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Vérdplaneringsgruppen  for  Pediatrisk Hematologi (VPH) &r en arbetsgrupp inom  Barnldkarforeningens  (BLF)
delsektion/intresseférening fér hematologi och onkologi. Var malsattning ar att forbattra varden av barn och ungdomar med
hematologiska sjukdomar. Att utveckla riktlinjer &r ett led i detta arbete. Ovriga riktlinjer samt information om utbildnings dagar mm
finns pd BLF:s hemsida: https://pho.barnlakarforeningen.se/vardplaneringsgrupper/vph-vardplaneringsgruppen-for-pediatrisk-
hematologi/vardprogram-vph/ som enklast hittas genom att soka efter ”VPH Riktlinjer” med s6kmotor.

Transfusionsriktlinjerna bygger ursprunglingen pa en artikel i Lkartidningen, 2002; 99 (nr 6): 502-506 av Anders Kreuger och Olof
Akerblom. De reviderades fér VPH 2011 av Agneta Wikman, Stella Larsson, Viveka Stiller och Emma Watz. Denna version reviderad och
kompletterad 2023 av Agneta Wikman, Klinisk immunologi och transfusionsmedicin , e-mail agneta.wikman@regionstockholm.se
och Jacek Winiarski, sektionen for barnhematologi, immunologi och HCT, Astrid Lindgrens Barnklinik, E-mail: jacek.winiarski@ki.se,
bada pa Karolinska universitetssjukhuset, Huddinge.
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Inledning

Blodprodukter bor ordineras inom ramen for en restriktiv transfusionsstrategi efter individuellt
bedomda kliniska kriterier snarare an med automatik pa basen av foreliggande laboratoriedata.
Dokumenterade riktlinjer férankrade bade kliniskt och vid Transfusionsmedicin ska finnas.
Risken for transfusionsreaktioner och sensibilisering maste alltid vagas in, medan risken for
smittoverféring med hepatit, hiv och okdnda virus ar relativt Idg med moderna sakerhetsrutiner.
| Sverige testas det dock mindre an i de flesta industrilander. HCV, HIV, HepB testas inte med
PCR vilket ar krav i alla andra lander. |dag testas Hep e, WNV pa alla blodprodukter i Tyskland,
UK, NL, Frankrike. Hep e kan ha betydelse fér immunsupprimerade barn.

Riktlinjerna inleds med en oOversikt av framstadllningen, sammansattningen och de allmana
rutinerna kring anvandningen av de olika blodkomponenterna. Angivna volymer och
specifikationer kan | vissa fall variera regionvis. Darefter presenteras kliniska 6vervdganden och
indikationer for transfusion ur huvudsakligen ett barnhematologiskt och allmanpediatriskt
pespektiv. | dvrigt hanvisas till de riktlinjer som finns inom respektive subspecialiteter som neo,

koagulation, IVA, trauma, etc.

Blodkomponenter

Fran en blodgivare tappas ca 450 ml blod i 63 ml antikoagulansldsning (citrat-fosfat-dextros) fran
en blodgivare med godkant hemoglobinvdrde >125 g/L. Efter centrifugering delas blodet upp i
blodkomponenter. Erytrocyter och plasma framstalls fran alla blodtappningar, och i stor
utstrackning tas aven trombocyterna till vara. En enhet blod delas upp i ca 280 ml erytrocyter
suspenderade | naringslosning, ca 250 ml plasma samt trombocyter och leukocyter motsvarande
innehallet i 450 ml blod. Trombocyter och plasma samt i mer begransad omfattning, erytrocyter,

framstalls aven med aferesteknik.

Leukocytbefriade blodkomponenter. Alla blodprodukter i landet levereras leukocytbefriade.
Leukocyter kan ge upphov till immunisering mot HLA-antigen och darmed forsvara eventuella
trombocyttransfusioner, ge febrila transfusionsreaktioner samt o6verféra CMV. Risk for

immunmodulering med férsamrat forsvar mot postoperativa sarinfektioner m.m. anses ocksa
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foreligga. Med speciella filter minskas antalet vita blodkroppar i blodkomponenter ca 10 10°
ganger, denna filtrering sker numer i samband med framstallningen av blodkomponenten.

Blodkomponenter som innehaller farre dn 1 miljon leukocyter anses inte medfora risk vare sig
for overféring av CMV (cytomegalovirus) eller induktion av HLA-immunisering vid transfusion.
Detta uppnas med god marginal med nu anvanda filtreringstekniker som anvands av alla

blodcentraler i Sverige.

Bestralade blodkomponenter. Till patienter med misstankt eller konstaterad nedsatt T-
cellsfunktion ges erytrocyter som har gammabestralats med 25-50 Gy. Bestralningen forhindrar
att lymfocyter i blodkomponenten ger upphov till potentiellt fatal transplantat-kontra vard-
reaktion (GVHD; Graft versus Host Disease). Nar det géller trombocyter och plasma uppnas
motsvarande skydd med s.k. patogenreducering, se nedan.

Vid intrauterina transfusioner samt vid transfusion till nyfédda barn som erhallit intrauterina
transfusioner eller dr prematura/har lag fédelsevikt (<1500 g) rekommenderas av samma skl
bestralat blod.

Om en patient (dven en immunkompetent sadan) far blodkomponenter fran foréldrar eller
syskon bor dessa blodkomponenter bestralas (eller patogenreduceras) for att undvika den risk
for GVHD som foreligger nar givare och mottagare delar flertal HLA-loci och sarskilt nar givaren
ar homozygot for en av patientens HLA haplotyper. | denna situation klarar patienten inte att
avstota givarens T-lymfocyter, vilka kan reagera mot de HLA-loci som patientens andra haplotyp
uttrycker. Transfusionsassocierad GVHD utldser dven pancytopeni och benmargsaplasi och har
hég mortalitet och detta &r ett huvudskal till att undvika transfusion fran slaktingar om
mojlighet till bestralning av blodprodukter saknas.

Forutom for ovanstaende indikationer rekommenderas bestralade eller patogenreducerade
blodprodukter vid bl.a. féljande tillstand: Kongenitala T-cellsdefekter och FHL/HLH, HSCT (se
nedan), Hodgkinlymfom, infér och efter CAR-T behandling, kemoterapi med purinanaloger (t.ex
fludarabine), annan kraftig immunosuppressiv behandling (antitymocytglobulin vid svar aplastisk

anemi).
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Patogenreducerade trombocyter och plasma. Patogenredcering via fotokemiskt aktiva @mnen,
amotosolen (Intercept) eller riboflavin (Mirasol)) plus UV-bestralning har inforts pa manga
sjukhus och inaktiverar DNA/RNA och ddrmed saval smittdmnen som leukocyter. Detta ersatter
gammabestralning vid GVHD-risk framst vid transfusion av trombocyter, men dven plasma pa

vissa sjukhus. For erytrocyter finns dnnu inte nagra godkadnda system for patogenreducering.

Transfusion vid allogen eller autolog stamcells/benmargstransplantation. Som namnts ar alla
blokomponener numera leukocytbefriade genom filtrering. Bestrdlade erytrocyter ges fran
konditioneringens borjan och sa lange patienten &ar lymfopen (<1.0 ) eller har pagande
hogdoserad T-cellshammande medicinering eller GVHD, vanligen de forsta 6-12 manaderna.
System for patogenreducering av trombocyter anvands i flera regioner och dessar behéver da
inte bestralas. Efter kemobaserad hogdosbehandling med autolog stamcellsatergivning

rekommenderas bestralade (eller patogenreducerade) blokomponenter | 3 manader.

Atgarder mot dverforing av virus. Vid varje blodtappning testas givarens blod fér markérer for
hepatit B och C, HIV samt syfilis. Rutinmassig testning av CMV serologi gors inte (férutom infor
eventuell granulocytgivning) sedan det har visats att leukocytbefriade blodkomponenter inte ger

storre risk for éverforing av CMV dan CMV -negativa blodkomponenter.

Erytrocyter

En enhet innehdller ca 160 ml erytrocyter, ca 100 ml SAGMAN-lGsning och ca 15 ml plasma.
Hallbarhetstid 6 veckor vid forvaring i 4°C. Erytrocytviabilitet (andel erytrocyter som aterfinns i
mottagarens cirkulation 24 timmar efter transfusion) ar 95 — 75 % beroende pa lagringstid.
Extracellulart kalium stiger under lagringen till mot slutet 50 mmol /L till foljd av utfléde fran
erytrocyterna.

Leukocytbefriade erytrocyter i SAGMAN-lGsning innehaller <1x108 leukocyter per enhet och

<10x10° trombocyter per enhet.



6(17)

Erytrocyter som har bestralats med 25-50 Gy far ett 6kat utflode av kalium under lagringen vid
+4°C. Hallbarhetstiden begransas darfor till 48 timmar vid transfusion till nyfédda och sma barn
enligt europeiska riktlinjer, pa manga svenska blodcentraler tillampas dnnu kortare hallbarhet av
forsiktighetsskal, som exempel 24 timmar for transfusion till barn upp till ca ett ars alder.
Erytrocyter i SAGMAN-16sning anvands vid akut blédning och vid svar anemi som ej kan behandlas
pa annat satt. Standarddosering ar 10-15 ml /kg. Fyra ml/kg hojer i genomsnitt B-Hb hos
patienten med 10 g/| om inte forluster sker samtidigt.

Barnenheter framstalls genom uppdelning en erytrocytpase i flera mindre pasar innehallande ca
50 ml leukocytbefriade erytrocyter i SAGMAN-I6sning. De anvands vid erytrocyttransfusion till
sma barn, som regel under det forsta levnadsaret. Enligt europeiska riktlinjer dr hallbarheten 28

dagar, men pa manga blodcentraler tillampas en kortare hallbarhetstid, t ex 14 dagar.

Utbytestransfusion i neonatalperioden. Farska, hogst 5 dygn gamla erytrocyter, i SAGMAN-
I6sning, leukocytbefriade. Dagen for utbytestransfusion ersdtts SAGMAN-IGsningen med blod-
gruppskompatibel plasma (i regel AB-plasma) till EVF ca 0,50. Beroende pa framstallningssatt
och forvaring anges hallbarhet i upp till 24 timmar i blodkyl.

| regel anvands erytrocyter av blodgrupp O. Rh-typ eller annan blodtyp valjs beroende pa typ av
irreguljar erytrocytantikropp hos modern. Foérenlighetspréovning utférs mot blodprov fran
modern. Som regel bestralas blod for utbytestransfusion, men undantag kan goéras av
behandlande lakare i de fall man beddémer att indikation saknas eller att patientens kliniska
tillstand inte tillater den fordréjning som bestralning av komponenten kan innebéara. Det ar
viktigt att barnkliniken har forankrat att transfusionsmedicin har rutiner for att framstalla blod
for utbytestransfusion, alternativt att man har etablerade rutiner for att bestélla utbytesblod

fran en storre verksamhet.

Erytrocyter for intrauterin transfusion. Farska erytrocyter, mindre d@n 5 dygn gamla,
leukocytbefriade, centrifugeras och SAGMAN-I6sningen avlagsnas och isoton NaCl-l6sning

tillsatts till EVF 0.85. Komponenten ska bestralas, och efter bestralning skall erytrocyterna ges
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inom 24 timmar. Hallbarheten beror pa framstallningssatt och férvaring och anges till mellan 6
och 24 timmar.

Blodgrupp O anvands. Vilken Rh-typ eller annan blodtyp som anvands beror pa den irreguljara
erytrocytantikropp som foreligger. Férenlighetsprovning gérs mot moderns blod.

| Sverige utfors intrauterina transfusioner bara vid Karolinska Universitetssjukhuset, men det ar
viktigt att hemkliniken, inklusive transfusionsmedicin ar informerade, om férlossning sker pa

hemkliniken. Bestralat blod ska ges till dessa barn upp till 6 manaders alder.

Utbytestransfusion pa dldre barn. Blodbyte kan géras manuellt eller om majligt pa ett effekivare
satt med hjalp av erytraferes. Dett galler framst for barn med sicklecellanemi vid allvarliga
kristillstand eller infor operationer samt vid t.ex. svar autoimmun hemolytisk anemi. Angaende

indikationer och principer m. m. se VPHs respektive riktlinjer for dessa sjukdomar.

Ovriga erytrocytkomponenter. “Tvittade” erytrocyter framstills genom att man med
centrifugeringsteknik ersatter SAGMAN-lGsning och plasma med isoton saltlésning. Tvattade
erytrocyter anvands t.ex. vid transfusion till patient som vid tidigare transfusion drabbats av svar
anafylaktisk reaktion och till patient som saknar IgA, har anti-IgA-antikroppar och som har haft
en transfusionsreaktion. Hallbarheten beror pa framstallningssatt och férvaring och anges till 24
timmar eller upp till 14 dagar om ett slutet system anvants.

Erytrocyter kan efter tillsats av glycerol till 35-40% forvaras frysta vid —70°C. Hallbarheten ar
flera decennier. Efter tining avlagsnas glycerol genom ”"tvattning”. Hallbarheten efter tining-
tvattning beror pa framstéllningssatt och férvaring och anges till mellan 6 timmar och 4 (-7)
dagar. Djupfrysningstekniken anvands framfor allt for lagring av erytrocyter med sallsynta

blodgrupper.

Forenlighetsprovning fore erytrocyttransfusion
BAS-test (blodgruppskontroll och antikropps-screening) utférs pa ett nytaget patientprov.
Blodgruppen kontrolleras, och eventuell férekomst av irreguljara erytrocytantikroppar

undersoks. Datorn kontrollerar att blodgruppen stammer med tidigare dataregistrerad uppgift
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om patientens blodgrupp och att blodgruppsférenlighet foreligger mellan patient och givare.
BAS-testen ar giltig | 5 dygn, inklusive provtagningsdagen.

Finns irreguljara erytrocytantikroppar av klinisk betydelse i patientens blod skall givarerytrocyter
som saknar motsvarande antigen véljas vid transfusion. Dessutom utfors da som kontroll
”serologisk forenlighetsprovning” eller “korstest”, som innebar att patientens plasma testas mot
erytrocyter fran den eller de erytrocytenheter som avses transfunderas till patienten (testning
mottagare-givare, MG-test).

Erytrocyter far utan forenlighetsprovning transfunderas till barn under de forsta fyra manaderna
efter forlossningen, om kliniskt betydelsefulla irreguljara erytrocytantikroppar inte har pavisats
hos modern. Irreguljara erytrocytantikroppar kan via placenta ha overforts till barnet, och i
sadant fall bor serologisk forenlighetsprovning (MG-test) utféras med blodprov fran modern
eller med vendst prov fran barnet.

Vid forekomst av irreguljdra erytrocytantikroppar eller HLA-antikroppar i patientens blod finns
inte alltid passande blodkomponenter i lager pa blodcentralen. Det kan ta flera timmar till nagra
dygn att fa fram blodgruppsfoérenliga erytrocyter respektive HLA-forenliga trombocyter. Detta
galler sarskilt patienter med utomeuropeiskt ursprung som oftare har antikroppar mot
europeiska blodgrupper. Speciella blodkomponenter, t.ex. blod fér neonatalt blodbyte,
erytrocyter for intrauterin transfusion, "tvattade” erytrocyter eller trombocyter, finns inte heller
i lager utan maste beredas omedelbart infor anvandning. | dessa fall bér om mojligt blod
bestillas i god tid. Ordinerande ldkare bor ta reda pa vad den lokala blodcentralen har for
mojligheter att leverera blodkomponenter med speciella krav och egenskaper, samt hur lang tid

det kan ta att fa fram dessa.

Trombocyter

En transfusionsenhet trombocyter framstalls ur lattcellskoncentrat (buffy coat) vanligen fran 4
enheter. Trombocyterna ar leukocytbefriade genom filtrering och ofta patogen-inaktiverade.
Antal trombocyter per transfusionsenhet &r ca >200 x 10°. Volymen &r ca 200 ml (upp till 300 ml
kan forekomma ), varav ca 1/3 ar plasma och resten utgors av trombocyttillsatslosning (salt-

[6sning med natriumklorid, natriumacetat, natriumcitrat, ibland med tillsats av Mg, K och fosfat).
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En vanlig dosering ar 10-15 ml koncentrat/kg givet pa 15-30 minuter. Graden av
trombocythéjning (recovery) kan vara mycket variabel och kan ge en klinisk fingervisning om
trombocytopenin dr orsakad av 6kad destruktion eller defekt produktion.

Trombocyter framstalls ocksa med aferesteknik, varvid en till tva (ibland tre) transfusionsdoser
kan utvinnas fran en givare. Trombocyterna ar leukocytbefriade genom speciell aferesteknik
eller filtrering. Aferestekniken &ar sarskilt vardefull for att framstalla trombocyter till
alloimmuniserade/refraktara patienter, som saknar de HLA- eller trombocytantigen (HPA) vilka
de bildat antikroppar mot.

Trombocyter skall forvaras under kontinuerlig omblandning vid 20-24°C, forvaringstid upp till 5
dagar (7 dagar om bakteriell kontroll &r negativ eller om patogeninaktivering utforts).
Trombocyttransfusion anvdndes till patienter med kraftigt nedsatt trombocyttal och
blédningsrisk eller till patienter med nedsatt trombocytfunktion och samtidig blédningsrisk. Om
risk for 6verbelastning av barnets blodcirkulation foreligger, kan trombocytenhetens innehall av

tillsatslosning och plasma minskas fore leverans for transfusion.

Granulocyter

Granulocyter kan framstallas med aferesteknik, vanligen efter stimulering av givaren med GCSF.
Granulocyttransfusioner anvands sallan, da den kliniska effekten ar omdebatterad och svar att
verifiera i kontrollerade studier. Fallstudier och beprévad erfarenhet tyder pa kan de ibland
kan vara av varde vid livshotande fokala infektioner eller sepsis for att 6verbrygga en tillfallig
neutropen/aplastisk fas, t.ex i samband med en stamcellstransplatation eller efter kemoterapi.
Granulocyttransfusioner ar mycket resurskravande och maste planeras i samrad mellan kliniker
och transfusionsldkare. Dosen 1x10° neutrofila leukocyter per kg i volymen 15 ml/kg har rekom-

menderats (se referens) .

Plasma, farsk, leukocytbefriad
Plasma framstalld fran blodtappning innehaller ca 250-270 ml, varav ca 60 ml utgors av CPD-

I6sning. Pa grund av blodgivarnas olika EVF varierar volymen plasma mellan olika
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plasmaenheter. Plasma framstalld med aferesteknik innehaller ca 300 ml, varav 70 ml utgérs av
CPD-l6sning. Plasman har leukocytbefriats genom centrifugering eller filtrering.

Barnenheter, framst till spadbarn, framstalls genom att man delar upp en plasmapase i flera
mindre enheter, t ex i portioner om ca 50-70 ml.

Plasma, farsk, leukocytbefriad férvaras antingen djupfryst vid -30°C under 3 ar, eller vid 4°C upp
till 14 dagar, med sjunkande halt av koagulationsfaktorer, ca 50% efter 14 dagar.

Plasma dr indicerat vid massiv transfusion och dar tillforsel av hdammare och
koagulationsfaktorer kan kravas for att aterstdlla en rubbad hemostas (disseminerad intravasal
koagulation). Om tillforsel av koagulationsfaktorer bedoms nédvandig, anvands koncentrat av
koagulationsfaktorer i den man sadana finns tillgangliga.

Om specifikt albumin och gammaglobulin behdvs, bér koncentrat av dessa proteiner anvandas,
ej plasma. Patienter med kraftigt nedsatt immunforsvar bor fa plasma som patogeninaktiverats
eller gammabestralats med 25-50 Gy for att undvika risk for transplantat-kontra-vard-reaktion

(GVHD).

Transfusionskomplikationer

Transfusion med blodkomponenter innebar en risk for komplikationer. Dessa kan antingen
upptrada i direkt anslutning till transfusionen, eller med timmars — manaders fordrdjning
beroende pa den utlésande orsaken. Orsaker kan t.ex. vara allergisk eller immunologisk
reaktion eller 6verféring av smitta.

Allménpaverkan, blodtrycksfall, frysningar, temperaturstegring, hudutslag, smartor i korsryggen
eller lufthunger kan vara biverkan till transfusion. Vid misstanke om komplikation, dven lindrig,
skall transfusionen avbrytas, patienten noga Overvakas samt kontakt alltid tas med
transfusionsmedicin for fortsatt utredning. Att blodkomponenten var avsedd for patienten
kontrolleras direkt och blodprov samt den aktuella blodkomponenten skickas till
transfusionsmedicin.

Transfusionstekniska orsaker. Vid massiv transfusion kan t.ex. citrat i plasma leda till

hypokalcemi eller extracellulart kalium i lagrade erytrocytpreparationer ge reaktioner pa grund
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av rubbad elektrolytbalans. Temperaturproblem, t.ex. for kallt blod som ges for snabbt i central
venkateter, kan uppstd. Overbelastning av mottagarens cirkulation kan ocksd intriffa, s.k.
transfusion associated circulatory overload (TACO) med andningspaverkan, tachycardi, hogt BT,
lungddem, positiv vatskebalans och reaktionen behdéver sarskiljas fran TRALI (nedan).
Immunologisk reaktion hos mottagaren. Akut hemolytisk transfusionskomplikation
forekommer mycket sallan tack vare noggrann forenlighetsprovning fore transfusion. | den man
de forekommer beror de oftast pa forvaxlingsfel vid transfusionen.

En fordrojd hemolytisk transfusionreaktion kan upptrada nagra dagar till drygt en vecka efter
transfusion av erytrocyter som féljd av att transfusionen stimulerat bildning av irreguljara
erytrocytantikroppar mot nagot antigen pa de transfunderade erytrocyterna.

Febrila icke-hemolytiska reaktioner kan orsakas av att patienten har leukocyt- eller
trombocytantikroppar mot antigener pa celler i transfunderade blodkomponenter. Om
leukocytbefriade erytrocyter eller plasma anvands, ér sadana reaktioner ovanliga.

Reaktion mot komponenter i transfunderad plasma, t.ex. urtikariella reaktioner mot
fododmnesallergener eller plasmaproteiner, dr inte ovanliga (upp mot 1%). Svara anafylaktiska
reaktioner ar ovanliga, men viktiga att rapportera.

Om givarens plasma innehaller hég koncentration av antikroppar mot HLA-antigen eller andra
leukocytantigen kan dessa reagera med mottagarens leukocyter och trombocyter och ge svar
reaktion med lungsymtom, "transfusion related acute lung injury”, TRALI. Risken for TRALI-
reaktioner minskar vid anvandning av plasma fran enbart manliga blodgivare eller fran kvinnor
screenade negativt for leukocytantikroppar, till transfusion, vilket ar genomfort pa de flesta
svenska blodcentraler.

Transplantat kontra vard-reaktion (GVHD) hos immunsupprimerade patienter undviks om

bestrdlade eller patogeninaktiverade blodkomponenter anvands.

Overforing av sjukdom frdn givare till mottagare. Bakteriell kontamination av
blodkomponenter kan uppkomma genom att hudbakterier foljer med givarens blod vid
venpunktionen eller pa grund av materialfel eller felaktig hantering, t.ex. vid framstallningen av

blodkomponenter. Risken for bakterievaxt ar storst i trombocyter, som férvaras vid 20-24°C. |
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internationell litteratur uppges att bakterier kan pavisas i en av ca 2000 trombocytenheter,
vilket kan ge upphov till mycket svar sepsis hos patienten. Med snabbt insatt behandling brukar
patienterna aterhdamta sig snabbt, men fordrojs behandlingen mer an 4 timmar ar mortaliteten
hég. Om patogeninaktiverade trombocyter anvands ar risken 1ag.

Risken for 6verforing av hepatit B och C virus samt HIV vid blodtransfusion ar 1ag, men kan inte
helt uteslutas. Overféring av CMV undviks vid anvdndning av leukocytbefriade
blodkomponenter, men varken leukocytbefriade eller anti-CMV negativa blodkomponenter kan
helt eliminera risken for CMV-infektion hos en svart immunsupprimerad patient. Bakterie- eller
parasitsjukdom, t.ex. syfilis, brucellos, malaria, leishmanias, Chagas sjudom, m.m. undviks
genom strikta urvalsregler for blodgivning. Restriktioner gallande Hep E, WNV och borrelia

diskuteras.

Kliniska 6vervaganden och indikationer

Erytocyttransfusion

| akuta situationer styr graden av paverkan pa vitala funktioner (andning, medvetandegrad, puls,
blodtryck, kapillaraterfylinad eller andra chocktecken) samt pagaende blodférluster eller
hemolyshastighet behovet av transfusion. Hb-vardet ar delvis opalitligt vid snabba férdandringar av
blodvolymen.

Ett mycket lagt men stabilt Hb (40-50 g/l) &r i sig inte en given indikation foér transfusion om
patientens vitala funktioner dr opaverkade och anemin férvantas var reversibel pa kort sikt,
sarskilt gadller detta jarnbristanemi som vanligen kan korrigeras relativt snabbt med
jarnsubstitution. | vissa fall av t.ex. favism, hereditar sfarocytos och TEC kan man ibland ocksa
vilja att avvakta en spontan forbattring. A andra sidan, vid pagaende bloédning eller snabb
hemolys, behéver man ha ordentlig framforhallning i blodbestédllningarna och en hogre
transfusionsgrans pa 70-80 g/l under tata Hb-kontroller x 3 -6.

Underburna barn kan ha daligt utvecklad syntes av plasmaproteiner, varfor blodtransfusion till

dem ibland kompletteras med plasma eller koncentrat av plasmaproteiner.
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Transfusionsgranserna satts ocksa hogre hos underburna barn (100-120 g/) de forsta veckorna
post partum och anpassas efter postnatal alder och behov av andningsstod (se referens
Deschman et al, Lakartidiningen 2021). Blodenheter speciellt avsedda fér pediatrisk praxis har

fatt 6kad anvandning under senare ar.

Vid autoimmun akut hemolys (positiv DAT) pavisas bundna och ofta cirkulerande autoantikroppar
som ger positiv reaktion vid férenlighetspréovning. Om mojligt bor erytrocyttransfusion undvikas,
men vid klinisk indikation bor direktkontakt med transfusionsldkare tas, sa att relevant riktad
immunhematologisk utredning kan initieras och blodenheter med utvald fenotyp och lagst

reaktivitet i MG-testerna kan valjas. V. g. se ocksa VPHs riktlinjer rérande AIHA.

Om vitala funktioner dr paverkade: Ge syrgas. Satt dubbla iv infarter (ev. intraosseds nal).
Blodgruppera akut och bestall blod. Volymssubstituera snabbt med glukosfri elektrolytlésning
(ringeracetat eller 0.9% NaCl ) i 1-2 portioner om 10 ml/kg/10 min tills blodtransfusion paborjats.
Vid akut blédning/chock ges blodet snabbt, vid behov med 6vertryck pa IVA. Blodvarmare behdvs
om kylskapskallt koncentrat maste ges i stor mangd. O Rh- blod kan ges i nédfall.

En transfusion av erytrocyter bor inte Overstiga 15 ml/kg kroppsvikt givet pd 2-3 timmar. Vid
pagaende blodférluster kan stérre mangder behovas, ibland i kombination med plasma och
trombocytkoncentrat i ett IVA-kontext (Se referens nedan med rekommendationer ang massiv
transfusion vid pediatrisk traumatisk blédning).

Fore en transfusion, ta om mojligt undan for i fallet relevanta blodprover, exempelvis komplett
blodstatus med diff, reticulocyter, TPK, serologier, infektionsdiagnostik, autoantikroppar,
immunglobuliner, DAT, ldakemedelskoncentrationer, Hb-elfores, G6PD, TPMT (genotyp och
aktivitet). Lat inte detta fordroja nddvandig transfusion. Hereditdra blodsjukdomar kan annars i

regel diagnostiseras i ett senare skede.

Vid kroniska anemier har man ofta en individuellt anpassad och sjukdomsspecifik
transfusionsgrans, for att mojligéra adekvat syretransport och som justeras upp om barnet inte

vaxer, ater eller i 6vrigt inte utvecklas som forvantat. Efter neonatalperioden kan en sadan Hb-
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grans vara 80 g/l. Dar det finns stor risk for immunisering, exempelvis vid benmaérgssvikt och i
vantan pa transplantation kan grinsen sattas lagre, t.ex 70 g/l. Vid sicklecell-anemi ges
overhuvudtaget inte blod annat an vid svara sicklingkriser eller paverkade vitala funktioner, med
hansyn till den betydande risken for immunisering.

Vid anemi med en ineffektiv erytropoes vilken kan leda till benmargshyperplasi och
extramedullar blodbildning med skelett paverkan (speciellt vid thalassemia major) valjer man att
hypertransfundera och siktar pa ett medel Hb pa 120 g/l motsvarande ett pretransfusions-Hb p3
95-100 g/I.

Risken for oOverbelastning av barnets cirkulation maste beaktas speciellt vid en 6kad
cirkulerande blodvolym som kan forekomma vid kroniska anemier. Vid transfusion av anemi kan

man rakna med att 4 ml e-konc/kg hojer Hb i genomsnitt med 10 g/I.

Blodtransfusioner vid kroniskt transfusionsbehov. Till barn med f6rvantat behov av
regelbundna blodtransfusioner, exempelvis vid thalassemia major, sicklecellanemi, Diamond-
Blackfan anemi och aplastisk anemi, bér man i samrad med transfusionsmedicin strava att ge
erytrocyter som ar sa farska som mojligt (<2 veckor) och matchade for patientens
blodgruppsantigen, vilka typas serologiskt eller genomiskt for de kliniskt viktiga och mest
immunogena antigenen. Diagnos och kroniskt transfusionsbehov bor anges vid bestéllningen
och dokumenteras i bloddatasystemet. Malsattningen ar att transfusionerna ska halla sa lange

som moijligt och att minska risken for antikroppsbildning.

Trombocyttransfusion

Aven vid trombocyttransfusioner avgér i férsta hand det kliniska tillstdndet transfusionsbehovet.
Omfattningen av spontanblédningar (slemhinneblodningar, blaméarken, petekier och sarskilt
”vat” purpura/blédning) ar avgérande, men ocksa genesen till trombocytopenin. Studier visar
att trombocyttransfusioner relativt ofta ges utanfor relevanta kliniska indikationer, sarskilt nar
de ges profylaktiskt vid en onddigt hog transfusionsgrans. De granser som anvands ar i stor
utstrackning empiriska och konsensusbaserade. De fa studier som finns , framst pa vuxna inom

hem/onk och HSCT tyder pa att hogre profylaktiska transfusionsgrianser an 10x10(9)/I inte
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minskar blédningsrisken. Enligt nedanstdende tillampas dock andra granser i sarskilda
situationer.

En vanlig dosering &r 10-15 ml koncentrat /kg, givet pa 15-30 minuter.

Vid trombocytopeni orsakad av 6kad immunmedierad destruktion, som vid ITP, forekommer
ofta en kompensatorisk produktionsékning med en 6kad andel yngre valfungerande
trombocyter vilken kan pavisas som o6kad IPF (immature platelet fraction). | dessa fall ar
trombocyttransfusion mer eller mindre ineffektiv pga mycket kort trombocytéverlevnad och
indicerad endast i nodfall, t. ex. vid intrakraniell blédning. De ges da i kombination med
nedbrytningshammande hogdos immunglobulin och steroider.

Vid kronisk benmargssvikt/aplastisk anemi 4r trombocyternas medeldlder hogre (IPF lagt-
normalt) varmed blédningssymptom kan visa sig vid hogre TPK an vid ITP. | dessa fall ar man i
mojligaste man aterhallsam med trombocyttransfusioner, for att minimera risken for
immunisering och utveckling av en ohallbar trombocytrefraktdr situation. De barn som
regelbundet sjunker till omatbara TPK nivaer (<5-10) och da far blédningssymtom kan behéva
transfunderas regelbundet, sa glest som mojligt, t.ex var 5-10 dagar. Transfusion ges i dessa fall
vanligen inte profylaktiskt hos inneliggande patienter, utan bara vid vat blédning, fére invasiva
procedurer eller pa den TPK som man “vet” tidigare utlost blodning hos den aktuella patienten.

Feber och infektion 6kar blédningsrisken.
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Vid reversibel benmdrgsvikt och trombocytopeni i samband med intensiv kemoterapi och
stamcellstransplantation kan det vara motiverat med profylaktiska transfusioner. Enligt ovan
finns egentligen inte evidens for en hogre transfusionsgrans an 10x10(9)/l. Samtidig forekomst av
andra problem som feber, koagulopati, antikoagulantia, kapillarlackage, cytokinfrisattning,
VOD/SOS, akut promyelocytleukemi, m.m. kan krdava en hogre TPK-grdns. | praktiken anvands

darfor inte sdllan en hogre transfusionsgrans pa 15-20 inom barnonkologin.

Trombotisk trombocytopen purpura (TTP) och andra mikroangiopatier (HUS, TMA) har ansetts
som en relativ kontraindikation till trombocyttransfusion pga 6kad trombotiseringsrisk. De fa
studier som omfattar barn har inte pavisat nagon o6kad risk vid HUS, men generellt undviks
trombocyttransfusion vid dessa sjukdomar, annat dn vid manifest blédning eller vid invasiva

procedurer.

Procedurer och kirurgi

Det ar ont om evidensbaserade rekommendationer ang transfusiongranser relaterade till olika
sdvningssituationer i sig, utan dven i anestesiologiska artiklar bedéms risknivan efter det invasiva
ingreppets typ. Féreslagna miniminivaer-transfusionsgranser for Hb ar 80 g/l. For trombocyter
TPK 50 vid vanlig kirurgi, 40 vid Ip, 70-80 vid epiduralanestesi samt 100 x10(9)/I for operation i
CNS eller 6gats bakre segment. For tandextraktion, liksom andra ytliga ingrepp dar kompression
kan anbringas anges TPK 30 vara tillrackligt (ref. Estcourt J et al. , Nagrebetsky A et al ).

Givetvis maste blédningsbendgenenheten liksom ovriga kliniska omstdndigheter i det individuella
fallet vagas in.

For procedurer som benmargsundersdkning, inklusive biopsi, extraktion av kateter eller
kataraktoperation anges ofta ingen transfusiongrdns, men man far ta i beaktande att dessa
ingrepp gors utan anestesi pa vuxna. Hos barn utan blédningssymtom, sa kan 30-40 gélla vid

enkla korta ingrepp, typ cristapunktion som inte kraver intubation, annars granser enligt ovan.
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