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Revisionen av riktlinjerna är sammanställda för Vårdplaneringsgruppen för Pediatrisk Hematologi (VPH) av 

Anders Åhlin, överläkare, Sachsska barnsjukhuset och Ulf Tedgård, överläkare, Barnkliniken, Skånes 

Universitetssjukhus, Lund.  

VPH är en arbetsgrupp inom Barnläkarföreningens (BLF) delsektion/intresseförening för hematologi och 

onkologi. Vår målsättning är att förbättra vården av barn och ungdomar med hematologiska sjukdomar. 

Att utveckla nationella riktlinjer för utredning och behandling av dessa tillstånd är ett led i detta arbete. 

Övriga riktlinjer samt information om utbildningsdagar mm finns på BLF:s hemsida: 

http://www.blf.net/onko/page4/index.html som enklast hittas genom att söka efter ”VPH” på Google 

eller annan sökmotor. 

http://www.blf.net/onko/page4/index.html
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Definition och bakgrund 

Splenektomi, medfödd aspleni och funktionell aspleni leder till ett immunbristtillstånd som är förenat 

med risker i form av ökad förekomst av svåra och ibland livshotande infektioner med fulminant sepsis, 

meningit eller pneumoni så kallad OPSI, (overwhelming post-splenectomy infection). Infektionerna 

orsakas huvudsakligen av kapslade bakterier (pneumokocker, meningokocker och haemophilus 

influenzae). Influensainfektion kan öka risken för sekundära bakteriella infektioner och därför 

rekommenderas även influensavaccination. Risken för svår infektion är störst hos barn under 2 år och 

under de närmaste åren efter mjältförlusten, men kvarstår under hela livet och anses öka igen efter 50 års 

ålder. 

Funktionell aspleni eller hyposplenism  

• uppstår tidigt i livet hos alla med sicklecellsjukdom  

• men förekommer sekundärt även hos många med andra hematologiska/onkologiska sjukdomar, 

efter benmärgstransplantation, efter strålbehandling som innefattar mjälten  

• vid hjärtmissbildningar av typen Heterotaxi (Ivemark syndrom) samt kongenital isolerad aspleni 

(ICA) vid RPSA mutation 

• vid immunbristtillstånd och vid HIV/AIDS 

• vid lever- och tarmsjukdomar (leversjukdom med portal hypertension, obehandlad coeliaki) 

• och flera andra tillstånd. Se tabell 1 för översikt över sjukdomar där aspleni och hyposplenism kan 

förekomma (Squire JD & Sher M, Immunol Allergy Clin North Am. 2020).  

Vaccinationer och under vissa perioder antibiotikaprofylax minskar betydligt risken för allvarliga 

infektioner. Nedanstående riktlinjer kan användas för alla ovanstående grupper om det bedöms indicerat. 

För barn och ungdomar som genomgått strålbehandling mot buken innefattande mjälten hänvisas till 

barncancerenheternas rekommendationer. 

Sjukdomspanorama/fynd 
Overwhelming post-splenectomy infection (OPSI): 

• Streptococcus pneumoniae 50–90 % 

• Haemofilus influenzae typ b 

• Meningokocker 

• Mindre vanliga agens: E Coli, Pseudomonas aeruginosa och Capnocytophaga canimorsus (vid 

hundbett) 

• Ökad risk för svår infektion med falciparum-malaria 

• Ökad risk för vaskulära komplikationer hos vissa patientgrupper efter splenektomi 

Utredning 
Det saknas en robust, standardiserad och enkel test för att fastställa hyposplenism, men funktionell 

aspleni kan misstänkas om Howell-Jolly kroppar detekteras i blodprov och mer pålitligt om man med 

interferensmikroskop finner en ökad mängd ”pitted erythrocytes” eller säkrast med isotopundersökning 

av mjältfunktionen (Di Sabatino et al, Lancet 2011). 

Rekommendationer 
För att i möjligaste mån undvika OPSI bör splenektomi uppskjutas till efter 5-6 års ålder, eller så länge 

det är praktiskt möjligt, men får individualiseras pga. grundsjukdomens svårighetsgrad. Patienten och 

familjen skall vara välinformerade både muntligt och skriftligt avseende riskerna för svåra infektioner, och 
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hur dessa förebyggs och behandlas. Denna information måste kontrolleras och upprepas. Patienten bör 

vara försedd med ID-handling som informerar om patientens tillstånd. Patienten ska om möjligt före 

operation vaccineras mot pneumokocker, meningokocker och haemofilus influenzae typ b och därefter 

revaccineras efter behov (se nedan). Patienterna skall ha antibiotikaprofylax postoperativt. 

Exempel på indikationer för elektiv splenektomi är kongenital sfärocytos med transfusionsberoende, 

frekventa hemolytiska kriser och stigande ferritin-nivåer >1000. Vid ITP utgör relativa indikationer svåra 

blödningstillstånd, terapiresistens och uttalade biverkningar av behandling som tillväxthämning. 

Hypersplenism med till exempel ökat transfusionsbehov hos hemoglobinopatipatienter kan ibland vara 

indikation för splenektomi. Möjligheten till partiell splenektomi kan övervägas. 

Vaccinationer 

Före planerad splenectomi 

Pneumokockvaccin 

• Om barnet är <2 år och ännu inte fått grundvaccinering, följ Prevenar 13® 

grundvaccineringsschema. 

• Om barnet är >2år och ej fått 13-valent konjugerat pneumokockvaccin ges Prevenar 13®, 10 

veckor före op. Dessutom ges 23-valent pneumokockvaccin, Pneumovax®, 8 veckor efter Prevenar 

och minst två veckor före splenektomi. Om man är i tidsbrist kan man förkorta tiden mellan 

Prevenar 13® och Pneumovax® till 1 månad. 

• Revaccination med Pneumovax® ges när det gått fem år sedan den första dosen av Pneumovax®. 

Behovet av ytterligare påfyllnadsdoser är än så länge inte säkerställt men Folkhälsomyndigheten 

rekommenderar upprepad revaccination när det gått mer än 5 år sedan föregående vaccination 

(Folkhälsomyndigheten 2022). 

HiB vaccin 

• Om barnet är <2 år och ännu inte fått grundvaccinering följ Act-HIB® grundvaccineringsschema. 

• Om barnet är >2 år ges 1 dos minst två veckor före operation om barnet ännu inte fått 

grundvaccinering. 

• Det bedöms för närvarande inte behövas någon påfyllnadsdos. 

Meningokockvaccin 
Vaccination ges både med ett fyrvalent vaccin mot meningokockgrupperna ACWY samt ett vaccin mot 

meningokocker grupp B. Observera att man alltid skall använda samma vaccin vid boosterdos som 

användes vid primärvaccinationen. 

• Konjugerat fyrvalent vaccin ACWY. Det finns två vaccin där Nimenrix® är godkänt från 6 veckors 

ålder och Menveo® från 2 års ålder. Vaccinerna har likvärdig effekt. 

o Nimenrix®   

▪ Spädbarn från 6 veckors och upp till 6 månaders ålder: två doser om vardera 0,5 

ml ges med ett intervall om 2 månader mellan doserna. 

▪ >6 månaders ålder; en engångsdos om 0,5 ml 

▪ Efter genomförd primärvaccinationsserie av spädbarn från 6 veckors till högst 12 

månaders ålder ska en boosterdos ges vid 12 månader, efter ett intervall på minst 

2 månader efter den sista Nimenrix-vaccinationen. 

o Menveo® från 2 års ålder en engångsdos om 0,5 ml. 

o Revaccination med konjugerat vaccin ACWY (oavsett vilket): rekommenderas fem år 

efter grundvaccination ovan (enligt ACIP 2019). Upprepas därefter vart femte år så länge 

förhöjd risk för meningokockinfektion kvarstår. 
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• Meningokock grupp B vaccin finns i form av Bexsero® som kan ges från 2 månaders ålder och 

Trumenba® från 10 års ålder. Vaccinerna har likvärdig effekt, men är inte utbytbara. 

o Bexsero® 

▪ 2–5 mån: 2 doser med minst 2 mån intervall + boosterdos vid 12–15 mån ålder.  

▪ 6–11 mån: 2 doser med 2 mån intervall + boosterdos under andra levnadsåret, 

minst 2 mån efter föregående dos;  

▪ 12–23 mån: 2 doser med 2 mån intervall + boosterdos 12–23 mån efter 

föregående dos. 

▪ 2–10 år: 2 doser med 1 mån intervall + boosterdos 12–23 mån efter föregående 

dos. 

▪ >10 år: Bexsero ges med 2 doser med minst 1 månads intervall. 

o Trumenba®  Primärvaccinationen kan ske med två eller tre doser från 10 års ålder. 

▪ Två doser: (0,5 ml vardera) som administreras med sex månaders intervall. 

▪ Tre doser: två doser (0,5 ml vardera) som administreras med minst en månads 

mellanrum, följt av en tredje dos minst fyra månader efter den andra dosen. 

 

o Revaccination med grupp B vaccin (oavsett vilket): efter tidigare genomförd komplett 

grundvaccination enligt ovan rekommenderas en revaccination ett år efter senaste dosen 

och därefter en dos var tredje år så länge förhöjd risk för meningokockinfektion kvarstår 

(enligt ACIP 2019). 

Influensavaccination 
Årlig influensavaccination rekommenderas från 6 månaders ålder. Barn under 9 år som inte tidigare 

vaccinerats bör ges en andra dos på 0,5 ml efter en tidsperiod på minst 4 veckor. Endast vaccin 

innehållande inaktiverat virus skall användas. 

Varicellavaccination 
Om immunitet saknas mot varicellae bör vaccination ges. 

Om traumatisk splenektomi 
Ge samma vaccinationer som ovan, med start 2 veckor efter operation 

Om medfödd aspleni, hyposplenism 
Grundvaccinationsschema samt Nimenrix® enligt grundvaccinationsschema till barn från 6 veckors ålder. 

Bexsero® ges från 2 månaders ålder enligt grundvaccinationsshema. Dessutom ges 23-valent 

pneumokockvaccin, Pneumovax® vid 2 års ålder. Revaccinationer och boosterdoser enligt ovan för 

splenektomerade patienter.  

Vaccinationer skyddar inte mot allt! 
Det är viktigt att veta att allvarliga infektioner kan förekomma trots korrekt genomförda vaccinationer. 

Dels så täcker vaccinationerna bara de vanligaste agens som ger infektion vid aspleni/splenektomi och 

dels ger vaccinerna skydd bara mot vissa serotyper. 

Behandling 

Profylaktisk antibiotikabehandling 
• Penicillin V 12,5 mg/kg kroppsvikt och dostillfälle, 2 dostillfällen per dygn. 

• Alla splenektomerade personer bör behandlas minimum 2 år postoperativt med profylaktisk 

antibiotika då det är störst risk under denna tid. 
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• Alla små barn skall ha antibiotikaprofylax till minst 5 års ålder. Efter 5 års ålder finns varierande 

rekommendationer där många föreslår kontinuerlig profylaktisk behandling fram till 18 års ålder 

och några föreslår livslång behandling. De patienter som inte har antibiotikaprofylax skall ha 

antibiotika hemma för att starta omedelbar behandling vid feber följt av mycket snar 

läkarkontakt. Det senare fordrar egen medverkan och mycket god information. Då vetenskapliga 

studier ännu saknas för bästa tillvägagångssätt bör behandlande doktor individualisera 

behandlingen efter patient och situation och registrera detta. 

• Livslång antibiotikaprofylax rekommenderas om patienten haft en postsplenektomisepsis. 

• Val av antibiotikum, penicillin eller amoxicillin, måste avvägas gentemot följsamhet, 

resistensförhållanden samt förekomst av biverkningar. 

• Antibiotikaprofylax ska rabatteras då aspleni och funktionell hypospleni är att jämföra med 

sjukdom. 

Akutbehandling vid bakteriell infektion eller misstanke därpå 
Patient som utvecklar en misstänkt bakteriell infektion trots profylaktiska åtgärder (antibiotika, 

vaccination) skall omedelbart transporteras till sjukhus och ges intravenös antibiotika. Även om OPSI 

vanligen är orsakad av pneumokocker, meningokocker och Haemophilus influenzae typ b, så måste man 

även överväga annan etiologi. 

Om patienten söker i öppenvård: 

• Omedelbar iv dos av bensylpenicillin 100–150mg/kg (max 3g) innan transport till sjukhus. 

På sjukhus: 

• Omedelbar iv Cefotaxim eller ceftriaxon i sepsisdos, efter blododling. Överväg BIVA eller IVA-vård.  

Information 
Patient/föräldrar skall återkommande informeras om ökad risk för allvarliga infektioner och åtgärder för 

att begränsa dessa. Feber definieras som temp >38°C vid 1 tillfälle eller 38.0-38.4°C vid två tillfällen med 

en timmes mellanrum utan paracetamol. 

• Patienten skall förstå hur potentiellt allvarlig sepsis (OPSI) är och hur snabbt den förlöper. 

• Patienten skall känna till de symtom som kan förekomma vid OPSI, dvs feber >38 grader, frossa, 

muskelvärk, huvudvärk, kräkningar och buksmärta 

• Patienten skall uppmanas att söka akut vård vid feber >38 grader, speciellt vid frossa och/eller 

systemiska symtom och erbjudas undersökning snarast. Djurbett bör behandlas på samma sätt. 

• Patienter som ej står på kontinuerlig antibiotikaprofylax ska vid feber >38 grader omedelbart ta 

antibiotika i förskriven dos och därefter uppsöka sjukvård 

• Patienten skall informera behandlande läkare/ tandläkare om sitt aspleniska/hyposplena tillstånd. 

•  Patientjournalen skall tydligt informera att patienten är splenektomerad eller lider av funktionell 

aspleni och innehålla information om hur akut feber handläggs. 

Viktigt med särskilda rekommendationer vid resor: 
• Aspleniska patienter skall vara mycket noga med att inta profylax mot falciparum malaria där det 

förekommer endemiskt. 

• Patient som inte tar antibiotikaprofylax skall på resa ha med sig antibiotika för hela restiden. Vid 

val av antibiotika skall hänsyn tas till lokala resistensmönster. 

• Patienten skall skydda sig mot infekterande miljöfaktorer på resa, dvs. bära skyddande kläder, 

undvika myggbett, använda myggnät nattetid i malaria endemiska områden. 
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Kontroller 
I samband med återbesök 

• Kontinuerlig information om riskerna med OPSI efter splenektomi. 

• Uppdatera aktuell antibiotikaprofylax. 

• Uppdatera aktuell vaccinationsstatus. 

 

 

 

Tabell 1. Orsaker till aspleni och funktionell aspleni. Från Squire JD & Sher M, Immunology and Allergy 

Clinics of North America 2020. “Asplenia and Hyposplenism - an underrecognized immune deficiency”. 
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