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HEMATOLOGI

Anemi
ICD-kod: Anemi UNS D64.9

Definition
Minskad hemoglobinkoncentration i blodet.

Orsaker till anemi

Blodning (akut eller kronisk).

Minskad produktion pga jarn-, B1,- eller folatbrist.

Sekundart till annan sjukdom (infektion, inflammation, njurinsufficiens).
Hemolys.

Primar benmaérgssjukdom.

Klinisk bild

Patienter med anemi uppvisar varierande grad av symtom beroende pa den hastighet med
vilken anemin utvecklats. Anemi-symtom &r ospecifika, t ex andfaddhet, huvudvark, trétthet
och yrsel.
Vid akut 6vre Gl-blodning: Blodig krékning, svart avforing, varierande grad av cirkulatorisk
paverkan d med takykardi eller blodtryckssankning.

Vid vissa maligna sjukdomar ser man petekier pga trombocytopeni. Anemi orsakad av
lymfatiska sjukdomar ger ibland forstorade lymfkdértlar och/eller mjéltférstoring. Intag av
lakemedel &r viktigt att efterhdra samt symtom talande for blédande ulcus eller kolontumdér.

agrowpnE

Utredning

Overvig behov av akut utredning och transfusion. Utredning av lindrig anemi kan ske
polikliniskt, vanligtvis hos distriktslakare. Patienter med mer uttalad anemi skall utredas akut.

Diagnos av anemi

Karakterisering: Hb, EVF, MCV, MCHC, MCH.

Byggstenar: B, folat.

Sok orsaker: LPK, TPK, B-Celler, CRP, SR, kreatinin.

Hemolys: Haptoglobin, bilirubin, LD, COHDb, retikulocyter, DAT (=Coombs test).
Jarnbristanemi: F-Hb. Jarn, transferrin, ferritin.

Benmargssjukdom: P- och U-Elfores, P-Calcium, P-Albumin, benmérgsprov (senast dagen
efter transfusion).

Blodprover skall tas fore transfusion.

Blodgruppering och bastest gors direkt vid transfusionskravande anemi.

Behandling

Akut behandling vid tecken pa hypovolemi eller cirkulationspaverkan. Ge Ringer-Acetat,
blodgruppera och bestall erytrocytkoncentrat, i regel 2-4 enheter. Ré&kna med att en enhet dkar
Hb-vardet med 8-10 g/l (om blédningen upphort).

Yngre och/eller opaverkade patienter kan ofta utredas polikliniskt. Aldre patienter och
patienter med patagliga symtom ar som regel inlaggningsfall. Om patienten har nagot
riskorgan ur anemisynpunkt t ex angina pektoris eller hjartsviktssjukdom bor blodtransfusion,
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som regel 2 enheter E-koncentrat/dygn ges. Hos patienter med langsamt progredierande
anemi utan cirkulationspaverkan och med mycket lagt Hb bor blodtransfusion ges langsamt.

Fore transfusion skall man utesluta hemolys. Vid hemolys bor medicin- eller
hematologbakjour kontaktas. Vid autoimmun hemolys (DAT positiv) ger man blodtransfusion
endast pa stark indikation; starta tabl prednisolon 1-2 mg/kg och dygn po samt utfor ett sk
”biologiskt forprov”.

Vid tecken pa malign blodsjukdom (avvikelser av LPK och/eller TPK) omedelbar kontakt
med medicin- eller hematologbakjour.

Blodarsjuka - akut omhéandertagande

ICD-koder: D66-D69

Blodarsjuka personer som soker akut skall prioriteras. Patienten skall bedémas av
jourhavande lakare med minsta mojliga drojsmal for att man skall kunna stoppa en blédning
snabbt.

Klinisk bild

Alla symtom kan bero pa blédning tills motsatsen visats! Blodning kan upptrada spontant
eller efter mindre trauma och ge okaraktaristiska symtom. I tidigt skede vid cerebral eller inre
blodning kan patienten vara opaverkad och utan patologiska fynd i status.

Utredning

Kort anamnes angaende typ av blodarsjuka (hemofili A eller B, von Willebrands sjukdom)
och svarighetsgrad samt symtom och eventuellt trauma.

Noggrant status. Hb-kontroll.

OBS! Manga hemofiliker &r Hepatit C positiva.

Behandling
Kontakta snarast koagulationsjouren vid Karolinska, Solna eller annat universitetssjukhus!

Blédningsjukdomar

Klinisk bild

Menorragi, nasblodningar, tendens till blamarken, langdragen blddning efter tandextraktion,
ovantad riklig pre- eller postoperativ blodning, svara spontana blédningar som buk-, led- och
muskelblédningar.

Utredning

Akut utredning vid svara spontana, postoperativa eller postraumatiska blédningar. Om
patienten har kand blédningssjukdom kontakt med koagulationsjour pa KS.

Ovriga patienter: Blodningstid, TPK, APTT, PK. Vid DIC Iagt fibrinogen och AT 11l samt
hogt D-dimer.

Overvig méatning av halten av koagulationsfaktorer samt kardiolipinantikroppar efter
kontakt med hematolog- eller koagulationsjour.
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Behandling

Forlangd blodningstid ses vid trombocytopeni eller trombocytdysfunktion
(medfddd/forvérvad), 1 anslutning till uremi, leversjukdom, myeloproliferativa och
autoimmuna sjukdomar. Kan dven vara lakemedelsutldst. Desmopressin (Octostim) forkortar
blédningstiden vid de flesta av dessa tillstand.

Forlangd blédningstid och APTT, misstank von Willebrands sjukdom, som har kvalitativ
och/eller kvantitativ defekt von Willebrand faktor (vWF) och vid svarare form aven sénkt
faktor VIII.

Behandlas i milda former med desmopressin (Octostim), eventuellt med tillagg av
tranexamsyra (Cyklokapron). Vid slemhinneblodningar och i svarare i fall ges dven
faktorbehandling. Det sistndmnda efter kontakt med koagulationsjour.

Forlangd APTT ses vid Faktor VIlI-brist (medfédd och forvarvad hemofili A) samt faktor
IX-brist (hemofili B) men aven vid andra faktorbrister sasom XII, XI, V (X). Vid férvarvad
hemofili A ses en uttalad blédningstendens med stora mjukdelsblédningar spontant eller efter
lindrigt trauma. Hos &ldre férekommer blodningar ofta i anslutning till kollagenos, lakemedel
eller malignitet men halften av fallen &r "idiopatiska”. Antikoagulans mot faktor V11 ar
vanligast men dven andra faktorer (VWF) kan drabbas.

Svarbehandlat tillstand eftersom faktor VI11-koncentrat inaktiveras av antikroppen.
Diskutera steroider och immunosuppression med koagulationsjour.

Forlangd APTT ses aven vid férekomst av lupus antikoagulans/ fosfolipidantikroppar som
ger trombosben&genhet och endast undantagsvis blédningsbenégenhet. Férekommer vid SLE
och andra kollagenoser, infektioner (mykoplasma), malignitet och lakemedel.

Blodningskomplikationer vid antitrombotisk behandling
Se under Kardiologikapitlet, ”Allvarlig blédning pga lakemedel”.

Disseminerad intravasal koagulation (DIC)

Definition
Patologiskt och intravaskulér aktivering av koagulationssystemet, som ger en konsumtion av

koagulationsfaktorer och trombocyter med fibrinutfallning i mikrocirkulation. Sekundért sker
aktivering av fibrinolysen.

Orsaker

Ofta i samband med septikemi, trauma, stor Kirurgi, malignitet, obstetriska komplikationer
mm.

Klinisk bild

Varierande klinisk bild fran enbart laboratoriefynd till multipel organsvikt.
Blodningsbenagenhet med spontant uppkomna blamarken (subkutana blédningar). Blodningar
i anslutning till venpunktioner. Generell blédningsbenagenhet i svara fall.

Njursvikt, leverpaverkan och lunginsufficiens (ARDS) mm.

Utredning

Blodprov: Blod- och koagulationstatus foljes minst dagligen. D-dimer och Fibrinogen.
Latt DIC/Risk for utveckling av svar DIC: PK 1,3-1,7; TPK 50-100.
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Svéar DIC: PK >1,7: TPK <50.

Behandling

Atgérda den bakomliggande orsaken om mojligt. Latt DIC skall som regel inte behandlas i
sig. Folj prover och klinik. Vid svar DIC och blédning ge plasma 10-20 ml/kg.
Trombocytkoncentrat ges vid blédning om TPK &r <20 x 10%I. Ovanndmnda terapi kan ges
infor operation och planerade ingrepp for att minska blodningsrisk vid svar DIC. Overvig
tillforsel av fibrinogenkoncentrat vid P-Fibrinogen <1,0 g/I. Specifik supplementering av
andra koagulationsfaktorer kan ges i svara fall men det vetenskapliga underlaget &r svagt.
Diskutera med koagulationsspecialist vb.

Hemolys

Definition
Sonderfall av erytrocyter fore den normala 120 dagars levnadscykeln. Hemolysen kan delas

upp i intrakorpuskul&ra (i regel hereditéra) eller extrakorpuskuldra orsaker som ndastan alltid &r
forvarvade och leder till destruktion av erytrocyter.

Orsaker till hemolytisk anemi

Extrakorpuskulara former (vanligen forvéarvade)

Antikroppar mot erytrocytmembran (lakemedel, blodtransfusions-reaktioner och
autoimmuna former, som vanligen orsakas av autoantikroppar som ger extravasal
hemolys och sfarocytos. De indelas i varm 1gG-medierad (binder vid 37°C - Direkt
Antiglobulin Test (DAT)-positiva) och kall IgM-medierad (binder vid temp <4°C - DAT-
negativa former). Det finns &ven kalla former som ar DAT-positiva. DAT= Coombs test.
Hypersplenism med stas och destruktion

Mekanisk destruktion pga hoga floden (klaffar)

Sekundart till fibrinkrockar= mikroangiopatisk hemolytisk anemi (DIC, TTP-HUS,
eklampsi)

Exposition for oxidanter (t ex dapsone, sulfonamider, anilin) hos friska patienter, vid
G6PD-brist eller vid vissa hemoglobinformer

Ovriga: Malaria, ormbett m fl toxiner, brannskada, clostridiesepsis

Intrakorpuskulara former (vanligen icke-forvarvade)
Hereditar

Glukos-6-fostfatbrist. Vanlig hos mén i Afrika, Medelhavslanderna och delar av Asien.
Ofta asymtomatisk. Hemolys kan utldsas av salicylsyra, primaquine, sulfonamider och
bondbdna (Vicia Fava). Vid attacker ses uttalad anemi med ikterus.

Pyryvatkinasbrist med kronisk hemolys med splenomegali. Ofta milda symtom.

Sickle cell anemi. Symptomen &r hogst variabla fran milda till dodliga tillstand.
Thalassemi (kongenital) ger hypokrom mikrocytar anemi. Vanligt i medelhavsléanderna
och fjérran ostern.

Sfarocytos. Ger ofta mild ikterus och splenomegali.

Icke hereditar

Paroxysmal nattlig  hemoglobinuri.  Sekundart till  en arftlig brist av
glucosylfosfatidylinositol (GPI) &r erytrocyterna kénsliga for komplementaktiverad lys.
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Detta ger en kronisk intravaskuldar hemolys, pancytopeni och trombocytos.
e Thalassemi (forvarvad) hypokrom mikrocytar anemi.

Klinisk bild
Hemolysen kan variera kraftigt och &r i manga fall asymtomatisk. Nar benmargens produktion
av erytrocyter inte kan kompensera sonderfallet resulterar detta i anemi.

e Blekhet och anemi

e Feber

o |kterus

e Mijéltforstoring

e Okad forekomst av gallsten i kroniska fall

e Kall autoimmun hemolys kan orsaka kronisk anemi som férvérras av kyla och ger
acrocyanos samt Raynauds fenomen. Idiopatiska eller sekundar till lymfoproliferativa
tillstand som KLL, SLE, mycoplasma infektioner.

Utredning

Screening: Ett normalt COHb (blodgasanalys) hos icke-rokare utesluter med stor sannolikhet
signifikant hemolys. Hemolysprover: Blodstatus, retikulocyter (0kar), LD (6kar), haptoglobin
(sjunker), bilirubin (6kar)

Vid pavisad hemolys och misstanke pa immunologisk mekanism: DAT (Coombs test)
Pavisad hemolys och fortsatt oklarhet: B-Celler, blodutstryk, tjock droppe om
malariamisstanke.

Behandling

Allmant galler restriktivitet med blodtransfusion. Om uttalad anemi transfusion i samrad med
blodcentral och hematolog.

DAT-positiv hemolys. Steroider/ immunosupprimerande lékemedel.

DAT-negativ hemolys. Varme. Blodvéarmare.

Isoimmun hemolys. Blodtransfusionsreaktion.

Mikroangiopatisk hemolytisk anemi. Behandla underligande orsak. Blodtransfusion eller
eller plasmaferes kan vara indicerad.

Malaria- eller mykoplasmautldst. Infektionsbehandling.

Paroxysmal nocturnal hemoglobinuri: Antikoagulation. Benmaérgs-transplantation kan bota.
Glukos-6-fosfatbrist.Ta bort utldsande agens, i svara fall ge transfusion.

Thalassemi. Regelbundna transfusioner, jarn-chelatbindare, askorbinsyra, splenektomi och
benmargstransplantation kan dvervagas.

Pyruvatkinas-brist. Splenomegali kan ibland hjélpa.

Hereditar sfarocytos. Splenektomi.

Sickle cell anemi. Transfusioner, hydroxyurea kan dvervégas vid frekventa kriser. Infarcering
av mjalten kan orsaka fibrotisering och atféljande infektionsbenagenhet. Profylaktiskt
vaccinering. Benmargstransplantation kan évervagas.

Leukocytos
ICD-kod: Leukocytos D72.8

Definition
Ett latt forhojt LPK &r vanligt vid manga akuta sjukdomstillstand. Kan dven ses hos rokare,
efter splenektomi samt vid steroidbehandling. Mattligt forhojda LPK-vérden upp till 30-50 x
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10%/1 kan orsakas av infektion eller hematologisk malignitet. LPK >50 x 101 talar for
hematologisk malignitet, antingen akut eller kronisk leukemi. Uttalad leukocytos kan dock ses
vid vissa infektionstillstand.

Utredning

Skall klargéra om leukocytosen beror pa infektion eller malign blodsjukdom. Blodprover:
Blod-, elektrolytstatus, B-Celler, CRP. Vid tecken pa sepsis eller DIC tag PK, APTT,
fibrinogen, D-dimer.

Behandling

Riktas mot infektionen/orsaken. Vid misstanke pa nydebuterad hematologisk malignitet
kontaktas hematolog snarast

Leukopeni och neutropeni
ICD-kod: Alla former D70.9

Definition
Leukopeni: LPK <3,0 x 10%I; Neutropeni: Neutrofiler (granulocyter= poly=
polymorfonuklera celler) <1,0 x 10%I. Isolerad leukopeni ar ovanligt.

Klinisk bild

Underliggande sjukdomar, t ex malign blodsjukdom, septikemi, autoimmun neutropeni.
Patient med neutrofiler 1-3 x 10%I har séllan symtom. Om neutrofiler <0,5 x 10%/1 vanligt med
infektionstecken.

Utredning

Lakemedelsanamnes (t ex tyreostatika, sulfa, fentiaziner, cytostatika), Infektionstecken?
Blodprover: Blodstatus, B-Celler, CRP. Vid blodning &ven PK, APTT, fibrinogen, D-dimer.
Odlingar vid feber: Blod, nasofarynx, urin och évrigt fokus (t ex centrala och perifera
venkatetrar).

Behandling

Patient med nyupptackt leukopeni (<1,0 x 10%1) &r inlaggningsfall oavsett om feber foreligger

eller ej. Cytostatikabehandlade som inte har feber eller andra infektionssymtom utgor

undantag. Vid feber inséttes bredspektrumantibiotika omedelbart efter odlingar.

1. Om sar i munhalan, hudinfektion eller luftvagssymtom, inj piperacillin + tazobactam
(Tazocin) 4 g x 3 iv.

2. Om buksymtom eller svart paverkad patient, inj meropenen (Meronem) 500 mg X 4 iv.

3. Om intet av ovanstaende ges inj ceftazidim (Fortum) 2 g x 3 iv.

Leukopeni + anemi och/eller trombocytopeni talar for malign blodsjukdom och patienten ar
da i regel inlaggningsfall.
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Neutropeni och feber under cytostatikabehandling

Definition
Patienter med neutrofila <1,0 x 10%1 har cytostatikautlést neutropeni. Patienter med neutrofila
<0,5 x 10%/1 har svér cytostatikautldst neutropeni.

Klinisk bild

Okad risk for bakterie- och svampinfektioner. Patienten har feber med eller utan
allménsymtom som frossa, muskelvark, huvudvark, mag- och tarmsymtom som kan vara
diskreta. Observera centrala infarter, hosta som tecken pa pneumoni eller chocktecken
(hypotoni och takykardi). Notera hudutslag som tecken pa septiska embolier.

Utredning
Hog prioritet pa akutmottagningen med utredning och start av behandling.

Blodprover: Blod-, elektrolytstatus, B-Celler, CRP. Status med sarskild uppmarksamhet mot
infektionsfokus. Blododling x 2 samt odlingar fran misstankta lokaler. Lungrontgen vid
luftvagssymtom.

Behandling

Inlaggning. Alltid diskussion med hematolog eller berdrd specialist. Detta géller &ven
patienter med neutrofila mellan 0,5-1,0 x 10%/ och laggradig feber.
Bredspektrumantibiotikum iv startas snarast efter odlingar. VVal av antibiotika diskuteras med
infektionslékare vb.

Pancytopeni

Handl&ggs som de isolerade "cytopenierna”. Ses ofta vid hematologisk malignitet. Exposition
for vissa miljogifter, Bio-brist och alkohol &r 6vriga tdnkbara orsaker.

Polycytemi
ICD-koder: Polycytemia vera D45.9; Sekundér D75.1

Definition

De flesta patienter med hégt Hb pa akutmottagningen har “intorkning” och symtom av sin
grundsjukdom. Akta polycytemi férekommer som primér blodsjukdom, polycytemia vera
(PCV), eller som sekundar polycytemi orsakad av lung- eller hjartsjukdom eller i séllsynta fall
av patologisk erytropoetinproduktion.

Klinisk bild

En patient med polycytemia vera kan ha trétthet, yrsel, huvudvark, vark i fingrar och tar,
klada efter bad. Sokorsak kan vara TIA alternativt trombemboli eller blédning.
Laboratoriemassigt kan dven ses jarnbrist, mikrocytos, trombocytos. Splenomegali
forekommer hos 30-50 %.

Utredning
Blodprover: Blodstatus, jarn, ferritin, i senare skede eventuellt erytropoetin. Blodgaser.
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Behandling

Vid dehydrering ges Ringer-Acetat iv. Patienter med kand eller misstankt polycytemia vera
som har symtom pa cirkulationsrubbning kan behandlas med venesectio 300-400 ml. Vid TIA
eller CVL dar DT hjarna uteslutit blédning skall vid paverkan alltid ges fulldos av
lagmolekylart heparin. Eventuell trombocytstegring skall korrigeras efter kontakt med
hematolog.

Trombocytopeni
ICD-kod: D69.6

Definition
TPK &r normalt >150 x 10%I. Okad blédningsrisk ses vid TPK <30 x 10%I.

Orsaker

Orsaken till trombocytopeni &r antingen en minskad produktion eller 6kad destruktion.

e Idiopatisk trombocytopen purpura, (ITP, autoimmuna antikroppar mot GPIIb/Illa-
receptorn) eller associerad med annan sjukdom t ex SLE, lymfom.

e Benmargspaverkan pga cytostatika, Bio-brist, leukemi, lymfom, alkoholmissbruk mm.

e Disseminerad intravasal koagulation (DIC).

e Hemolytiskt uremiskt syndrom (HUS) eller trombotisk trombocytopen purpura (TTP,
VWF multimerer binds till trombocyter som aggregerar) vid sepsis eller carcinomatos.

e Infektioner (HIV m fl).

o Ldkemedel (heparin, kinidin, tiazider, ASA m fl).

e Mjaltforstoring.

Klinisk bild

Beroende pé graden av trombocytopeni. Patienter med TPK <30 x 101 behéver inte ha
symtom. Blodningar fran hud, munhala, nasa eller allvarlig inre blodning forekommer. Vid
malign blodsjukdom ofta feber och infektionssymtom. Mjaltforstoring?

Utredning

OBS. Hos patienter med trombocytopeni utan symtom kan pseudotrombocytopeni pga
trombocytaggregation foreligga. Kontrollera da TPK i citratrér. Om TPK da &r normalt ingen
ytterligare atgard.

Blodgprover: Blod- elektrolytstatus, B-Celler, CRP, PK, APTT. Blodgruppering vid TPK <30
x 107/1.

Behandling

1. Satt ut lakemedel som kan paverka trombocytfunktion, t ex ASA och NSAID.

2. Om huvudvérk bor DT hjarna utforas akut for att utesluta intrakraniell blédning.

3. Patienter med TPK <30 x 10%I eller vid mindre uttalad trombocytopeni komplicerad
av  blodning &r inlaggningsfall.  Patienter med k&nd malignitet och
cytostatikabehandling behover inte laggas in enbart pga lagt TPK.

4. Vid misstanke om ITP (normal blodbild forutom lagt TPK, ingen mjaltforstoring eller
annan bakomliggande sjukdom) ges tabl prednisolon 1-2 mg/kg x 1 po, samt vid svar
blddning inj gammaglobulin 0,4 g/kg iv i 3-5 dagar.
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5. Trombocytkoncentrat endast om patienten har pagaende blédning av klinisk betydelse
som ej upphor med lokal behandling (t ex nésblédning).

Trombocytos
ICD-kod: Essentiell trombocytemi D47.3; Essentiell trombocytos D75.2

Definition
TPK >600 x 10%1. Vasentligt 6kad trombosrisk vid TPK >1000 x 10%I. Vid TPK >1500 x
10%/1 6kad blédningsrisk.

Orsaker

Ofta sekundar till blédning, trauma, infektion eller operation. Priméar blodsjukdom, essentiell
trombocytos &r séllsynt.

Klinisk bild

De flesta patienter med hdga trombocyter ar asymtomatiska. Ibland foreligger vark i fingrar
eller tar (som ofta forsvinner efter intag av salicylsyra). Tromboemboliska komplikationer
forekommer.

Utredning

Leta efter tecken pa infektion, blodning eller trauma i status. Penetrera intag av lakemedel
som kan bidra till blodning samt ta alkoholanamnes da trombocytos ofta foreligger hos
missbrukare under tillnyktring.

Blodprover: Blodstatus, jarn, ferritin, CRP. Blodningstid. Overvag benmérgsprov.

Behandling

Sallan akut behandling men patienter med TPK >1500 x 10%/1 &r inlaggningsfall. Behandling
riktas mot grundsjukdomen. Vid trombembolisk komplikation alltid kontakt med hematolog
for eventuell akut benmargshammande behandling. Dessa fall behandlas ocksa med full dos
ldgmolekylart heparin. Asymtomatiska patienter med TPK 1000-1500 x 101 och normal
blodningstid insatts pa tabl ASA (Trombyl) 75 mg x 1 po i vantan pa utredning. Vid tecken pa
forlangd blodningstid och TPK 1000-1500 x 10%1 diskutera med hematolog.

Om ingen uppenbar orsak till trombocytosen kan identifieras vid akutbesok sker fortsatt
utredning pa hematologmottagning.
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