Atypiskt hemolytiskt
uremiskt syndrom

Atypiskt hemolytiskt uremiskt syndrom ar

en sjukdom som kan orsaka allvarliga skador
i njurarna. Ibland paverkas daven andra organ,
som lungorna och centrala nervsystemet.
Syndromet brukar forlopa i skov. Utan ratt
behandling finns risk for kronisk njursvikt och
i vissa fall kan syndromet vara livshotande.

Atypiskt hemolytiskt uremiskt syndrom kan vara érftligt.
Arligen insjuknar firre &n tva personer per miljon invénare
i syndromet.

SYMTOM

Vilka symtom som uppkommer och vilken svarighetsgrad
de har varierar. Syndromet kan uppkomma i alla aldrar och
brukar komma i skov. Ibland sker en aterhdmtning mellan
skoven, men de kan ocksa orsaka bestaende skador och
symtom. Risken for bestdende njurskador redan vid forsta
insjuknandet eller vid ett aterfall dr hog.

De flesta med syndromet fér njursvikt. Det kan ge sym-
tom som minskad urinméngd, morkfargad urin, trotthet,
illamaende eller svullnad.

Andra organ kan ocksa paverkas. En del far andnings-
svérigheter pd grund av att det samlas vétska i lungorna.
Centrala nervsystemet kan paverkas med olika symtom.
Ibland uppstar komplikationer fran hjarta och kérl, och en
del far forhojt blodtryck. I svéra fall kan huden drabbas av
kallbrand.

Om kvinnor far skov under en graviditet finns det risk for
fosterskador eller att fostret dor.

Kénnetecknande for syndromet &r ocksa att det orsakar

blodbrist och att méngden blodpléttar i blodbanan blir 1ag.

ORSAK

Orsaken dr mutationer i gener, eller antikroppar mot kropps-
egna dmnen (autoantikroppar). Det leder till att en del av

immunforsvaret som kallas komplementsystemet blir Gver-
aktivt. Overaktiveringen orsakar skador i kirlviggarna och
gor att det bildas blodproppar i sma blodkérl och kapillérer.

BEHANDLING

Eftersom de flesta med atypiskt hemolytiskt uremiskt
syndrom insjuknar i njursvikt behdvs ofta dialys och ibland
intensivvard i forsta skedet. Sedan foljer behandling for att
forhindra dveraktiveringen av komplementsystemet och
darigenom minska symtomen och férhindra aterfall. Det
finns ladkemedel som blockerar komplementsystemet, och
ibland anvinds tillforsel eller byte av blodplasma i
kombination med immunhdmmande likemedel. En del av
dem som far kronisk njursvikt som en f6ljd av syndromet
behover en njurtransplantation.

RESURSER PA RIKS- OCH REGIONNIVA

Kunskap om atypiskt hemolytiskt uremiskt syndrom finns
vid universitetssjukhusen. Det finns dven ett nationellt rdd
for syndromet som tagit fram riktlinjer for behandling.

Vid universitetssjukhusen finns Centrum for sillsynta
diagnoser (CSD) som kan ge vigledning och information
om ovanliga sjukdomar och syndrom.

SAMHALLETS STODINSATSER

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar
kan f2 olika typer av stdd och insatser. Mer information
om sambhillets stod finns att 14sa i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hilsotillstaind under
”Samhillets stodinsatser”.

INTRESSEORGANISATIONER
e Njurforbundet
e Riksforbundet Séllsynta diagnoser

LAS MER

Det hér &r en kort sammanfattning av texten om atypiskt
hemolytiskt uremiskt syndrom som finns i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hélsotillstand.

Informationscentrum for sillsynta hilsotillstand
Informationscentrum for sillsynta hilsotillstand vid
Agrenska har i uppdrag av Socialstyrelsen att producera
texterna som publiceras i kunskapsdatabasen for sillsynta
hélsotillstand.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se
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