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Barn och ungdomar med blodningssjukdomar

Bakgrund

Svira och medelsvara typer av blodningssjukdomar uppticks vanligen vid 1-2 ars dlder. De
vanligaste debutsymptomen ér petechier, hjarnblédning vid fodsel, led- och muskelblédningar,
blodningar med typiskt kndlutseende, blamiérken samt blédningar frin munnen efter trauma eller
injektion. Det finns fyra huvudtyper av blédningssjukdomar:

1. Hemofili A och hemofili B. I Sverige finns cirka 800 personer med hemofili, férdelade i
forhallandet 5:1 mellan hemofili A och B.

2. von Willebrands sjukdom. Den totala prevalensen av von Willebrands sjukdom ér
sannolikt 1-2 % av populationen. Av dessa har endast 50 individer en svir typ medan
cirka 4 000 har en mild variant. Det innebir att en stor del av personer med von
Willebrands sjukdom 4r odiagnostiserade.

3. Trombocytopeni. Prevalensen av trombocytopeni ar 1-2 %.
Den milda formen dr vanligast.

4. Forvirvad blodarsjuka. Cirka 1:1 000 000 har antikroppar mot koagulationsfaktor
VIII i samband med en autoimmun sjukdom.

Virden av individer med blédningssjukdomar i Sverige sker enligt rekommendationer och
anvisningar fran tre specialistcentra i Stockholm, Malmé och Géteborg.

Vid misstanke om blodningssjukdom
Alla patienter dir man misstinker en odiagnosticerad blédningssjukdom ska remitteras till
barnlikare for utredning.

Vid diagnostiserad blodningssjukdom

For patienter med nagon typ av blédningssjukdom ér det viktigt med individuella profylaktiska
atgirder fOr att uppna och bibehiélla en optimal oral hilsa. Detta dr det mest effektiva sittet att
undvika atgirder som kan innebira risk f6r blodning.

Vid akuta tillfallen

Satt tryckforband och kontakta sjukvarden via 112
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Vid planerade behandlingstillfallen

Ingrepp som kan innebira risk for blodning bor ske pa specialistklinik i samrad med behandlande
likare. Aven i samband med de milda formerna kan livshotande blédningar uppsta efter
tandextraktioner, trauma och operationer. Forligg behandlingstiden tidigt pa morgonen sa att
behandlande likare kan kontaktas vid behov. Skydda slemhinnor. Anvind enkelindade
instrument och sug med rund topp. Patienten bor inte dta forran bedovningskanslan har
térsvunnit. Lingual och intramuskuldr injektion édr kontraindicerat. Intraligamentell injektion
rekommenderas till barn med svira blédningsproblem. Vid blockadanestesi ska behandlande
likare kontaktas.

Preparat vid blodning efter planerat ingrepp

Cyklokapron: innehaller tranexamsyra. Brustablett, 1 g.

Dosering: 1 tablett 16ses i s lite vatten att allt kan anvandas pd en gang.
Skéljes runt i munnen 1-2 minuter och spottas darefter ut.

Upprepas cirka 3 ganger dagligen i 1-3 dagar.

Tranexamsyra:

en fibrinolyshammare, dvs. hindrar enzymer som bryter ned koageln.

Steril kompress kan drinkas 1 tranexamsyramixtur 5% och appliceras med tryck mot saret
under minst 10 minuter.

Andra preparat och lakemedel for lokal hemostasbehandling
Kollagen: TissuFleeceE, Lyostypt och TachoSil.

Cellulosaderivat: Surgicel och Fibrillar.

Gelatinbas: Spongostan.

Vid forskrivning av mediciner

Det finns en rad olika mediciner, framfor allt analgetika och antiinflammatoriska preparat, som ar
olampliga vid bl6dningssjukdomar. Radgor alltid med behandlande likare vid
forskrivning/rekommendation av medicinet.

Vid behov av snabbt telefonrad

Koagulationscentrum, Sahlgrenska universitetssjukhuset: 031-342 10 00
Koagulationsjouren Karolinska universitetssjukhuset vaxel dygnet runt: 08-517 700 00

For att lasa mer om blodningssjukdomar rekommenderas
Faktablad om olika former av blédarsjuka och vardprogram finns pa férbundet blédarsjuka i
Sveriges webbplats: Férbundet Blédarsjuka i Sverige

Information om hemofili A och B samt svar och medelsvar form av von Willebrands sjukdom
finns pa Socialstyrelsens webplats: Blédarsjuka - Socialstyrelse
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