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1 Syfte

Beskriva rutinerna for planerad och akut erytraferes pa vuxen patient med sicklecellanemi (SCA) med
aferesmaskin Spectra Optia. Yngre patienter (< 18 ar) kan bli aktuella pa individuell indikation forutsatt
att proceduren bedéms kunna ske pa Aferesmottagningen/Hema SU/Sahlgrenska.

Erytraferes for andra diagnoser (malaria, Polycytemia Vera) utfors inte enligt rutin pa
Aferesmottagningen/Hema SU.
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2 Bakgrund

Normalt Hb bestar till > 95% av HbA (a2$2).Vid den arftliga sjukdomen sicklecellanemi (SCA) finns en
mutation pa B-kedjan som vid homozygoti medfor att det muterade hemoglobinet, HbS, aggregerar
och bildar sickleceller (manskareformade erytrocyter), sarskilt i syrefattig miljo. Sicklecellerna klumpar
ihop sig och medfor hégre blodviskositet, vaskular ocklusion, forkortad livslangd for erytrocyterna med
kronisk, hemolytisk anemi som foljd. Patienterna far skov-vis sicklingskriser, vanligen utlésta av
infektioner, kyla eller stress. Kriserna innebar svara muskelsmartor, organdysfunktion och ibland
neurologiska bortfall for patienten. Vatska, syrgas och frikostig smartlindring &r vanliga atgarder.

Utbytestransfusion, som kan utféras manuellt eller i form av maskinell erytraferes, ar effektivare &n
vanlig blodtransfusion for att minska viskositet och andelen HbS, och maskinell ar mer effektiv an
manuell. Vid aterkommande erytrafereser reduceras dessutom risken for jarnbelastning och viss risk
for jarnbrist kan uppsta. Maskinell erytraferes har ocksa visats ge mindre alloimmunisering an vanlig
enkel transfusion trots att erytrafereserna innebar exponering for fler enheter blod an enkla
transfusioner. Kontraindikationer mot erytraferes ar i princip endast om patientens tillstand inte tillater.
Erytraferesen ger en effektiv spadningseffekt och bér genomféras med ett 4-6 veckors intervall for att
férhindra nya kriser.

3 Indikationer for akut erytraferes
Akut brostsyndrom (acute chest syndrome)

Stroke/TIA

Multiorgansvikt (pga mikroinfarkter i manga organ)

e Graviditet

Behandlingsmal efter akut erytraferes ar HbS% < 30% vid HbSS (homozygot) eller HbS% < 15% HbS
vid sammansatt heterozygoti (tex HbSC), Hb < 115 (100-110 g/L).

4 Indikationer for aterkommande (elektiv) erytraferes

Aterkommande erytraferes kan évervéagas vid:

o Preoperativ forberedelse

¢ Vid transfusionskravande sjukdom (fér att minska jarninlagring)

e Efter stroke

e Aterkommande smértkriser vid otillracklig effekt av lakemedelsbehandling (Hydrea)
e Upprepade akuta brostsyndrom

e Symptomatisk anemi

e Graviditet dar Hydrea ar utsatt

e Pulmonell hypertension

Erytraferes, utbyte av réda blodkroppar (RBCX) pa patient med sicklecellanemi rev 1



VASTRA
GOTALANDSREGIONEN

SAHLGRENSKA UNIVERSITETSSJUKHUSET

Verksamhetsomrade Specialistmedicin Yﬂ
Sektionen for Hematologi och Koagulation v

5 Behandlingsmal

Behandlingsmal vid aterkommande erytraferes ar att minst 50 % av patientens ursprungliga blod ska
elimineras, dvs FCR (fraction cells remaining) ska vara hégst 50 %. HbS-nivan bor hallas konstant
(provtagning fore erytraferes) kring 30-50% vid HbSS och kring 15% vid HbSC (eller HbA% > 70%).
Hb-nivan halls kring 100 g/L. Kan ocksa anges som att Hb bor vara 10 g/L mer &n pretransfusions-Hb
med EVF kring 0,30.

Maskinell erytraferes ar en effektiv metod att sdnka HbS-nivan i perifert blod. De flesta patienter nar
malniva efter endast en behandling.

Patienten kan stallas in pa ett gransvéarde fore erytraferes (t ex HbS fore erytraferes < 40 % och ett
schema, dér intervallen mellan eryrafereserna och antalet blodkomponenter att byta ar konstant, t ex 4
veckor, 10 e-konc ca 10 x 270 mL = 2700 mL). Sa lange HbS-nivan ar under gransvardet, kan
schemat fortsatta. Om HbS > gransvardet kan man antingen minska intervallet till nasta gang eller 6ka
antalet erytrocyt-koncentrat vid den aktuella erytraferesen. OBS! D& det aterkommande ar aktuellt att
hitta blodpasar med viss fenotyp, kan det vara lampligt att 14 dagar fére planerad erytraferes meddela
blodcentralen om behovet av speciella erytrocyt-koncentrat. Blodcentralen har da mer tid att hitta
pasar med matchande fenotyp.

6 Remiss

Allmanremiss, skickas via Remissportalen till BMT/Aferesmottagningen, Sektionen fér hematologi och
koagulation, Sahlgrenska Universitetssjukhuset. Remissen bedéms gemensamt av aferesléakare och
sektionens ansvarige lakare for diagnosen. Pa remissen ska framga diagnos, patientens status, vikt,
langd, aktuellt HbS-varde, pagaende behandling, att genomisk typning &r gjord via
Transfusionsmedicin, andra diagnoser eller komplikationer samt bedémning av perifera karl (se
venaccess).

7 Vardplan

Skrivs infor start av planerade erytrafereser av aferessjuskoterska utifran PAL:s behandlingsplan och
remiss till aferesmottagningen/BMT. | vardplanen ska dokumenteras vald venaccess, intervall for
erytrafereser, antal planerade blodenheter vid processen, PAL, provtagningsanvisning enligt PAL,
ovrig medicinering som kan paverka processen, kontaktuppgifter och behov av smartlindring vid
nalsattning.

8 Bokning

Om patienten godkanns for erytraferes bokas ett forsta teambesok till BMT-6l for information och
kontroll av lakemedel mm. | samband med detta gor aferessjukskdterskan karlkontroll och tider foér
erytraferes och ev. insattning av central infart planeras. Vid planerade erytrafereser rekommenderas
att patienten tar aktuella prover och MG- bastest c:a 2-3 dagar innan planerad behandling, antingen
via sin vanliga mottagning eller via aferesmottagningen. Transfusionsmedicin énskar ocksa fa del av
patientens langsiktiga planering for behandlingen for att i tid kunna ta in lampliga blodgivare.
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9 Venaccess

Patienter med sicklecellanemi har ofta forstord karlbadd sa en central infart kan bli nédvandig.
Erytraferes ar i nulaget en 2-nalsprocess dar gron PVK anvands som dragnal, som retur kan dven en
rosa PVK fungera. Att kunna vaxla over till en-nalsprocess kan bli majligt inom en snar framtid enligt
tillverkaren Terumo. Om kérl inte godkanns for processen rekommenderas for narvarande Vortex eller
likvardig dubbelport. Insattningen sker via Angereds Néarsjukhus/dagkirurgi som fr.o.m. 2023 &ven
tillhandahaller sjalva porten. Remissen hamtas via Hematologimottagningens
rutinbibliotek/Sharepoint. Patienter med sicklecellanemi som far en subcutan venport bor fa

trombosprofylax.
10 Provtagning
10.1 Provtagning fore erytraferes nr 1-3

Infor de 3 forsta erytrafereserna tas samtliga prover, med fordel 2-3 dagar innan erytraferesen sa
Transfusionsmedicin hinner ta fram blodenheter:

- Blodstatus, EVF, retikulocyter, diff, MCV, leverstatus, elstatus inklusive krea, jonicerat Calcium
och Fraktionerade hemoglobiner (remiss 4, skriv in HbS fore erytraferes i anamnesrutan).
MG- eller bastest: fyll i diagnos, datum for erytraferesen och antal blodenheter som 6nskas.

10.2 Provtagning fr.o.m. erytraferes nr 4 och tillsvidare
- Blodstatus, EVF, elstatus och MG-eller bastest med diagnos, datum och antal blodenheter
som oOnskas.
10.3 Provtagning efter samtliga erytrafereser

- Blodstatus + EVF, Fraktionerade hemoglobiner, eftervardet behdver en egen remiss och i
anamnesrutan skrivs HbS efter erytraferes (blodbyte).
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11 Aferesprocess

111 Kontroller innan start
BT, puls och pox samt satt aktuella infarter.

Kontrollera forproverna. For de patienter med lang resvag kan det bli aktuellt att ta prover i samband
med erytrafersen. Transfusionsmedicin ska isafall ha informerats om detta i forvag for att planera
givare. Man far rakna med 2 timmars vantan pa blodet efter att MG/Bastest natt Transfusionsmedicin.

Satt Actilys i central infart 30-60 min. om daligt backflode innan start. Actilysen aspireras och infarten
spolas innan ordentligt. Om fortsatt daligt backflode bor behandlingen inte startas savida inte perifer

infart kan sattas som alternativ dragndl. Starta aldrig behandling med daligt backfléde utan blodet far
da lamnas i retur till Transfusionsmedicin.

11.2 Erytraferes

e Material och vatskor

o Aferes-set: Exchange-set 12220, som vid TPE.

e Péafyllare (tallrik): Standardpéfyllare som vid TPE, den s.k. tallriken med pabyggd
plastkonstruktion.

e Programval: RBCX (Red blood cell exchange)

e Blodvarmare med tillh6érande aggregat: Ja, for att undvika frysningar som kan starta
sickling

e Infarter for perifer access: Gron PVK x 2, rosa PVK alternativ for retur

e Infarter central access Vortex dubbelport: 2 st. Pakumed-nal x 2 + swanlock

e Trevagskran: 2 st. 7-cm

e Vatskor for prime: NaCl 500 ml med spikefattning, ACD 750 med luerfattning

e Ersattningsvatska: Vanliga blodpasar, evf standard 60%, antal individuellt for varje patient.

e SVP-las for central infart: Standard DuralockC 46,7%. Aspireras innan anvandning av port.
For patienter < 18 ar rekommenderas TauroLock/Hep 100.

o Aktuellt aferesprotokoll

e Actilys 2 mg och sterilt vatten: Laggs alltid innan erytraferes om daligt backflode i central
infart. For Vortex port ar det viktigt att sakra backflode innan pakoppling av blod och start av
processen for att forhindra avbruten erytraferes.

e Albumin 50g/l (5%) 250 ml: endast om Anpassad fyllning &r aktuellt.

11.3 Prime

e Valj procedur RBCX

e Prima proceduren enligt skarmen. Koppla blodvarmarens aggregat pa returslangen (bla
klamma), avsluta med en 7-cm trevagskran. Satt aven en 7-cm trevagskran pa inletslangen
(réd klamma). Fyll slangarna och satt sedan i blodaggregatets slang i blodvarmaren, var noga
med att denna slang inte knickas, under processen eftersom det inte finns luftdetektor pa
blodvarmaren.

e Valj: kon, vikt, langd och patientens aktuella EVF taget dagarna innan. Bekréafta.

e ACD-ratio &r standard 13:1, men kan sankas med fordel till 12:1 eller 10:1 for att férebygga
problem med klotting.

e Markera sedan UTBYTE, flera alternativ kommer upp, foérvaxla INTE med knappen
Borttagning/UTBYTE som &r en annan process.

e Ange blodpasarnas vatske-evf: standard 60%

e Vatskebalans: standard 100%. Bekréafta.
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11.4 Foljande val gors enligt lakarordination eller delegering

e Mal-varde EVF: Ar det EVF man vill att patienten ska ha efter blodbytet.
- En patient med EVF forvarde 235%: skriv in samma EVF som mal.
- Om patienten har lagt EVF i forvarde: hoj med fordel men max 5%. Enligt litteraturen
rekommenderas att inte hoja mal-EVF >35% med tanke pa hyperviskositet hos dessa
patienter. Mal-EVF ska daremot aldrig sankas.
OBS! vid akut erytraferes vid sicklingskris pa patient med stroke-risk bor , enligt litteraturen,
mal-EVF inte hojas/vara >30%, ansvarig lakare far ta stallning till detta.

e FCR, alternativ 1: skriv in 50%. Man kan alltid utga fran FCR 50%. FCR anger
procentandelen sjuka celler som kommer vara kvar efter utbytet. Om startvardet HbS var 40%
blir slutvardet c:a 20% med denna markering. Volymen som ska bytas kan andras under
processen om man vill t.ex. byta mer (aldrig mindre) och da réaknar maskinen automatiskt ut
den nya FCR-procenten.

e FCR alternativ 2: FCR-vardet kan rdknas ut mer specifikt, nér det géller en patient med
mycket hégt HbS-varde, sag 80%, och man dnskar komma ner till exempelvis 30% gor man
féljande:

- markera FCR pa displayen. En kalkylator kommer upp:

- markera FCR pa kalkylatorn, en bloddroppe syns i samma ruta, skriv in patientens HbS-
forvarde 80, tryck ok.

- Skriv in 6nskat eftervarde 30, tryck ok. Bekrafta.

FCR-vérdet blev nu 38% istéllet for 50% och volymen som ska bytas betydligt hdgre beroende
pa patients blodvolym och vilket mal-EVF som skrivits in.

e Koppla pa tva blodenheter enligt instruktioner pa skarmen.

e  Sétt pa blodvarmaren, obs for knickar och luft i blodvarmarens aggregat eftersom ingen
luftsensor finns for detta p& maskinen.

e Starta erytraferesen
Antal blodenheter ordineras och signeras i Melior och rapporteras i Interinfo enligt rutin.
Blodenheterna byts sedan kontinuerligt och volymen som ska bytas kan justeras i efterhand
pa displayen.

Viktigt: Atertransfusion gérs aldrig vid erytraferes, processen stannar automatiskt nar
markerad volym ersatts.

115 Efter erytraferesen
Notera den FCR% efter utbytet, uttagen samt ersatt volym blod, tid och fléden, ACD-ratio etc. i
protokollet och dokumentera processen i journalen.

Returnélen kan dras direkt men spola och behall inletnalen/infarten for efterprover som tas efter c:a
10-15 min. GI6m inte slaskror.

Nar patienten gjort 2-3 blodbyten dar man sd smaningom natt HbS <20 efter utbytet ndr man en
standard volym/antal pasar som behover bytas varje gang. Vid avvikande varden t.ex. om eftervardet
HbS narmar sig 30% kan man byta en extra enhet vid nasta tillfalle, alternativt ha tatare intervall.
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11.6 Anpassad fyllning

Om patienten har liten blodvolym, vilket mycket séllan blir aktuellt f6r vuxen patient vid denna process,
och maskinen rekommenderar anpassad fyllning rekommenderas istéllet Albumin 509/l (5%) 250 ml.
da processen leder bort de réda blodkropparna under erytraferesen vilket med for att patienten inte
drar nytta av dem. Albumin kommer patienten till godo da det aterfors till patienten tillsammans med

de réda blodkropparna i utbytet. Genomfér anpassad fylining enligt instruktioner pa skarmen, viktigt
markera:

e Albumin som vatska.

e 250 ml (volymen i flaskan)

Albuminet kopplas pa inletslangen (rod, dragsida) och tappningspase pa returen efter
blodvarmarslangen. Folj instruktionerna pa skarmen. Bade flaskan med Albumin och
tappningspase tas bort innan start av erytraferesen.
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Ordination erytraferes (RBCX) Pat. ID
Datum:

Patientens TBV:

Patientens erytrocytvolym (TBV x EVF)
O Anpassad fylining (Albumin 50g/L) v.b. ml
O Alt. 1: FCR 50%
O Alt. 2 FCR: HbS forvarde HbS onskat eftervarde: = FCR%
O Onskat Mal-EVF:
O Antal ordinerade blodenheter: Signatur ordinerande lakare/Del. ssk
O Kontroll utgdngsdatum véatskor och Exchange-set, sign.

Prover féore RBCX utéver rutin: Prover efter RBCX utéver rutin:

Pa provetiketter anges fore respektive efter erytraferes (blodbyte)

RBCX Protokoll

Hb LPK TPK EVF K jon Ca

Blodtr puls pox Vikt Langd

Datum: Start K. Klar K. PVK [ CDK O SVP 0O

Tid ACD ACD Blodfléde | Processad | Plasma | Uttagen volym | Ersatt volym Ovrigt
min ml/min | Volym ml/min blodvolym | ml/min

O Etiketter blodenhet registrerade i Interinfo och lakemedelsmodul

Efter avslutad process: Avlagsnad blodvolym: ml. FCR:

Ersatt blodvolym: ml.
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