid kronisk njursjukdom är 
hydroxikarbamiddosen för vuxna är 5-10 mg/kg/dag. Dessutom överväges 
erytropoetin. Kronisk transfusion kan behövas. SCD i sig utgör inte kontraindikation 
för hemo- eller peritoneladialysbehandling eller för njurtransplantation. 

 

Renal tubulär påverkan/nocturn enures 

Renal tubulär påverkan kan utvecklas i 10-20 års ålder med bl a åtföljande metabolisk 
acidos. Ungefär 15% av barn och 40% av vuxna får hyperurikemi som orsakas av såväl 
accelererad erytropoes som nedsatt uratutsöndring pga tubulär defekt. Giktsymptom 
är dock ovanliga. Ökade urinmängder är också en markör på tubulär påverkan, t ex 
vid nocturn enures med behov att dricka nattetid. 

 

Vid kvarvarande nattlig enures vid sex års ålder,ev tidigare vid misstanke om polyuri, 
t ex vid behov av att dricka sent kvällstid/nattetid, sker vätske- och urinmätning. 
Dessutom remiss för enuresomhändertagande. Vid polyuri, metabol acidos eller vid 
misstanke om annan tubulär påverkan kontaktas nefrolog. Det är angeläget att 
kontrollera med avseende på tubulopati då acidos kan precipitera vasoocklusion. 

Se även Kroniska komplikationer; Nocturn enures. 
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Hypertoni  

Hypertoni vid SCD är oftast nefrogent utlöst. Intervention sker i samråd med nefrolog. 
Barn med SCD har normalt lägre blodtryck än populationen. Rekommendation finns 
utomlands att blodtryck över 70e percentilen bör vara föremål för särskild bedömning. 

Hyperurikemi 

Se renal tubulär dysfunktion ovan. Hyperurikemi behandlas med xantinoxidas-
hämmare. Diskussion bör ske med nefrolog. Årliga uratkontroller sker from 10 års 
ålder.  

 

Venös tromboembolism 

Vid SCD föreligger ökad risk för venös tromboembolism. Antikoagulatiabehandling kan 
bli aktuellt vid ytterligare riskfaktor, t ex central infart och hormonellt preventivmedel 
(se kapitel Patientinformation). 

 

4. Kroniska komplikationer (Se kapitel 3 för smärta, 

anemi, CNS, syn, hörsel, lever, priapism och njure)    

Psykosocialt och kognitivt 

Ett optimalt omhändertagande av familjer med ett barn med SCD fordrar att den 
behandlande läkaren är väl förtrogen med de olika sjukdomsmanifestationerna och att 
en öppen, trygg och förstående relation etableras mellan familj och vårdgivare. Både 
barn och föräldrar måste uppmuntras att ta aktiv del av den gemensamt upplagda 
vårdplanen och det är nödvändigt att vårdgivaren kontinuerligt anpassar vården i takt 
med att patienten växer. En god relation där patient och familj är välinformerade kan 
underlätta patientens psykosociala anpassning och motverka många vanliga problem 
för individer med kronisk sjukdom såsom dåligt självförtroende, överbeskydd och 
problem med kamratrelationer. Kurator och psykolog bör ingå i teamet. Ökade 
psykosociala insatser behövs ofta vid kroniska smärttillstånd men även vid uttalad 
ångest eller depression som ofta inträder under olika utvecklingsfaser tex tonårstiden 
eller vid övergången till vuxenlivet. 

Barn kan ha inlärningssvårigheter och koncentrationssvårigheter till följd av kognitiva 
störningar orsakade av cerebrovaskulära komplikationer. Beteendeproblem är också 
vanligare. Svårigheter med uppmärksamhet och exekutiva funktioner kan vara orsakat 
av frontallobspåverkan. Sömnregistrering bör övervägas vid ADHD- och 
koncentrationsproblematik, kognitiva svårigheter och vid beteendeproblem 

Neuropsykologisk bedömning bör göras inför skolstart, eller då misstanke finns om 
svårigheter, och följas av adekvata stödinsatser. Självklart bör barnomsorg, skola samt 
barnhälsovården informeras om barnets sjukdom och utnyttjas i den utsträckning som 
krävs. Behovet av utbildning, stöd, testning/annan utredning och åtgärder skall årligen 
beaktas. 
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MR utföres vid genomgången stroke, skolsvårigheter eller vid misstanke om 
neurokognitiva problem. Vid MR-fynd talande för genomgången klinisk tyst stroke 
påbörjas transfusionsregim och neuropsykikiatrisk bedömning sker. Se även Akuta 
komplikationer; CNS-påverkan. 

 

Sömnapné/annan sömnpåverkan och övre luftvägshinder 

Vid uppgift om sömnapné, annan sömnpåverkan eller om andningspåverkan dagtid 
förekommer sker bedömning avseende tonsillhypertrofi/annat övre luftvägshinder. 
Dessutom utföres sömnregistrering med saturationsmätning. Om stöd för obstruktiv 
sömnapné utföres lungfunktionstest och UCG. Mätning av syrgassaturationen ingår i 
årlig kontroll och om SaO2 <95 % sker utredning som vid sömnapné.  

Sömnregistrering bör även övervägas vid symtom som: 
- nattlig vasoocklusiv smärta, nocturn enures hos barn över 10 år och priapism 
- rosslighet, påtaglig trötthet dagtid, morgonhuvudvärk och fetma. 
- dåligt kontrollerad hypertension, hjärtsvikt, pulmonell hypertension 
- cerebrovaskulär sjukdom, koncentrationssvårigheter, perioder med mental 

konfusion, kognitiva svårigheter, ADHD-problematik och beteendeproblem. 

 

Nocturn enures 

Koncentrationsdefekt (hypostenuri) kan ofta påvisas före 3 års ålder. Konsekvensen 
är ökade urinmängder vilket kan medföra eller förvärra nocturn enures. Den tubulära 
defekten i medulla renalis kan också orsaka en nedsatt känslighet för loop-diuretika.  

Det är viktigt att informera om koncentrationsdefekten så att barnet tillförsäkras 
adekvata vätskemängder både i vardagslivet och vid infektioner och smärtepisoder. 
Eventuellt kan behov finnas att dricka nattetid. Nattlig enures kan kvarstå upp i tonåren. 

Vid kontroller bör frågor ställas om enures så barnet vid besvär kan få kontakt med 
barnmottagning eller uroterapeut. Se även Akuta komplikationer; Njurtillstånd. 
 

Avaskulär nekros 

Avaskulär nekros kan uppkomma i skelettdelar där kärlförsörjningen är i form av 
ändartärer. Caput femori och caput humeri drabbas oftast, men även kotor kan 
påverkas. Rörelseinskränkning och svår kronisk smärta blir följden. Avaskulär nekros 
drabbar ca 10 % av personer med SCD och då främst höften. Humerushuvudet blir 
oftare engagerat med ökad ålder. Debut för symtom är som regel i 25-35-årsåldern, 
men tillståndet förekommer i alla åldrar. Individer som drabbas av femoral 
caputnekros innan epifysfogarna har slutits har god chans till läkning med bibehållen 
eller lätt reducerad funktion, medan färdigväxta patienter ofta utvecklar allvarlig 
destruktion av femurhuvudet. Nekros av femoralhuvudet manifesterar sig ofta först 
som intermittent smärta i ljumskarna. Tillståndet kan misstolkas som skelettinfarkt, 
och hälta kan misstolkas som stroke. 

Kronisk smärta är ofta associerad med andra symtom som depression, ängslan, 
insomningssvårigheter och hjälplöshetskänslor. Se även Akuta komplikationer; 
Smärta. 
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Utredning/Behandling 

- Klinisk bedömning av alla patienter med intermittent eller kronisk höftsmärta. 
- Slätröntgen och MR. Bildmässigt finns en 6-gradig stadieindelning där det 

lindrigaste fyndet ses på MR, men ej på slätröntgen. Graden bör anges i 
utlåtandet. 

- Analgetika. Möjligen kan tidig och aggressiv smärtbehandling begränsa 
utvecklingen av kronisk smärta. 

- Fysioterapeut. Initial behandling består av avlastning i form av vila och 
kryckkäppar i 6 veckor eller längre. Eventuellt kan behandling med värme 
prövas.  

- Ortopeddiskussion/remiss för bedömning och uppföljning. Hos barn kan 
man i vid svår nekros ibland göra en rotationsosteotomi för att ändra 
belastningsförhållandena. Äldre patienter med ständig smärta men utan total 
kollaps av caput kan bli hjälpta av en dekompression av caput femoris. För 
äldre patienter med svåra besvär måste man överväga en total höftledsplastik. 

- Hydroxikarbamidbehandling rekommenderas generellt vid SCD. 
 

 

Tillväxt- och pubertetspåverkan, nutrition  

Påverkad tillväxt, dålig nutrition samt försenad pubertet och skelettmognad är inte 
ovanligt vid SCD. Upprepade smärtkriser med bennekroser kan bidra till begränsad 
tillväxt. Dessutom är dålig aptit vanligt under feber- och smärtperioder. 

Barn med påverkad längdtillväxt bör undersökas avseende försenad skelettmognad. 
Försenad skelettmognad i puberteten möjliggör en längre tillväxtperiod i de långa 
rörbenen. Pubertet kan vara försenad två till tre år vid genotypen HbSS. 
Endokrinologbedömning ombesörjes om misstanke finns på hormonell dysfunktion, i 
synnerhet om samtidig kronisk blodtransfusion som kan ha komplicerats med 
järninlagring och hormonell påverkan. Remiss till endokrinolog enligt gängse rutin vid 
avsaknad av pubertetstecken.  

Längd och vikt noteras vid varje klinisk kontroll. Vid behov kontakt med dietist. 
Järnstatus, D-vitamin- och folsyranivåer kontrolleras årligen och behandling sker vid 
brist. Rekommendation om att rutinmässigt ge folsyratillskott finns inte.  

 

Pulmonell hypertension, kronisk sicklelungsjukdom och 

hjärtsjukdom 

Kroniska lungkomplikationer förekommer främst hos vuxna, men även äldre barn och 
ungdomar kan drabbas. Tillstånden är dels pulmonell hypertension, dels kronisk 
sicklelungsjukdom. 

Vid misstanke om astma eller om anamnes på upprepade episoder akut bröstsyndrom 
göres fullständig utredning avseende astma. 
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Sömnregistrering utförs och om medelsaturation <95% vid sker även utredning 

avseende obstruktiv sömnapné och lungsjukdom. Cerebrovaskulär sjukdom 

överväges även. 

Pulmonell hypertension   

Pulmonell hypertension (PHT) är förenat med ökad mortalitet. Vid PHT föreligger 
vasokonstriktion och lumenrestriktion i lungans artärsystem. Hypoxisk-ischemisk 
skada i noteras i lungvävnaden med fibrosutveckling och stelhet i kärlväggarna. 
Symtom är trötthet, ont i bröstet, dyspné vid lättare fysisk ansträngning, perifert ödem 
och synkopé.  

Utredning/Behandling 

- Klinisk värdering vid misstanke om PHT. Föreligger pansystoliskt blåsljud 
som vid trikuspidal insufficiens?  

- Nattlig saturationsmätning utföres om SaO2 i vila är <95 %. Om nattlig 
mätning visar medelvärde SaO2 <95 % sker utredning med lungfunktionstest 
och UCG. Årlig saturationsmätning kan eventuellt visa på trend nedåt. 

- Samtidig obstruktiv sömnapné beaktas. 
- UCG för flödeshastighet vid trikuspidal regurgitation. 
- Om asymtomatiskt barn med isolerad peak ≥2,5-2,9 behövs sannolikt inte 

utredning med kateterisering 
- Om stationär hastighet ≥2.5m/s kan PHT föreligga. Vidare utredning är 

indicerad. 

- Hjärtkateterisering konfirmerar diagnos med medellungartärtryck ≥25 mm Hg 
vid vila. 

- Om restriktiv lungsjukdom misstänkes överväges utredning med 
högresolution-CT.  

- Eventuellt syrgasbehandling i hemmet,  

- Hydroxikarbamidbehandling rekommenderas generellt vid SCD. 

 

Kronisk sicklelungsjukdom 

 
Kronisk sicklelungsjukdom delas ofta in i restriktiv bild och blandad 
restriktiv/obstruktiv bild. Det är nödvändigt med utredning av astma om diagnosen är 
misstänkt eller om det i anamnesen finns upprepade perioder med akut 
bröstsyndrom. Om saturation dagtid <95 % göres nattlig mätning. Om nattlig 
medelnivå <95% eller om patologiskt lungfunktionstest sker vidare utredning med 
UCG och ev med högresolution-CT. Syrgas i hemmet kan bli aktuellt. 
Hydroxikarbamid bör ges. Blodtransfusion överväges utifrån kliniken. 

 

Hjärtsjukdom 

Barn med SCD har ökad hjärtminutvolym huvudsakligen orsakad av ökad slagvolym. 
Hjärtförstoring kan utvecklas. Reducerad arbetsförmåga ses ofta. Både hos barn och 
vuxna kan EKG-förändringar förekomma tydande på subendokardiell ischemi vid 
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arbete. Koronar hjärtsjukdom är ovanligt vid SCD men man kan vid obduktion ändå 
relativt ofta finna gamla infarkter. Koronar insufficiens kan vara en underskattad orsak 
till hjärtsvikt. Plötslig död kan orsakas av hjärtarytmi. 

Utredning/Behandling  

I normalfallet ska man uppmuntra till motions- och idrottsaktivit där barnet själv får sätta 
sina gränser. Man bör dock avråda från aktiviteter som ger utmattning och från längre 
vistelse i kyla eller på hög höjd. Om ansträngningsrelaterade smärtor förekommer bör 
arbets-EKG uföras och ev UCG. UCG utföres även vid hjärtbiljud. Sömnregistrering 
bör övervägas vid hjärtsvikt. 

 

Bensår 

Av alla patienter med SCD får ca 15 % bensår. Tillståndet är dock ovanligt hos barn. 
Män drabbas oftare Orsaken är troligen dålig mikrovaskularisering och reducerad 
syrgastransport. Bensår är associerat med svårare hemolytisk fenotyp, låg HbF-andel, 
pulmonell hypertension, priapism och njurdysfunktion. Såren, oftast lokaliserade kring 
anklarna. kan vara multipla, ofta bilaterala, och är som regel mycket smärtsamma. Inte 
sällan föreligger det reaktiv cellulit i omgivande vävnad liksom svullnad av regionala 
lymfkörtlar. Risken för återfall efter utläkning är stor. 

Utredning/Behandling  

Inspektera nedre extremiteter avseende öppna och läkta sår. Notera antal och djup. 
Bensår är mycket svårbehandlade. Behandling är våta/torra förband, stödförband, ev 
debridering och lokalmedel. Vid infektion ges antibiotika efter sårodling. Intravenös 
behandling kan bli aktuell. Beakta ev osteomyelit, men också ev venös insufficiens 
som kan bidra till sårutvecklingen. Konsultera sårvårdsspecialist. Smärtbehandling 
ges. Fysioterapi kan bli aktuellt för ankelrörelser. Granulocyt-makrofag-colony 
stimulating factor (GM-CSF) bör övervägas liksom oral zink-sulfat Ibland kan man bli 
tvungen att använda hudgrafter. SCD-patienter har generellt lägre zink-nivåer men det 
finns ingen korrelation mellan zink-nivåer och bensår. Regelbunden blodtransfusion 
eller hydroxikarbamid har inte visat effekt. 

 

5. Specifik SCD-behandling 

Hydroxikarbamid/hydroxiurea 

Hydroxikarbamid (HC) eller hydroxiurea, är en ribonucleotidreduktas-hämmare som 
hindrar celler att lämna G1/S-fasen i cellcykeln. Medlet har historiskt använts mot 
myeloproliferativa neoplasmer. HC stimulerar till ökad andel fetalt hemoglobin vilket 
begränsar polymerisationen. Erytrocytens levnad förlänges med lägre hemolysgrad 
som följd. HC ökar hydreringsgraden av den röda blodkroppen vilket leder till förbättrad 
deformabilitet. Vidare ger HC upphov till färre cirkulerande leukocyter med reduktion 
av adhesionsmolekyler vilket bedömes bidra till minskad vaskulär ocklusion.  
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Behandling med HC leder till färre smärtkriser och mindre antal episoder med akut 
bröstsyndrom. Behovet av blodtransfusion minskar. HC kan i vissa fall användas som 
primär strokeprevention vid förhöjda cerebrala flödeshastigheter. Långtidsuppföljning 
av HC-behandling har visat sänkt mortalitet. 

Det är inte visat att HC generellt minskar risken för organskada, t ex har man inte sett 
minskning i tidig mjältpåverkan eller njurskador. Långtidsuppföljning behöver klargöra 
effekt på organfunktion. 

Indikationer  

Riktlinjer från USA föreslår att alla barn med genotyperna HbSS eller HbSBeta°-
thalassemi, ibland kallade högriskgenotyper, bör erbjudas HC från 9 månaders ålder 
oavsett klinisk bild. Riktlinjer från UK rekommenderar att barn i åldern 9 till 42 
månader erbjuds HC. 

VPH menar att barn med genotyp HbSS eller HbSBeta°-thalassemi bör erbjudas 
behandling från 9 mån ålder.  

Om behandling inte påbörjas tas frågan upp återkommande, särskilt vid symtom.  

Barn över 42 månaders ålder och med genotyp HbSC eller HbSBeta+-thalassemi bör 

erbjudas HC. Indikationen stärks om anamnes finns på återkommande smärtkriser, 
upprepade episoder med akutbröstsyndrom eller om livsföring begränsas av SCD. 

Behandlingseffekten vid HbSC och HbS+thalassemi kan vara kraftigt varierande och 
myelotoxicitet kan noteras redan i dos 7,5 mg/kg/d. Patient är diskussionsfall ifall HC 

överväges till yngre barn än 42 månader med andra genotyper än HbSS och HbS°-
thalassemi. 

HC bör även särskilt övervägas oavsett genotyp vid risk för progressiv organskada, t 
ex vid hypoxemi, signifikant albuminuri, cerebrala flödeshastigheter i 
intermediärriskintervallet eller signifikant anemi (basalnivå <70 g/l).  

Hos patient med terminal organskada, t ex erytropoetinbehandlad njursjukdom, inledes 
HC med reducerad dos, se nedan. 

Hos barn med förhöjda cerebrala flödeshastigheter kan HC ev ersätta kronisk 
transfusionsregim som primär stroke-prevention. 

 

Biverkningar 

Myelosuppression är den vanligaste biverkan i ett kortare perspektiv. 
Långtidsuppföljning har dock inte kunnat påvisa allvarlig myelotoxicitet. HC kan ge 
hypopigmentering, tunnare hår, illamående, huvudvärk och marginell 
kreatininstegring pga njurutsöndringen. Evidens att HC till barn med SCD skulle 
innebära ökad cancerrisk finns inte. Teratogena risker har påvisats i djurmodell men 
inte noterats hos människa. Både män och kvinnor i reproduktiv ålder skall emellertid 
informeras om behovet av preventivmedel. Vidare skall det upplysas om att uppehåll 
skall göras i behandlingen 3 - 6 månader före planerad graviditet och under amning.  
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Det finns oro angående möjlig påverkan på fertiliteten, särskilt hos pojkar. Män med 
SCD (som ej behandlats med HC) har lägre antal spermatogoner och därmed nedsatt 
fertilitet. Fertiliteten försämras möjligen ytterligare av HC-behandling. Eventuellt är 
risken större i så fall för fertilitetspåverkan under de första levnadsåren. Stöd finns för 
att den utarmade spermatogonpoolen i prepubertala pojkar med svåra SCD-genotyper 
är relaterad till sjukdomen i sig och inte till HC-toxicitet. Puberterade pojkar erbjudes 
infrysning av spermier innan start av behandling alternativt före fortsatt behandling. 

Risken med behandling består i en ytterligare försämring av en, pga SCD, begränsad 
fertilitet, medan fördelen med behandling är minskad sjuklighet och ett längre liv.  

 

Praktiskt vid hydroxikarbamidbehandling 

Ingående information ges till patienten och vårdnadshavare enligt ovan om effekt och 
biverkningar. 

Då behandling med HC ofta inleds hos pre-pubertala pojkar bör samtal om fertilitet 
föras i två steg; först med förälder/vårdnadshavare som kommer att fatta beslut, sedan 
med tonåringen när denne nått en lämplig ålder. 

Doser och monitorering vid hydroxikarbamid-insättning/behandling 

• Prover före start: Hb, EVF, MCV, reticulocyter, LPK, neutrofiler, TPK, HbF, 
kreatinin, leverstatus, ev graviditetstest. 

• För att optimera effekt och säkerhet dokumentera behandlingen noga. 

• Informera om att daglig dos krävs för behandlingseffekt och att man inte 
kompenserar efter glömd dosen. 

• Hydroxikarbamid tas en gång per dag. 

• Startdos för barn: 20 mg/kg/dag vilket kan avrundas till närmaste 10 mg. 

• Startdos för vuxna: 15 mg/kg/dag vilket avrundas till närmaste 500 mg. Dock 
ges 5-10 mg/kg/dag vid kronisk njursjukdom. 

• Öka med 5 mg/kg/dos var 8e vecka upp till 35 mg/kg/dag under förutsättning att 
myelotoxicitet ej uppträder. Definition på myelotoxicitet är neutrofiler <1,5, 
trombocyter <80, reticulocyter <80 (om Hb <90) samt ifall Hb sjunkit med 20 % 
eller Hb <45. 

• Om etnisk neutropeni föreligger relateras ev myelotoxicitet till basalnivån av 
neutrofila leukocyter. 

• Maximalt tolerabel dos (MTD) definieras som 35 mg/kg/dag eller den dos 
därunder över vilken man vid två tillfällen noterat myelotoxicitet. Kliniskt svar på 
HC är dosberoende varför det är gynnsamt för individen att nå MTD. 

• Efter insättning/dosjustering sker kontroll minst var 4e vecka med Hb, MCV 
reticulocyter, LPK, neutrofiler och TPK.  

•  Vid värden talande för myelotoxicitet görs behandlingsuppehåll två veckor 
varefter perifera värden tas veckovis. Om cytopenin sannolikt varit associerad 
med tillfällig sjukdom, t ex infektion, kan tidigare dos återinsättas och ev 
doshöjning kan ske enligt plan. Om cytopenin inte bedömes vara orsakad av 
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tillfällig sjukdom återinsätt HC, när blodvärden hämtat sig, med 5 mg lägre 
dos/kg/dag jämfört med dos före cytopenin.  

• Gör nytt försök med doshöjning kan ske 3 månader efter en episod med 
cytopeni.  

• När slutdos uppnåtts tas Hb, MCV, reticulocyter, LPK, neutrofiler, TPK och HbF, 
samt därefter var 2-3e månad under ca ett halvår. Blodstatus, kreatinin och 
leverstatus följes halvårsvis Kliniskt svar hos symptomatiska kan dröja 3 - 6 
månader varför behandlingsförsök med MTD behöver pågå minst 6 månader. I 
typiska fall ser man höjning av Hb, MCV, HbF samt sänkning av LPK, neutrofiler, 
TPK och retikulocyter. Utebliven höjning av MCV och/eller HbF är inte indikation 
för att avbryta behandling. Tänk på compliance. Resistens mot HC förekommer. 

• Hydroxikarbamidbehandling ska som grundregel fortgå under sjukvårdstillfälle. 

 

Handelspreparat hydroxikarbamid (november 2022) 

• Hydrea, kapsel, 500 mg 

• Hydroxikarbamid, kapsel (generika), 500 mg 

• Droxia, kapsel, 200 mg, 300 mg, 400 mg (licens) 

• Siklos, kapsel, 100 mg. Godkänd från 2 års ålder.  
Subventioneras endast som förebyggande behandling av återkommande 
smärtsamma vasoocklusiva kriser inklusive bröstsyndrom hos patienter äldre 
än 2 år med symtomatiskt sicklecellsyndrom vars dagliga dosbehov av 
hydroxyurea understiger 500 mg (november 2002). 

• Xromi, oral lösning, 100 mg/ml. Godkänd från 2 års ålder. Ej förmånsberättigat.  
Marknadsföres ej i Sverige. 

 

Krizanlizumab (Adakveo®) 

Krizanlizumab är en selektiv humaniserad monoklonal IgG2 kappa-antikropp som 
binder till P-selectin på endotel och trombocyter vilket blockerar interaktioner mellan 
endotelceller, trombocyter, erytrocyter och leukocyter med begränsad kärlocklusion 
som följd. 

Adakveo marknadsgodkändes av European Medical Agency (EMA) i oktober 2020, 
Efter samverkan mellan regionerna uttalade Rådet för nya terapier (NT-rådet) i april 
2022 att Adakveo är avsett för prevention av återkommande kärlocklusiva kriser hos 
patienter från 16 år. Det kan ges som tilläggsbehandling till 
hydroxiurea/hydroxikarbamid (HU/HC) eller som monoterapi till patienter för vilka 
HU/HC inte är lämpligt eller är otillräckligt. Adakveo ges som intravenös infusion 
under 30 minuter vecka 0, vecka 2 och därefter var 4e vecka.  

I regioner pågår (aug 2022) vidare beredning kring ordnat införande och ev 
introduktionsfinansiering. 
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Voxelotor (Oxbryta®) 

Voxelotor ökar hemoglobinets affinitet för syrgas och begränsar därmed 
polymerisation och sickling. Voxelotor höjer hemoglobinnivån och reducerar hemolys. 

EMA gav i februari 2022 marknadsgodkännande till individer från 12 års ålder som 
monoterapi eller i kombination med hydroxikarbamid/hydroxiurea. Food and Drug 
Administration, USA, sänkte i december 2021 godkännandeåldern från 12 till 4 år. 
Medlet ges som tablett en gång dagligen. 

Förväntas hanteras genom förmånsansökan hos Tandvårds- och 
läkemedelsförmånsverket. Tillhandahålles inte /omfattas inte av 
läkemedelsförsäkringen (jan 2023). 

 

Blodtransfusion inkl utbytestransfusion (se även appendix II) 

Vid SCD ger sickelceller upphov till såväl erytrocytaggregering som kärlförändringar. 
Följden blir vasoocklusion. Blodtransfusion reducerar andelen HbS och begränsar 
därmed erytrocyter med sicklingspotential och risken för vasoocklusion. I akut situation 
minskar transfusion pågående organpåverkan. Transfusioner kan även bidra till att 
vaskulopatier går i regress.  

Utbytestransfusion, som kan utföras manuellt eller i form av erytrocytaferes, är 
effektivare än konventionell blodtransfusion för att minska andelen HbS. Dessutom 
reduceras risken för järnbelastning.  

Indikation för akut transfusion (konventionell/utbytes). Se även resp avsnitt.  

    Kommentar  

  

* Akut anemi pga aplastisk kris  Se avsnitt. 

* Akut anemi pga mjält/leversekvestrering Konventionell transfusion, se avsnitt. 

* Akut bröstsyndrom    Ev utbytestransfusion, se avsnitt. 

   Tidig konventionell transfusion kan 
vara tillräcklig, se avsnitt. 

* Stroke eller akut neurologiskt bortfall  Utbytestransfusion nödvändigt för 
att minska HbS till <30% med ett 
mål-Hb 100-110 g/l. 

* Hyfema.operation akut   Ev utbytestransfusion 

* Retinalkärlsocklusion   Ev utbytestransfusion 

* Priapism, terapiresistent  Ev utbytestransfusion 

* Leversvikt/leversekvestrering/cholestas Ev utbytestransfusion 

* Multiorgansvikt/fettembolism  Utbytestransfusion 
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Indikation för regelbunden transfusion (se äv resp avsnitt) 

* Strokeprevention, primär och sekundär  Ev begränsad period vid primär 
strokeprevention. 

* Återkommande smärtkriser (relativ ind) Vid otillräcklig effekt av 
medikamentell behandling 

* Upprepade akut bröstsyndrom-episoder Vid otillräcklig effekt av 
medikamentell behandling 

* Symtomatisk anemi 

 

Allmänt vid blodtransfusion 

• Genomisk blodgruppering beställes för optimal matchning. 

• Syftet med blodtransfusion är ibland endast att korrigera akut anemi, t ex vid 
aplastisk anemi, och då med basalnivån som målvärde för Hb.  

• Till patienter som inte står på transfusionsregim undvikes, pga 
hyperviskositetsrisken, att åstadkomma Hb >100g/l. Kontinuerliga 
snabbanalyser av Hb kan ske under transfusion vid osäkerhet om vilken 
transfusionsmängd som behövs.   

• Med målvärde HbS <30% före konventionell transfusion innebär det som regel 
målvärde Hb 120-130 g/l. 

• Akut utbytesblodtransfusion överväges vid tillstånd ovan med syftet att nå HbS-
andel <30% och Hb ca 100-110 g/l. 

• Pat som står på långtidstransfusion bör följas enligt särskild rutin bl a för 
monitorering av järninlagring och relaterade aspekter (se särskilda riktlinjer 
inom VPH). 

• Vid misstänkt transfusionskomplikation med anemi, gulsot eller smärta (kan 
misstolkas som smärtkris) inom 4 veckor efter en transfusion kontakta 
transfusionsmedicin. Inkompatibilitet av blodgruppsantigen? Observera att 
alloantikroppar efter alloimmunisering kan kvarstå i flera år även om titer inte är 
detekterbar. 

• Om transfusionsbehov ökar överväg alloimmunisering, hypersplenism och 
hyperhemolys, det senare ett tillstånd efter transfusion utan att antikroppar 
utvecklas. 

• Behandling kan vara högdos steroider eller intravenöst immunglobulin. 
Rituximab har också använts. 

• Antikoagulationsbehandling kan vara aktuellt om central infart anlägges. 

 

Principer för utbytestransfusion (akut och planerat) 

Erytrocytaferes (maskinellt blodbyte), akut och planerat 

Eventuellt finns på regionsjukhus möjlighet till akut erytrocytaferes.  
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Planerad erytrocytaferes utförs som regel på särskild aferesavdelning. Via två perifera 
nålar, ev via inopererad aferesport med dubbla lumen, sker blodbytet med 4-6 veckors 
intervall. Målet är att efter blodbytet erhålla HbS-andel <20%. Regimen styrs även av 
målet att minst 50 % av patientens ursprungliga blod elimineras, dvs FRC (fraction of 
remaining cells) ska vara högst 50%.  HbS-andelen före blodbytet är vanligtvis i nivån 
35-40%. Vid det första blodbytet kan för normalstor individ behövas 10 enheter, sedan 
omkring 6 enheter.  

Antikoagulationsbehandling kan vara aktuellt om central infart anlägges. 

 

Akut manuell utbytestransfusion 

Se appendix II. 

 

Planerad manuell partiell utbytestransfusion 

Proceduren kan utföras på t ex dagvårdsavdelning. Regim och blodmängder för 
aspiration och transfusion individualiseras bl a utifrån aktuellt Hb. Ett upplägg kan vara 
att ge ca 12,5 ml/kg kroppsvikt uppdelat i två portioner med infusionstid 1 tim vardera 
och att aspirera blod vid tre tillfällen; före, emellan och efter transfusionerna.  

 

Stamcellstransplantation  

För frågor relaterade till SCD och hematologisk stamcellstransplantation hänvisas till 
särskild VPH-publikation (Ej publicerad jan 2023). 

 
- 

Splenektomi 

Indikation för splenektomi kan föreligga efter mjältsekvestrering, se särskilt avsnitt. I 
samband med kliniska kontroller värderas mjältstorlek och blodparametrar avseende 
förekomst av eventuell nytillkommen hypersplenism vilket kan vara indikation för 
splenektomi. Även utan hållpunkter för hypersplenism kan en stor mjälte orsaka 
mekaniska besvär. Vaccinationsstatus beaktas inför ev splenektomi. Ultraljud över 
gallvägar utföres före operation och beroende på fynd överväges samtidig 
cholecystectomi. 

 

6. Antibiotika, vaccination och resebeaktanden  

Mjältens funktion bedömes, pga tyst infarcering, i princip försvinna under första 

levnadshalvåret i takt med att det fetala hemoglobinet ersättes av HbS. Den 

funktionella asplenin innebär ökad risk för infektioner orsakade av kapselförsedda 

bakterier, såsom pneumokocker, meningokocker och Haemophilus influenzae. Man 

har vid SCD även funnit låga nivåer opsoniserande antikroppar och nedsatt 

cellmedierad immunitet. Risken är ökad för svår infektion med falciparum-malaria. 

Patienter rekommenderas antibiotikaprofylax och kompletterande vaccinationer, 
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åtgärder som tydligt minskat morbiditeten. Beroende på resmål kan särskilda råd 

behöva ges. 

Antibiotikaprofylax 

Senast vid 2 månads ålder, inleds infektionsprofylax med fenoximetylpenicillin 12,5 

mg/kg kroppsvikt två gånger dagligen. Erytromycin i dosen 10 mg/kg x 2 är alternativ 

vid penicillinöverkänslighet. 

Profylaxen rekommenderas pågå till 18 års ålder. Kontrollera att vaccinationer givits 

före profylax utsättes. 

 

Vaccinationer 

Nationellt vaccinationsprogram följes. 

Patienter rekommenderas vaccinationer enligt VPHs riktlinjer Splenektomi/aspleni 

(planerade nya riktlinjer ej publicerade jan 2023).  

 

Rese-beaktanden 

Patient som inte tar antibiotikaprofylax skall på resa ha med sig antibiotika för 

restiden. Vid feber, dvs temperatur ≥38 grader, påbörjas direkt antibiotikabehandling. 

Patient skall skyndsamt undersökas av läkare samma dag. Vid val av antibiotika skall 

hänsyn tas till lokala resistensmönster.  

Om resa till malariaendemiskt område tas malariaprofylax. 

 

7. Åtgärder i anslutning till operation/generell 

anestesi 

Vid generell anestesi blir ventilationen påverkad och risk finns för hypoxi och därmed 
för SCD-komplikation. Samtidig atelektas är ytterligare riskfaktor.  

Störst risk är det för dem med SCD-relaterad organskada, t ex i lungor eller hjärna, 
och för dem med anamnes på akuta komplikationer som t ex akut bröstsyndrom och 
vasoocklusiva smärtkriser. Även patienter med förhöjda cerebrala flödeshastigheter 
eller med obstruktiv sömnapné har högre risk för perioperativ komplikation. 

Generellt sett tål SCD-patienter laparoskopi bra, men thorax- och kärloperationer 
liksom procedurer som medför hypotension, hypotermi och hypoventilation är förenade 
med ökade risker. Även om det ej är absolut kontraindicerat bör man undvika 
operationer som utförs i blodtomt fält. 

Risken för komplikationer minskar om man inför operation i narkos ger konventionell 
transfusion eller utbytestransfusion till alla med SCD. 
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Preoperativa åtgärder 

- Lungröntgen 
- EKG och UCG 
- Blodcentralen kontaktas vid behov för ev planering av blodtransfusion. 
- Konventionell blodtransfusion till patienter med HbSS och HbSBeta0-

thalassemi i syfte att höja Hb till ca 100 g/L inför låg- och intermediärriskkirurgi. 
Vid osäkerhet om transfusionsmängd, ge volymer portionsvis med kontroll 
emellan. Transfusion kan ofta med fördel ges någon dag preoperativt. Vid HbSC 
och HbB+thalassemi är det oklart med generella riktlinjer, särskilt inför låg- och 
intermediärrisk kirurgi. Utbytestransfusion kan vara aktuellt. Individuell 
handläggning bör ske.  

- Utbytestransfusion. Inför större operationer såsom kardiovaskulär kirurgi och 
vid neurokirurgi krävs ofta utbytestransfusion för att erhålla HbS-nivå <30 %.  

- Narkosbedömning. Ha kommunikation med narkosläkare och annan 
vårdpersonal i god tid före planerad operation. 

- Vätskebehandling Minst 8 timmar före operationen, dvs i praktiken inläggning 
dagen före, bör patienten påbörja hydrering i underhållsmängd.  

- Patienten bör vara i sitt habitualtillstånd. Dehydrering, infektion eller  
vasoocklusivt tillstånd ska inte föreligga.  

- Prover: Hb, EVF, LPK, kreatinin, ASAT, ALAT, ALP och bilirubin. 
- SaO2. Vid nivå under 95% tas även blodgas.  
- Spirometri med bronkdilatation på dem som haft akut bröstsyndrom, astma 

eller annan lungsjukdom. 
- Antibiotikaprofylax vid inläggning av central infart och vid dentala ingrepp. 
- Ögonoperation innebär särskilda risker för sickling varför utbytestransfusion 

som grundregel utföres.  
- Vid akut operation ges blodtransfusion omedelbart före operation eller 

peroperativt. 
- Diskussionsfall vid högrisk-kirurgi. 

 

Peroperativa åtgärder 

Under operationen ska SaO2, blodtryck och EKG övervakas noggrant. Acidos måste 
undvikas. Syrgashalten som administreras bör vara minst 50%. Blodförluster ersätts 
med blod men inte så att EVF stiger över patientens basalnivå. 

 

Postoperativa åtgärder  

- Syrgastillförsel och övervakning av SaO2 bör fortsätta tills alla effekter av 
anestesin försvunnit. 

- Vätska intravenöst fortsätter tills patienten är opåverkad och dricker. 
- Andningsgymnastik ges för att minimera risken för lungkomplikationer, initialt 

var 5:e minut.  
- Smärtlindring ges. Andningen övervakas. 
- Mobilisering så tidigt som möjligt. 
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8. Patientinformation  

Information om sjukdomen behöver anpassas individuellt, ges portionsvis och 
upprepas. Efter de första besöken, som bör äga rum relativt tätt, bör man förvissa sig 
om att föräldrar har basal kunskap om sjukdomen. Information ges både muntligt och 
skriftligt där den skriftliga med fördel kan delas upp i en första och en andra del. 
Vårdinrättning för akuta besök skall framgå. 

Hemmet/patient förses med handling att kunna visa upp vid sjukvårdskontakter där 

såväl diagnos som förekomst av funktionell aspleni framgår. I journalen noteras på 

särskild plats att sjukdomen föranleder prioriterat omhändertagande och att funktionell 

aspleni föreligger. Hänvisning sker till ev individuell smärtbehandlingsplan. 

Det bör betonas att en del av sjukdomens manifestationer kan undvikas/begränsas 

av preventiva åtgärder eller lindras med hembehandling. Information ges om tecken 

som kan signalera allvarliga, eventuellt livshotande tillstånd. Tillstånd namnges och 

förklaras. 

Allteftersom barnet växer måste man fortlöpande ge information om hur man kan 
minimera sjukdomens effekter på det dagliga livet. I takt med att barnets och 
ungdomens förståelse ökar, uppmuntras till eget ansvar för sjukdomen och dess 
behandling. Det är då mycket viktigt att man som utgångspunkt har att barnen ska leva 
så normalt som möjligt.  

 

Smärta/Uttorkning  

Försämrad syresättning och därmed förutsättning för smärtepisoder, kan ses vid 
nedkylning, infektion, dehydrering, vistelse på hög höjd, menstruation 
sömnapné/obstruktiv snarkning och acidos. Ofta finner man dock ingen 
precipiterande faktor. Då smärtepisoder är den vanligaste orsaken till att barn med 
SCD försämras bör man försöka lära föräldrarna och småningom patienten själv att 
inleda behandling. Man ger då i utgångsläget såväl NSAID som paracetamol (för 
doser, se Akuta komplikationer; Smärta). Samtidigt tillser man att barnet hålls varmt, 
vilar och får i sig adekvata vätskemängder (1-1,25 x normalbehov + kompensation för 
ev förluster).  

Barn med SCD har tidigt en koncentrationsdefekt i njurarna vilket gör att de har 

ökade urinmängder. Då dehydrering är en riskfaktor för utveckling av hypoxi med 

ökad sickling är det viktigt att föräldrarna eller barnet tillser att vätsketillförseln alltid är 

god, i synnerhet vid lindriga infektioner och/eller vid ökade förluster.  

 

Infektioner, antibiotikaprofylax och vaccinationer 

Infektionskänsligheten pga funktionell aspleni kräver särskild information. 
Temperaturen skall kontrolleras när barnet känns varmt eller vid tecken på att barnet 
mår dåligt. Vid feber ≥38,5° eller vid produktiv hosta bör kontakt direkt tas med 
vårdinstans som känner barnet.  
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Det är väl dokumenterat att antibiotikaprofylax kraftigt sänker morbiditeten i 
infektionssjukdomar hos barn med SCD under 5 år. Profylax med 
fenoximetylpenicillin insättes senast vid två månaders ålder i dosen 12,5 mg/kg x 2. 
Vid penicillinöverkänslighet ges erytromycin i dosen 10 mg/kg x 2. Profylax 
rekommenderas att ges till 18 års ålder.  

Kompletterande vaccinationer ges under uppväxten och influensavaccination erbjuds 
årligen. Vid vissa resmål utomlands finns särskilda beaktanden. 

 

Anemi  

Normalt sett har barnet relativt stabila blodvärden från ett års ålder. Ofta ses Hb 70 - 
80 och denna nivå orsakar sällan problem Dock kan blodvärdet sjunka dramatiskt vid 
virusorsakad aplastisk kris eller vid akut sekvestrering i mjälten. Föräldrarna bör lära 
sig att bedöma barnets blekhet och känna till att dyspné kan vara tecken på anemi. 
Om det är möjligt är det av värde om föräldrarna kan palpera mjälten och bedöma om 
den ökar i storlek.  

 

Information om när man ska söka akut sjukvård 

Patienter med SCD löper ständigt risk att bli akut sjuka till följd av vasoocklusion, 

infektion eller hastigt sjunkande blodvärde. Därför måste barnet och dess familj veta 

vad de själva kan göra vid försämring samt när, var och vem de skall ta kontakt med 

vid behov. Det är viktigt att förklara bakgrunden till symptomen för att öka föräldrarnas 

och barnens förståelse av sjukdomen och behovet av akut vård. 

Efter ett vårdtillfälle för akut episod bör kontrollbesök ordnas efter 2 - 4 veckor. Nertill 

visas vilka tillstånd som ska föranleda akut sjukvårdskontakt. I princip innebär det även 

inläggning.  

Tillstånd som ska föranleda akut sjukvårdskontakt 

 
· smärta som ej förbättras av smärtlindrande läkemedel i hemmet 
· akut ledsvullnad 
· blekhet 
· trötthet/apati 
· feber ≥38,5 
· upprepade kräkningar/dehydrering 
· neurologiska symptom 
· andningssymptom / bröstsmärta 
· svåra buksmärtor  
· kraftig mjältförstoring 
· priapism (inom två timmar från debut) 
· akut hörselpåverkan 
· ögontrauma eller akut synpåverkan– Akut undersökning sker av ögonläkare 
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Kyla 

Nedkylning kan utlösa vasoocklusion varför föräldar och barn instrueras att med 
adekvat klädsel undvika både lokal och systemisk avkylning. Simning i kallt vatten bör 
undvikas. Skolbad i tempererad bassäng får anpassas individuellt. 

 

Fysisk aktivitet 

Barn med SCD bör uppmuntras till fysisk aktivitet men kraftig utmattning måste 
undvikas. 

 

Enures 

Enuresproblem är mycket vanligt. Bidragande orsak är koncentrationsdefekt i njurarna. 

Vid kontrollbesök tas saken upp och ev remiss utfärdas till uroterapeut för vidare 

handläggning inklusive förskrivning av madrassskydd etc. Uppmuntra och förklara för 

patienten. 

Obstruktiv sömnapné 

Vid de regelbundna kontrollerna mäts syrgassaturationen. Då ställs även frågor om 

det föreligger onormal andning nattetid som snarkningar och apnéer eller om barnet är 

trött dagtid. Dessa symtom kan signalera cerebral komplikation men också förklara 

smärtkriser. 

Hypoxi/Flygresa 

Vistelse på hög höjd kan ge symtom orsakade av hypoxi. Vad gäller flygresor finns 
inga restriktioner. Rapporter finns dock om smärtkris i anslutning till flygresa. Vid längre 
flygresa bör man tänka på adekvat vätskeintag liksom på att röra på sig regelbundet 
med tanke på ökad risk för tromboembolism. Handling som styrker diagnos bör 
utfärdas där det även allmänt står om att extra syrgas kan vara indicerat som 
behandling i vissa lägen. 

 

Genetik och familjeutredning 

I samband med att diagnosen ställs ges information om genetiken. Information om 
SCD bör ges av läkare med god erfarenhet av sjukdomen och med kännedom om 
läkemedels- och transfusionsbehandling och om stamcellstransplantation. Genotypen 
beaktas vid informationen. Det finns möjlighet till prenatal diagnostik. Man bör erbjuda 
syskonutredning där Hb-fraktionering kan utesluta bärarskap och sjukdom. 

 

Sexualitet, priapism, kontraception, fertilitet och graviditet  

Det finns inga medicinska hinder för personer med SCD att utöva sexuell aktivitet. Män 
med SCD kan ha nedsatt antal spermier och en del lider av impotens efter attacker av 
priapism vilket är ett allvarligt tillstånd som patienter och föräldrar ska informeras om. 
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Vid SCD föreligger ökad risk för venös tromboembolism. Hormonell antikonception, 
främst östrogeninnehållande preparat, innebär en ytterligare riskfaktor vilket bör vägas 
in i individuell bedömning av lämpligt preventivmedel.  

Både män och kvinnor i reproduktiv ålder ska också informeras om behovet av 
preventivmedel vid behandling med hydroxikarbamid. 

Kvinnor har normal fertilitet och kan i princip föda barn normalt. De bör dock gå på 
täta kontroller under graviditeten varvid man särskilt bör ta hänsyn till förekomst av 
skador på njurar, lungor eller neurologiska defekter. Förekomst av allo-antikroppar 
bör kontrolleras tidigt. Det föreligger viss ökad risk för intrauterin tillväxthämning och 
prematurt värkarbete. Kvinnan har ökad risk för pyelonefrit. Substitution med folsyra 
(2,5 mg/dygn) bör ges, och om inga höga ferritinnivåer föreligger (pga upprepade 
transfusioner), bör järnsubstitution ges. Smärtlindring med opioider kan ges under 
graviditet, vilket dock kan ge abstinenssymtom hos den nyfödde. 

 

Förskola, skola, stöd, utbildning och yrkesval 

Barn med SCD kan och ska gå i normal skola men vid högre utbildning kan frånvaro 
pga sjukdom leda till viss förlängning av utbildningstiden. 

Många barn har inlärningssvårigheter och koncentrationssvårigheter eventuellt 
orsakade av cerebrovaskulära komplikationer. Erbjudande ges om neuropsykologisk 
bedömning inför skolstart och vid misstanke om svårigheter. Adekvata stödinsatser 
sätts in. 

Under skolgång kan det vara av stort värde att ha nära kontakt med lärare så 
eventuella svårigheter och ökad frånvaro tidigt fångas upp och ageras på.  

I samråd med förälder lämnas relevant information till förskola/skola/skolhälsovården 
såsom basal sjukdomsinformation, att barnet inte får bli fysiskt utmattat, att det är 
viktigt att avkylning inte sker, varken lokalt eller systemiskt, och att detta särskilt 
beaktas vid regn. Vidare meddelas att hemmet kontaktas direkt vid feber, smärta eller 
vid något annat anmärkningsvärt symtom. Skolan ska sträva efter att ha en god kontakt 
med hemmet och att barnet har en så normal skolgång som möjligt. Det är viktigt att 
skolan känner till att frånvaro är vanligt och att man, om det är möjligt för barnet, ordnar 
med hemundervisning samt att man när barnet kommer åter ser till att barnet kommer 
in i undervisningen.  

I princip kan man uppmuntra till alla yrken som inte innebär fysisk utmattning eller 
avkylning. 

 

Information om vårdteamet 

En god relation mellan vårdteamet och hemmet kan underlätta för patienten 
psykosocialt och motverka eller begränsa vanliga problem för individer med kronisk 
sjukdom såsom dåligt självförtroende, överbeskydd, problem med kamratrelationer 
begränsad compliance. Både barn och föräldrar måste uppmuntras att ta aktiv del av 
den gemensamt upplagda vårdplanen och det är nödvändigt att vårdteamet 
kontinuerligt anpassar vård och information i takt med att patienten växer. 
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Genom kontaktsjuksköterskan kan familjen snabbt komma i kontakt med 
sjukvården. Sköterskan kan följa upp mottagningsbesök och hålla i kontakten med bl 
a skola och andra vårdinrättningar. 

Kurator och psykolog bör ingå i teamet. Ökade psykosociala insatser behövs ofta 
vid kroniska smärttillstånd, men ibland även vid andra komplikationer till SCD. Kurator 
är behjälplig vid diverse intyg och ansökningar. 

Livskvalitetformulär kan vara ett gott verktyg för att fånga upp områden där stöd 
behövs.  

 

9. Överföring till vuxenvården 

Övergången till vuxenvården och vuxenlivet behöver förberedas.  

Redan under tonåren läggs grunden för det ansvar patienten så småningom själv 
måste ta för sjukdomen. Det sker inte minst vid kontrollbesöken då man successivt allt 
mer vänder sig mot patienten. Innehållet i informationen får ske utifrån förståelsen 
barnet/ungdomen har om sjukdomen. Ett antal extra besök i 17-årsåldern då endast 
ungdomen kommer till mottagningen kan vara värdefullt. För att motivera till kontroller 
och behandling nämns om de organ som särskilt kan påverkas med stigande ålder, 
lungor, njurar, hjärta och lever. 

Vid övergång till vuxenvården bör patienten själv i princip vara förtrogen med den 
information som tidigare givits till vårdnadshavare. Ge förhoppning om att kunna leva 
ett gott liv trots begränsningar.  

Sök kontakt med vuxenhematolog med särskilt intresse för SCD och presentera 
patienten parallellt med den formella remissen. Ordna med överlämningsbesök. Att 
den nya behandlande läkaren har god kännedom om patienten redan vid första 
besöket är av stor betydelse för att den nya vårdkontakten ska kunna upplevas positiv 
och förtroendeingivande, något som är av största betydelse då vårdbehovet för 
patienten med SCD sannolikt ökar med åren. En nära kontakt till vuxenvården åren 
efter överföringen minskar även risken för allvarliga SCD-komplikationer. 

 

10. Bärarskap 

Individer som har en normal betaglobingen och en betaglobingen med sickle-
mutationen är bärare av sicklecellsjukdom, sicklecell trait. Under vilobetingelser är 
blodstatus, blodutstryk, retikulocyttal och parametrar för bedömning av hemolys 
normala. Det krävs således analys av fraktionerade hemoglobiner eller genetisk 
diagnostik för att påvisa bärarskap. 
 
De allra flesta har inga symtom alls av sitt bärarskap och bör betraktas som friska. 
Dock är andelen HbS i blodet ibland närmare 40 % varför vissa individer kan, oftast i 
samband med att de utsätts för extrema yttre faktorer som t ex kraftig fysisk utmattning, 
dehydrering och hypoxi vid vistelse på hög höjd, få allvarliga symtom relaterade till 
sickling.  
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Bärare har ökad risk för komplikationer efter hyfema till följd av ögontrauma varför de 
bör informeras om att söka vård vid ögontrauma. 
  
Efter att bärarskap konstaterats, t ex mer eller mindre accidentellt eller i samband med 
syskonutredning, lämnas till förälder skriftlig information i vilken det även framgår att 
patienten själv, före 18 års ålder, kan beställa tid vid barn- eller hematologmottagning 
för ytterligare information som då även inkluderar frågor om genetiken och om prenatal 
diagnostik. 
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Appendix I Smärtskattning 

     

PATIENT:       

                              

Coloured Analog Scale (CAS) 

 

 

 

 

Visual Analog Scale (VAS) 

 

 

 

 

Facial Analog Scale (FAS) 
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Appendix II Akut manuell utbytestransfusion 

 

(Modifierad efter New England Pediatric Sickle Cell Consortium, rev 2003 och South Thames Sickle 

cell and Thalassemia Network, 2009.) 

Indikation (se även resp avsnitt) 

• Svårt akut bröstsyndrom  

• Stroke eller TIA 

• Multiorgansvikt/fettembolism 

• Retinalkärlsocklusion/hyfema 

• Terapiresistent priapism 

• Leversvikt 

 

Behandlingsmål  

Att efter utbytestransfusion erhålla HbS% <30%, Hb ≤115 och EVF ≤0,35.                                                   

Om HbS% skulle vara 30-40 % bör Hb ej vara >100 eller EVF >0,33.                                                 

Teoretisk risk för hyperviskositet föreligger om EVF >0,36. 

 

Beräkning av blodmängd som ska transfunderas/beställas 

Volym som aspireras är 1 hel blodvolym. Hel blodvolym anges till 80 ml/kg patientvikt. Aspirerad 

mängd ersättes av erytrocytkoncentrat till 60 %. Resten ersättes av natriumklorid. Baserat på att EVF 

i erytrocytkoncentrat är ca 60%, är genomsnittligt ”EVF” i det som då tillförs ca 0,36%.  

Mängd erytrocyt-koncentrat som ska transfunderas/beställas:                                                                              

O,6 x 80 ml/kg - Patientvikt _____ kg   = ______ ml                                                                                          

Exempel: Till patient med vikt 35 kg ges 1 680 ml, dvs 6 enheter á 280 ml. 

 

Förberedelser 

 

* IVA-plats (för kärlåtkomst, övervakning och bedömning, snabbhet med bed-side-analyser) 

* Blodbeställning, blodgruppering och BAS-test. Informera blodcentralen att det är brådskande, att 

det gäller sickle cell sjukdom samt patientens ungefärliga vikt. 

* Kärlåtkomst ombesörjes för såväl aspiration som för transfusion/infusion, så att flöde ut och in kan 

ske samtidigt. 

Infarter kan vara centrala, perifera venösa eller arteriella, dock kan perifer infart innebära 

aspirationssvårigheter varför det i en akut situation starkt bör övervägas aspiration via artärnål. 

Perifer sättes tillräcklig för mängderna, ev 18 gauche (grön, 1,3 mm). 

*Materiel: Nålar för arteriellt och venöst bruk. Trevägskranar. Handskar. 20 ml alt 60 ml-sprutor 

Dialyspåsar att koppla till trevägskran och slänga aspirerat blod i (alt kan blod slängas i gul stick-/skär-

burk). Droppräknare för såväl blod som koksalt. Blodvärmare.                                                                                                                                                                      

* Blodprover före blodbytet: Hb, LPK, neutrofila, TPK, EVF, krea, Na, K, S-kalk, fri kalcium-jon, glukos, 
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leverstatus, PK, APT-tid, fibrinogen samt Hb-fraktionering (beställ akut analys, kan skickas med 

provet som tas efter avlutat blodbyte). 

 

Beräkning av portionsstorlek 

Portionsstorlek är den mängd som i varje steg aspireras respektive ersättes. Portionsstorlek är vid 

patientvikt under 50 kg 5-10 ml/kg och vid patientvikt från 50 kg max 500 ml. En lägre portionsstorlek 

används om det finns anledning att misstänka att patienten kan bli cirkulatoriskt instabil. 

Aktuell patientvikt: ______  → Portionsstorlek: ____ ml   

Kan avrundas till sprutstorlek. Praktiskt att nyttja 50 ml av en 60ml-spruta. Ev avrundning: ____ ml 

 

 

Genomförandet av blodbyte där aspiration utföres parallellt med infusion/transfusion 

 

Isovolemi skall hållas varför kontinuerlig kontroll sker av blodtryck, puls, andning och syresättning. 

Temperatur följes (ev nedkylning av blod). Hyperviskositet monitoreras med Hb och EVF, se nertill. 

Obs! Om Hb >90 före blodbytet starta på steg 2 i cykel 1. 

Tid för varje steg: ca 20 minuter.  

Förslag på arbetsfördelning: 

Person 1: Aspirerar blod, t ex ur artärnål i ena handen 

Person 2: Protokollför. Sköter omkoppling i PVK i andra armen samt byter påsar i droppaggregat  

 

 

Cykel nr 1 (Om Hb >90 

                           starta med steg 2.                     

UT Antal sprutor 
á ____ml 

IN 

Steg 1, start kl: Blodaspir, volym:  E-konc, volym: 

Steg 2, start kl: Blodaspir, volym:  NaCl,     volym: 

Steg 3, start kl: Blodaspir, volym:  E-konc, volym: 

Steg 4, start kl: Blodaspir, volym:  NaCl,     volym: 

Steg 5, start kl: Blodaspir, volym:  E-konc, volym: 

 

Blodprover efter varje cykel:  Hb, LPK, neutrofila, TPK, EVF, krea, Na, K, fri kalcium-jon och glukos. 

(Obs risk för hypokalcemi) 

Obs! Om Hb >100 efter cykel 1 starta på steg 2 i cykel 2. Samma Hb-gräns avgör också vid vilket 

steg man påbörjar cyklerna 3 och 4 (ifall dessa cykler blir aktuella). 

 

Cykel nr 2 (Hb >100 efter cyk 1: 

                           starta med steg 2.                     

UT Antal sprutor 
á ____ml 

IN 

Steg 1, start kl: Blodaspir, volym:  E-konc, volym: 

Steg 2, start kl: Blodaspir, volym:  NaCl,     volym: 

Steg 3, start kl: Blodaspir, volym:  E-konc, volym: 

Steg 4, start kl: Blodaspir, volym:  NaCl,     volym: 

Steg 5, start kl: Blodaspir, volym:  E-konc, volym: 
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Blodprover efter blodbytet: Hb, LPK, neutrofila, TPK, EVF, krea, Na, K, fri kalcium-jon, glukos, 

leverstatus, PK, APT-tid, fibrinogen samt Hb-fraktionering (beställ akut analys). 

Om allt blod är givet och Hb >115 eller EVF >0,35 kan halv portionsstorlek aspireras och ersättas 

med koksalt. Ny kontroll därefter. 

 

Cykel nr 3 (Hb >100 efter cyk 2: 

                           starta med steg 2 

UT Antal sprutor 
á ____ml 

IN 

Steg 1, start kl: Blodaspir, volym:  E-konc, volym: 

Steg 2, start kl: Blodaspir, volym:  NaCl,     volym: 

Steg 3, start kl: Blodaspir, volym:  E-konc, volym: 

Steg 4, start kl: Blodaspir, volym:  NaCl,     volym: 

Steg 5, start kl: Blodaspir, volym:  E-konc, volym: 

 

 

Cykel nr 4 (Hb >100 efter cyk 3: 

                           starta med steg 2) 

UT Antal sprutor 
á ____ml 

IN 

Steg 1, start kl: Blodaspir, volym:  E-konc, volym: 

Steg 2, start kl: Blodaspir, volym:  NaCl,     volym: 

Steg 3, start kl: Blodaspir, volym:  E-konc, volym: 

Steg 4, start kl: Blodaspir, volym:  NaCl,     volym: 

Steg 5, start kl: Blodaspir, volym:  E-konc, volym: 
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Appendix III Checklista vid diagnos och kontroller 

Under första året efter diagnos bör täta återbesök erbjudas, eventuellt varje till 

varannan månad. Det som i checklistan är markerat att ske vid diagnos kan ofta 

fördelas på flertal initiala kontakter. Kontrollerna anpassas senare efter svårighetsgrad 

och behov, och bör inte vara mer sällan än två årligen. I checklistan kallas en kontroll 

årskontroll och övrig/a kontroll/er kallas mellankontroll.  

Övergripande syftet med kontrollerna är att värdera och behandla komplikationer och 

att upptäcka progressiv organpåverkan. Vid besöken eftersträvas samtidigt att 

vårdnadshavare och patient kontinuerligt utbildas i sjukdomen. För patient- och 

föräldrainformation, se kapitel 2 Allmänt och Diagnostik och kapitel 8 

Patientinformation. 

Uppgifterna i checklistan förekommer som grundregel även på annan relevant plats i 

riktlinjerna. Kommentaren i checklistan är inte tillräcklig för handläggning. 

Checklistan gäller samtliga genotyper, dock är de årliga undersökningar med 

transkraniell doppler endast rekommenderat för genotyperna HbSS och HbSBeta0-

thalassemi. HC =hydroxikarbamid (=hydroxiurea). 
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