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1 Syfte

Denna rutin syftar till att ge en kort éverblick till utredning och behandling av patienter med
sicklecellanemi (SCA). Rutinen ar ett lokalt dokument som kompletterar "Vardprogram
Sicklecellanemi” utarbetat av Vardplaneringsgruppen for pediatrisk hematologi.

Denna rutin galler for sjukskoterskor och lakare som arbetar pa Sektionen for hematologi och
koagulation och som vardar och behandlar patienter med Sicklecellanemi (SCA)

2 Bakgrund

Patienter med sicklecellanemi kan drabbas av s.k sicklingkriser. Ett tillstand dar dom réda
blodkropparna @ndrar form till sickelceller som har en tendens till att kKlumpa ihop sig med varandra
vilket leder till 6kad blodviskositet och risk for ocklusion i kroppens organ med smartor som foljd.

En sicklingskris utloses ffa vid stress som kan bero pa dehydrering, nedkylning, infektion, utmattning
eller vistelse pa hog hojd. Hur ofta samt svarighetsgraden av kris varierar fran patient till patient.

Vanligt insjuknande &r smartor, feber, anemi, hemolys. Akuta komplikationer ar stroke, DVT/emboli,
akut bréstsyndrom, priapism, infektion, njursvikt mm

3 Diagnostik
Vid misstanke om sicklecellanemi bor féljande prov kontrolleras och med typiska resultat inom
parentes.

1) Fraktionerade hemoglobiner (Enbart forekomst av HbS (vanligen > 80 %), Hb F (ofta 5-15%),
HbA2. Avsaknad av HbAO.)

2) Hb 60-100 g/L

3) Retikulocyter 5-20%

4) Diff: sickleceller, anisocytos, target celler, polykromasi, Howell-Jolly kroppar och karnférande roda.

Diagnosen bor bekraftas med DNA-analys varvid man &ven erhaller genotypen. Aven sammansatt
heterozygoti fér HbS + vissa andra talassemier/hemoglobinvarianter (ex HbC, HbD-Los Angeles,
HbO-Arab, beta-noll och beta-plustalassemi) kan ge klinisk bild som vid sicklecellsjukdom.

4 Provtagning/kontroller/lundersokningar

4.1 Vid diagnos

Enligt nedan "Arligen” samt HBB-genotyp, HIV-Hepatitserologi, DAT, Blodgruppering och ev.
genomisk blodgruppering

4.2 Vid sicklingkris

enligt mall "SCA i kris” dvs Hb, LPK, Tpk, diff, retikulocyter, LD, Haptoglobin, Bilirubin, Kreatinin samt
CRP. Aven Bastest eller MGtest tas. Vid behov DAT/IAT. Ovrig provtagning och ev. odlingar utifran
symtom.

Puls, Blodtryck, Sa02 samt temp. Overvag lungrontgen, CT eller u-ljud.

Se &ven separat rutin "Sicklecellanemi, akut omhandertagande”.
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4.3 Arligen

Enligt mall "SCA arsprov” | mallen ingar Hb, LPK, TPK, diff, EPK, EVF, retic, Index, leverstatus,
elstatus, Folat, kobalamin, jarnpaket, LD, GT, S-ph, urat, urea, S-bikarbonat, urinsticka, 25-OH
vitamin D, NtproBNP, joniserat Ca

DAT om férsamrat Hb dver tid tas efter lakarordination.

Fraktionerade hemoglobiner (HbS, HbF) om Hydroxyureabehandling

Puls, Blodtryck, Sa02

Synundersckning och ev. remiss till 6gonklinik var 1-2 ar:

4.4 Pa Indikation

Ferritin tas tatare vid upprepade transfusioner infor stallningstagande till ev. kelatbehandling
Rtg pulm, UCG, spirometri, ultraljud buk/lever/mjalte

MR

Remiss for stamcellstransplantation?

5 Vaccinationer

Sasongsinfluensa arligen
Covid-19 vaccination enl rutin fér immunsupprimerade patienter
Pneumokockvaccination, enl rekommendationer for aspleni eller hypospleni

6 Behandling

For mer utforlig information om behandling vid SCA las mer om detta i vardprogrammet
Behandlingsarsenalen vid SCA bestar av:

e Patientinformation

e Smartlindring, hemma och p& sjukhus

¢ Infektionsrelaterad (profylax,vaccinationer,blodsmitta)
e Hydroxiurea

e SoOmntabletter vb

e D-vitamin vb.

e Blodfértunnande efter trombos/upprepade tromboser
¢ Blodtransfusion, inkl utbytestransfusion

e Stamcellstransplantation

e Splenektomi

e Perioperativa beaktanden

7 Behandling av akuta komplikationer

Akuta komplikationer som kan drabba patienter med sicklecellanemi ar t ex smarta, infektion,
mjaltsekvestrering, akut anemi, misstanke om stroke, CNS-paverkan, akut bréstsyndrom, buksmarta
och andra buktillstand, priapism, 6gonkomplikationer, akut njursvikt, multiorgansvikt. Nedan foljer
sammanfattning for akut smartbehandling. Se aven separat rutin "Sicklecellanemi, akut
omhandertagande”.
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7.1 Behandling av mild till mattlig smarta i hemmet

Vaso-ocklusiv kris med smérta &r den vanligaste komplikationen vid sicklecellanemi. Smartan &r
oftast lokaliserad till extremiteter, brost och rygg. Vid okomplicerad smartepisod paborjas behandling i
hemmet. Basen for behandlingen ar vila, varme och intag av rikligt med vatska. Analgetika ges i form
av NSAID om ej kontraindicerat, eventuellt med tillagg av paracetamol. Om otillracklig effekt tillagg av
kortverkande opioid. Patienten bor alltid ha giltigt recept analgetika i form av kortverkande opiod. Om
behandlingen inte leder till smartkontroll eller vid samtidig feber, blekhet, bréstsmarta eller
andningssymtom ska patienten soka akut.

7.2 Behandling av mattlig till stark smarta pa sjukhus

Vg se separat rutin "Sicklecellanemi, akut omhandertagande”.

7.3 Behandling av infektioner

Vg se separat rutin “Sicklecellanemi, akut omhandertagande”.

7.4 Information om nar patienten akut ska soka sjukvard

Det &r av storsta vikt att patienten och narstaende far rad om sjukdomen, hembehandling samt
information om nar patienten ska soka akut. Vid nedanstaende tillstand ska patienten uppsoka
akutsjukvard:

o feber > 38,5

e trotthet/apati

e upprepade krakningar/dehydrering

e blekhet

e svara buksmartor

o  kraftig mjaltforstoring

e andningssymptom / brostsmaérta

e neurologiska symptom

e akut ledsvullnad

e priapism

e smarta som ej forbattras av smartlindrande lakemedel i hemmet

e (Ogontrauma

7.5 Behandling av kroniska komplikationer

For utredning och behandling av kroniska komplikationer sdsom avaskular nekros, njursjukdom,
bensar, pulmonell hypertension och hjartsjukdom, tillvaxt- och pubertetspaverkan,
nutritionsproblematik samt psykosociala och kognitiva svarigheter hanvisas till vardprogrammet.
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8 Psykosociala insatser

En god relation dar patienten och narstdende ar valinformerade kan underlatta patientens
psykosociala anpassning och motverka manga vanliga problem for individer med kronisk sjukdom.
Patienten maste uppmuntras att ta aktiv del av den gemensamt upplagda vardplanen och det &ar
nodvandigt att vardgivaren kontinuerligt anpassar varden efter patientens individuella férutsattningar.

Kontakt med kurator tas vid behov. Att be patienten fylla i ett livskvalitetformular kan vara ett gott
verktyg for att fanga upp omraden for stéd. Neuropsykologisk bedémning bor goras vid behov. Manga
patienter har inlarnings- och/ eller och koncentrationssvarigheter, ibland till foljd av cerebrovaskulara
komplikationer

9 Uppféljning och kontroller

Som ett minimum bor patienter med okomplicerad sjukdom och behandling ta prover arligen samt ha
ett aterbesok till sin PAL en gang per ar. Om upprepade sicklingskriser eller om patienten sviktat pa
behandling med hydroxurea bor individuell provtagningsplan évervagas.

Antalet aterbesok bor dock anpassas efter patientens behov av information och stéd samt
sjukdomens svarighetsgrad. Patienten skots av Anemileukemiteamet och ska tilldelas Min Vardplan
med aktuella telefonnummer till teamet med namn pa kontaktsjukskéterskor samt information om vart
patienten ska vanda sig vid akut sjukdom. Vid varje aterbestk bor lakaren skapa sig en bild av
patientens aktuella livssituation och i samrad med patienten avgora om ytterligare medicinsk och/eller
social intervention ar indicerad. Vidare maste ocksa behovet av fornyad eller upprepad information
tillgodoses.

Som ansvarig lakare och kontaktsjukskoterska ar det av stor vikt att inge patienten forhoppning om att
kunna leva ett gott liv trots begransningar.

10 Uppfdljning, utvardering och revision av rutin

Sjukskoterska och Lakare i AnemiLeukemiteamet ansvarar for uppféljning/revision av innehallet i
rutinen. Medvetet avsteg fran rutinen dokumenteras i Melior. Ovriga orsaker till avsteg frén rutinen

rapporteras i MedControlPRO.

11 Dokumentation

Sedvanlig dokumentation i Melior rérande patient.
Styrande dokument arkiveras i Barium. Redovisande dokument ska hanteras enligt sjukhusets
gallande rutiner for arkivering av allmanna handlingar.

12 Referenser

Vardprogram "Sicklecellanemi, Vardplaneringsgruppen for pediatrisk hematologi”
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