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Rekommendationer vid:

Splenektomi och funktionell aspleni 
:

Rekommendationerna nedan bygger på material presenterat i ”Basfakta vid ställningstagande till splenektomi hos barn”som  kan erhållas av Göran Elinder, Södersjukhuset, 118 83 Stockholm. 

I. Bakgrund

Erfarenhet och befintliga studier, presenterade i ovanstående sammanfattning, visar att splenektomi och funktionell aspleni är förenad med risker i form av ökad förekomst av svåra och ibland livshotande infektioner. 

Risken för svår infektion är störst hos barn under 2 år och under de närmaste åren efter mjältförlusten, men kvarstår i princip under hela livet. För att undvika dessa infektioner bör splenektomi uppskjutas så länge det är praktiskt möjligt och eventuellt göras partiellt. Patienten bör vara välinformerad muntligt och skriftligt om riskerna för svåra infektion och hur dessa förebygges och behandlas. Denna information måste kontrolleras och upprepas. Patienten bör vara försedd med ID-handling som informerar om patientens tillstånd. Patienten ska om möjligt före operation vaccineras mot pneumococcer, meningokocker och haemofilus influenzae typ b och därefter revaccineras efter behov. Slutligen skall patienterna ha antibiotikaprofylax postoperativt.

II. Rekommendation

1. Splenektomi bör om möjligt uppskjutas till efter 5-6 års ålder. Relativa indikationer vid ITP är svåra blödningstillstånd, terapiresistens och uttalade biverkningar som tillväxthämning samt vid kongenital sfärocytos, frekventa hemolytiska kriser och transfusionsberoende. Låg ålder (< 2år) avtar successivt, som relativ kontraindikation. Möjligheten till partiell splenektomi kan övervägas.


2. Information. Patient/föräldrar skall återkommande informeras om ökad risk för allvarliga infektioner och åtgärder för att begränsa dessa. 

· Patienten skall förstå hur potentiellt allvarlig blodförgiftning är och hur snabbt den förlöper. 

· Patient bör registreras nationellt i ett splenektomiregister. Formulär kan fås via telefon: 08-6162935. En hemsida för detta utformas f.n.

· Patienten skall uppmanas att söka akut vård vid feber >38 grader, speciellt vid frossa eller systemiska symtom, och erbjudas undersökning samma dag. Djurbett bör behandlas på samma sätt.

· Patienter som ej står på kontinuerlig antibiotikaprofylax ska vid feber > 38 grader omedelbart ta antibiotika i förskriven dos och därefter uppsöka sjukvård

· Patienten skall informera nya läkare/ tandläkare om sitt aspleniska/hyposplena tillstånd. 

· På apoteket finns en broschyr med exempel på olika hjälpmedel som barnet kan bära på sig för att tala om att det har ITP, t ex ”Talisman international certificate” - halsband eller armband. Fråga på närmaste apotek 

· Ett ID-kort som förtydligar patientens belägenhet kan framställas av Karolinska sjukhuset, (08/517 733 73) och rekommenderas framförallt till äldre och självständiga barn. Den kan beställas på vidstående talong. 

· Patientjournalen skall märkas tydligt med att patienten är splenektomerad eller lider av funktionell aspleni.

· Kvinnliga patienter med ITP ska informeras om att deras barn riskerar att ha lågt antal trombocyter under graviditet och postnatalt trots att mödrarnas trombocytvärde är normalt. Dessa kvinnor bör skötas på specialmödravård med kunskap om ITP.


Viktigt med särskilda rekommendationer vid resor:

· Aspleniska patienter skall vara mycket noga med att inta profylax mot malaria falciparum, och rekommenderas inte att resa där malaria förekommer endemiskt.

· Vaccination mot meningokock A och C rekommenderas för de som reser i Afrika, Indien och Nepal.

· Patient som inte tar antibiotikaprofylax skall på resa ha med sig antibiotika för hela restiden. Vid val av antibiotika skall hänsyn tas till lokala resistensmönster.

· Patienten skall skydda sig mot infekterande miljöfaktorer på resa, dvs. bära skyddande kläder, tvätta sig noga efter möjlig exponering i endemiska områden med histoplasmos, babesos och malaria, mm.

3.   Immunoprofylax.:
· Pneumokock-, meningokock-, och H. Influenzae typ B- vaccination skall ges senast 14 dagar innan splenektomi eller så snart det är möjligt postoperativt.  

· Profylaktisk antibiotika ersätter pneumococcvaccination med 23-valent vaccin hos barn under 2 år. Konjugerat vaccin bör ges från 2 månaders ålder, men ersätter ej antibiotikaprofylax.

· Boosterinjektioner skall ges vart 5-6 år vid pneumokockvaccin. Antikroppsnivåer kan mätas men sådan testning är inte tillgänglig överallt och tolkning av resultaten kan dessutom vara vanskliga.

· Årlig influensavaccination rekommenderas.

· Immunisering får aldrig inge falsk känsla av säkerhet.

 4.  Antibiotikaprofylax:

· Antibiotika kan ges peroralt som engångs- eller tvågångsdos eller som intramuskulära depotinjektioner. Tvågångsdosering är sannolikt nödvändigt för säkert skydd när penicillin eller cefalosporin används. Följsamhet i behandlingen avgör val av behandling. Dygnsdosen motsvarar den i FASS rekommenderade penicillindosen vid halsfluss, 

· 12,5 mg/kg kroppsvikt och dostillfälle, 2 dostillfällen per dygn.

· Alla splenektomerade personer bör behandlas minst 2 år postoperativt med profylaktisk antibiotika.

· Alla små barn skall ha profylaktisk antibiotika till minst 5 års ålder.

· Profylaktisk antibiotika ersätter pneumococcvaccination hos barn under 2 år.

· Val av antibiotika, penicillin respektive amoxicillin med/eller utan klavulansyra, måste avvägas gentemot följsamhet, resistensförhållanden samt förekomst av biverkningar. 
I normalfallet är penicillin V tillfyllest.

· Efter 5 års ålder finns varierande rekommendationer, såsom kontinuerlig behandling fram till 15-20 års ålder, livslång behandling eller omedelbar behandling vid feber följt av mycket snar läkarkontakt. Det senare fordrar egen medverkan och mycket god information. Då vetenskapliga studier ännu saknas för bästa tillvägagångssätt bör behandlande doktor och individualisera behandlingen efter patient och situation, och registrera detta.

· Antibiotikaprofylax skall rabatteras då aspleni och funktionell hypospleni är att jämföra med sjukdom.

 Om beslut tas att förse patienten med ”vid behov” -antibiotika, skall patienten ha antibiotika mot pneumokocker tillgängligt att tas vid febersjukdom, speciellt om omedelbar sjukvård inte finns tillgänglig. Antibiotika ges då så snart temperaturen > 38 grader, dvs. före transport till läkare. Patienten skall undersökas av läkare redan samma dag. 

III. Behandling vid akut bakteriell infektion, eller misstanke därpå:

Patient som utvecklar en bakteriell infektion trots profylaktiska åtgärder (antibiotika, vaccination) skall ges systemisk antibiotika och omedelbart transporteras till sjukhus. I första hand ges högdos cefotaxim alternativt ceftriaxon eftersom de har effekt vid meningit och penicillinresistens. Om odling visar känslighet för penicillin och meningit inte är förhanden är bensylpenicillin en logisk fortsättningsbehandling. Rifampin bör läggas till vid meningit och om stammen inte är fullt penicillinkänslig. Kloramfenikol kan inte rekommenderas oavsett känslighetsmönster. Problemet med penicillinresistens är i regel överdrivet.

1. Om patienten söker i öppenvård:

- Omedelbar im/iv dos av Bensylpenicillin 100-150mg/kg/dygn innan transport till sjukhus.

Det är lämpligt att ta en blododling omedelbart innan penicillininjektionen, men injektionen får inte fördröjas av problem med provtagning.

2. På sjukhus:

- Bensylpenicillin iv. Fortsätter i minst 2 dygn för att ge bakterieodlingen en chans att växa ut.

Om patienten tagit antibiotikaprofylax, är allergisk mot penicillin, patient med möjlig resistent patogen eller barn under 5 år gives:

- Cefotaxim eller ceftriaxon

Patient som är allergisk mot penicillin och cefalosporiner;

· Kloramfenikol efter specialistkonsultation (Cavill I).

I vissa fall är penicillinresistenta pneumokockisolat även resistenta eller intermediärt känsliga mot cefalosporiner. Om denna resistens misstänks måste man ta vancomycin i beaktande (Malcolm L).

Förslag till text till ID- kort

	X-sta sjukhus

Hematologkliniken tel. 012-345678

N.N. 88 11 12 –1314

saknar mjälte efter splenektomi. Denna person har  ökad risk för bakteriella infektioner och allmän blodförgiftning (sepsis). Rekommenderas därför att vid feber eller påverkat allmäntillstånd omedelbart  söka läkare för ställningstagande till antibiotikabehandling. 

Pneumokockvaccination genomförd 1998



	Dept. of Haematology. Phone 012-345678

NN. 88 11 12 – 1314


is splenectomized. There is a risk for over whelming septicaemia. Thus, this person is recommended in case of fever or altered consciousness to immediately seek emergency medical service in order to be evaluated and started on antibiotic treatment. 





Appendix  – förslag till registrering 

(till journal och faxas till +46-8-6161635)

Patientdata (Med patientbricka)

PAL:__________________________

Personnummer: _____________________________
         

Namn: _____________________________________

Adress: ____________________________________

              ____________________________________

Tel. :  __________________________

Föräldrar:__________________________________
___________________________________________
___________________________________________

Splenektomerad  __200  /   /___ 

Orsak till splenektomin:_____________________________________________
________________________________________________________________
________________________________________________________________

I. Vaccinationer:

· Pneumokock: __200  /   /___ Vaccin______________

  Revaccinering 1 bör ske år _______

  Datum för revaccinationer: 1. ____________         2. _____________

                                              3. ____________         4. _____________

· Pneumokock (konjungerat): __200  /   /___ Vaccin______________

· Meningokock: __200  /   /___ Vaccin______________
  ev Revaccinationer (?): __________     ____________

· Hemophilus influenzae typ B: 1. __200  /   /_  2. __200  /   /_ 3. __200  /   /_

  ev. Revaccinationer (?): _______________

II. Antibiotikaprofylax:

· Nej

· Ja, med ____ ___               att tagas _____            ______ i  __            __ år från och med splenektomidatumet. Ändrad __                   __ osv.…

III. Information

· Erhållit muntlig information __                         _

· Erhållit skriftligt informationsblad   Datum

· Erhållit individuellt informationsblad

· ID- kort utfärdat

IV. Återbesök ____ ____  hos __ _     


        datum

Läkarens namn

HEMATOLOGMOTTAGNINGEN

SACHSSKA BARNSJUKHUSET

STOCKHOLM

+468 616 4000

BEGÄRAN OM PLASTINBAKAT RISKKORT VID 

Splenektomi/aspleni

Härmed insändes TVÅ PASSFOTON för erhållande av riskkort

Efternamn: …………………………………………………………………………………

Förnamn (tilltalsnamnet understryket) …………………………………………………….

Personnummer (10 siffror) …………………………………………………………………..

Adress: ……………………………………………………………………………………….

Postnummer: ………………………………………………………………………………….

Postadress: …………………………………………………………………………………….

Telefon: ………………………………………………………………………………………...

Splenektomerad resp aspleni konstaterad, När? …………………Var?……………………

Splenektomerad (mjälten bortopererad) / Aspleni (sjukdom som nedsätter mjältens funktion). Stryk det som ej gäller!

Eventuellt familjenummer: …………………………………………………………………..

Ansökan insändes till:
Dr Göran Elinder

                      
Sachsska Barnsjukhuset



Södersjukhuset



11883 Stockholm

Inkom den: ………………………….  Riskkort avsänt den: ………………………………..





� Funktionell aspleni eller hyposplenism kan detekteras i blodprov med Heinz och Howell-Jolly kroppar, trombocytos och monocytos. Tillståndet kan uppstå sekundärt till sickle-cell anemi, thalassemia major, essentiell trombocytopeni och lymfoproliferativa sjukdomar som Hodgkins sjukdom, non-Hodgkin´s lymfom och kronisk lymfatisk leukemi men också vid celiaki, inflammatorisk tarmsjukdom och dermatitis herpetiformis liksom efter benmärgstransplantation. (ref BMJ-96);





Utarbetad 2002 av:  

Göran Elinder, Anders Åhlin, Kerstin Berglind, Sachsska Barnkliniken, Södersjukhuset, Stockholm

För Vårdplaneringsgruppen för Pediatrisk Hematologi


