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Neutropeni - vad ar vardefullt for
allmanpediatrikern att veta?!
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"Stockholmssyndromet”
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Vardcentral
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Regionalt kunskapsstod

Leukopeni UTAN allvarlig infektion,

. .o o
> 90 % av a I Ia ba rn en organomegali o;ll;:tll::'laé:ytopenier eller P rl m a rva rd
hamnar har o peen retlbcyter och CR6 ©

Normaliserade prover
efter 14-21 dagar
Avskrivning utan
uppfoljning
I I S S S . .- I I I I S S S e S -

Specialiserad vard
ey (Darnmottagning)

Blodstatus, retikulocyter, IPF, Blodstatus, retikulocyer, IPF,
IgG/A/M, pro-LL-37 och 18G/A/M, lymfocytprofil
granulocytopeniutredning T/B/NK samt CD4/8,
(neutrofilantikroppar) CMV/EBV/HIV-serologi.

Pro-LL-37 <20 Pro-LL-37 >20 ochinga Serologier visar nylig
och/eller

) . f Serologier negativa
. neutropenisymtom infektion
neutropenisymtom

—-_— - - —-_— - -
Sannolikt mer allvarlig Nytt blodstatus och
neutropeni

. . Antikroppar ej differentialrikning Normala Ig Ligt Ig
Remiss till ARRIDPPRYPEVEaZE pévisade ~m 817 nckor och CD4>0,5 och/eller CD4 <0,5

higspecialiserad vard Konsultation med

hidgspecialiserad vard vb
1 - ' .
O bs- Sannolikt autoimmun Vb utrednii 3f5r o i SBnr::::tur::rl;;ﬂald
neutropeni - . —_———
H etnisk neuro_eni Upofaliningi .
Alla som inte Remissi remissiil

" Kontrollera Fy-GATA specialiserad vard
hégspecialiserad vard

"passar in” bér Vb ogspeclierad

diskuteras med B

narmast hogre
vardniva

Hogspecialiserad vard
(barnklinik)




Var ar neutrofilerna?

Granulopoiesis

Extramedullary Granulopoiesis

...men det ar

egentligen ar
intresserade av!
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Har borjar vi!

Leukopeni UTAN allvarlig infektion, Frisk eller SjUk?
organomegali och andra cytopenier eller

blastceller Det har kan alla

Kontrollera minst blodstatus, men garna

dven retikulocyter och CRP hantera
Annan Cytopeni Normaliserade prover
. "o s o efter 14-21 dagar
signalerar "margsvikt Avskrivning utan
uppfoljning
Allvarliga infektioner
signalerar "margsvikt” \
Organomegali och/eller Sannolikt infektionsutlost (ofta virus)
blaster signalerar , konsumtion och nedsatt produktion

"margproliferation” o .
Ha is i magen - annars neutropen vid

nytt prov!




Basal utredning pa specialistniva SRR

I
Neutropeni
>14-21 dagar

Basal neutropeniutredning

Blodstatus, retikulocyter, IPF,

lgG/A/M, pro-LL-37 och

granulocytopeniutredning
(neutrofilantikroppar)

Ges,

Anamnes
Maende, infektioner, hur funkar
magen, hudbesvar, navelavlossning...

Status
Tillvaxt, gingivit, leukoplakier, paronyki,
naglar, eksem, sar...

Prover
Retikulocyter, IPF, pro-LL-37 -
mdargfunktion

Neutrofilantikroppar - autoimmunt

1gG/A/M - immunbrist och
kompensation




Allvarliga neutropenier

Basal neutropeniutredning
Blodstatus, retikulocyter, IPF,

IgG/A/M, pro-LL-37 och
granulocytopeniutredning
(neutrofilantikroppar)

- T |

7 |
e Pro-LL-37 >20 och inga
neutropenisymtom
‘ Sannolikt mer allvarlig
neutropeni Antikroppar ef
Antikroppar pavisade
\ Remiss till l il pavisade
hogspecialiserad vard
~

I neutrzTg:ill::ntom \
® Benmargssvikter
* Medfédda neutropenier
® Neutropenivid benmargssviktsyndrom
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Medfodd neutropeni

e Svar medfédd neutropeni (SCN) ' & 39,
® Nedsatt proliferation och 6kad apoptos S
(~15 gener; HAX1, ELANE, WAS... COPZT1) 9 =g ‘
. o o . [ Y ﬂ .. o "
® Spad-/smabarn med svara bakteriella LA 4 (P2
infektioner (tex omfalit, sepsis, pneumoni) #5*® o"
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e Okad risk for MDS/AML

® Hematologiska fynd

® Neutrofiler <0.5 och mognadsstopp i

granulopoesen

® Diagnostik

® Benmargsundersdkning och genetik

® Behandling
® G-CSFoch HCT
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Medfodd neutropeni och lite mer

® Shwachman-Diamonds syndrom
® Ribosomopati (SBDS-mutation)

® Spektrum av kortvaxthet med exokrin pankreas-
insufficiens (+ intellektuell fkn-variation)

* Infektioner pga neutropeni (+ cytopenier)
® Okad risk for MDS/AML

® Hematologiska fynd

® Neutropeni med hypocellular marg,
ibland med diskreta dysplasier

® Diagnostik
® Benmargsundersodkning, genetik och f-elastas

® Behandling
® G-CSF, nutrition inkl enzymer och HCT




Andra diagnoser "med” neutropeni

* WHIM-syndrom
e vartor (warts), hypo-lgG, immunbrist och myelokatexis

® Manga svikter (cytopenier) bérjar i en linje och 6vergar
graduvis till pancytopeni (och/eller MDS)
® Fanconis aplastiska anemi
® Telomerbiologisjukdom (dyskeratosis congentia)
® Pearssons syndrom
® Immunosseos dysplasi (CHH, Schimke mfl)
®* MIRAGE-syndrom

® Blodmaligniteter
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Lite “snallare” neutropeni

(Benign) autoimmun
neutropeni

Inte samma sak som
hos vuxna!

Hittas "alltid” i
forbifarten och laker
oftast utinom 2 ar

Ej neutropen feber -
god margfunktion!

Ibland liberalt med
antibiotika och sallan
behov av G-CSF

>: Mar bra!

l
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. O Antikroppar ej

Basal neutropeniutredning

Blodstatus, retikulocyter, IPF,
IgG/A/M, pro-LL-37 och
granulocytopeniutredning
(neutrofilantikroppar)

Pro-LL-37 >20 och inga
neutropenisymtom

Vb utredning fér
B etnisk neuropeni

Kontrollera Fy-GATA

Sannolikt autoimmun
neutropeni

Remiss till
hogspecialiserad vard

Sannolikt kronisk
idiopatisk neutropeni

Uppfdljning i

specialiserad vard

Vb hogspecialiserad
vard
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ACKR1/DARC-relaterad
neutropeni

Normalvariant, ska e;
hindra annan vard.

>: Mar bra!

Kronisk idiopatiskt
neutropeni

"Slask” f6ljs utifran behov
- normalvariant?

e
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Resurser .5

Barnhematologiska/-onkologiska enheter (“Barncancercentra”)

VPH

Region Stockholm - Kunskapsstéd for vardgivare

https://kunskapsstodforvardgivare.se/omraden/barn--och-ungdomars-halsa/regionala-och-
nationella-kunskapsstod/hematologi/regionala-vardprogram/leukopeni-framforallt-
neutropeni---barn-och-ungdomar

Socialstyrelsen - Salls /ynta halsotillstand
https://www.socialstyrelsen.se/kunskapsstod-och-regler/omraden/sallsynta-halsotillstand/

Karolinskas Klinisk immunologi —IPro LL-37, antikroppar,
Fy-GATA och Eenetlk (HGS med BMF-filter)

htt s://www.karolinska.se/vard/funktion/funktion-medicinsk-diagnostik-
karoI|nska/vardglvare/kuI/kllnlsk immunologi-och-transfusionsmedicin/
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Sammanfattning

Hitta de sjukal!

Leukopeni UTAN allvarlig infektion,
organomegali och andra cytopenier eller
blastceller

Kontrollera minst blodstatus, men gérna
&ven retikulocyter och CRP

Normaliserade prover
efter 14-21 dagar
Avskrivni

Ne peni
>14-21 dagal

Basal neutropeniutredning

Blodstatus, retikulocyter, IPF,
1gG/A/M, pro-LL-37 och
granulocytopeniutredni
(neutrofilantikroppar)

Lymfopeni
>14-21 dag;

Basal lymfopeniutredning

Blodstatus, retikulocyer, IPF,
18G/A/M, lymfocytprofil
T/B/NK samt CD4/8,
CMV/EBV/HIV-serologi.

Pro-LL-37 <20
och/eller
neutropenisymtom

Sannolikt mer allvarlig|
neutropeni

Antikroppar pévisade

Sannolikt autoimmun
neutropeni

Pro-LL-37 >20 och inga
neutropenisymtom

Serologier visar nylig

infektion Serologier negativa

Nytt blodstatus och
differentialrikning
om 8-12 veckor

Normala lg

Antikroppar ej h CD4 >0,5
ocl »

pavisade
Konsultation med
erad vard vb

Vb utredning fér
etnisk neuropeni

Kontrollera Fy-GATA

Sannolikt kronisk
idiopatisk neutropeni

Uppfdljning i

Ratt vardniv

a
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