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J och sjukvarden g

® 8 man: Ambulans pga urtikaria och andningsbesvar
efter ny matratt med notter.

® 14 man: Mediaotit = Amimox. Blir samre (AT) och soker
akut.

Neutro 0,1 - 0,6
NF-PCR — metapneumovirus

Lung-rtg — infiltrat




Hur skulle ni handlagga? -

1. Folja upp med nya prover om 2-4 veckor
2. Borja utreda med pro-LL-37 och autoantikroppar
3. Remiss till hematolog for benmargsprov




] foljs upp
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° Fy-GATA - Ja!

Diagnos =

ACKR1/DARC-neutropeni
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Haller ni med om diagnosen? -®

1. Ja, solklart ACKR1/DARC-neutropeni - "slapp det och ga
vidare”!

2. Nja, har ar en hund begraven..!




J - fortsattningen g

® 17 man: Besvarlig diarré. Blivit akut forvarrad med
"hogt” CRP. Hamnar pa BIVA. Vikten planar mer.

Transaminit
PK-INR hogt (svarar pa iv K-vitamin)
Metabol sjukdom (glykogenos 1b)?

Tolkas som mojlig adenoviros (ej pavisat!) och sa
hittar man kryptosporidier

Hematolog kopplas in nar ocksa TPK ar lite lagt!
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Vilken diagnos satter ni? -®

1. Fy-GATA - Ja! = ACKR1/DARC-neutropeni?
2. Neutrofil-ak - Ja (CD16b)! = Autoimmun neutropeni?
3. pro-LL-37 -» 11 (>20) = Svar medfodd neutropeni?

4. Det ar nagot annat!




J - upplosningen

® Benmargsundersokning

Hypocellular benmarg med reducerad granulopoes och fa
monocyter. Granulopoesen mognar ut normalt. Inga
dysplasier. Inga blaster.

® F-elastas
Omatbart

® Genetik

SBDS ¢.258+2T>C / deletion av exon 3
= Shwachman-Diamond syndrom!
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Nyheter
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Riktlinje - Utredning benmargssvikt

VARDMANERINGSORMMR

® Jag paborjade for lange sedan ett
utkast till riktlinje for utredning av
benmargssvikt

® |déen ar att ha en "nationell” standard,
sa att alla patienter erbjuds samma
och guida var diagnostik finns

® Fredrik Backstrom, Umea, har vanligt I 000"

erbjudit sig att hjalpa till / ’/,‘; >4

e M3l att bli klara till kvartal 2, 2025 e N
A @ SN

" Riktlinjer VPH och SBKF
VPH arbet: att utf ) nkthinjer y *
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SOKELINIEN VEHSOKE



EWOG-SAA ®

® Sverige ar med i European Working Group (EWOG) for MDS
(1993) och SAA (2007) - och vi har behandlat barn-MDS enligt
EWOG lange

® Sverige har dock inte foljt SAA-delen, men nu har VPH och HCT-
gruppen enats om att det ar dags...

® Behandlingsforslag och prospektiv registrering i studie
® Jag ar nationell koordinator
® ALB ordnar forskningssjukskoterska for registrering for hela landet
e Samtycke for registrering och biobankning i "Leukemibiobanken”

e Status: Etikansokan nastan klar for patitt - start kvartal 2, 2025
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Spannande mote i host e

11" Biannual Symposium of EWOG-MDS/SAA

On the Verge to Malignancy:
Cytopenia and Beyond

September 18 - 20, 2025 | Berlin

13 K



‘ep €
Benmargssvikt i VPH-registret - ®

® Sverige har "dalig koll” pa hur manga barn som har
benmargssvikt och hur det gar fér dem (cancerrisk mm)?

® For battre kvalitet, nationell och internationell forskning sa
har VPH beslutat att skapa en modul i VPH-registret (SVBCR)

* Jag har fatt uppdraget att bérja bygga och en liten peng fran
Barncancerfonden till min forskargrupp - sa nu kor vi

e Mal att under varen bygga modulen i samarbete med VPH
och under hosten 2025 borja dammsuga...

o II:Ilya.kpatienter via respektive Barnhematologisk/-onkologisk
INi

® Gamla patienter kan vi férsdka hjalpa till med
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