Sicklecellsjukdom

Sicklecellsjukdom &r en arftlig sjukdom som
kénnetecknas av att blodkropparna vid vissa typer
av péfrestning blir deformerade och far en kortare
livslangd. Blodet blir mer trégflytande hos personer
med sjukdomen. “Sickle” ar det engelska ordet fér
skéra och syftar pé formen hos de avvikande blod-
kropparna som liknar en ménskéra.

Sicklecellsjukdom &r vanligt i de geografiska omraden dér
malaria har sin spridning. Det &r inte ként hur ménga
personer i Sverige som har sjukdomen, men i Europa tros
antalet vara minst 52 000 (2022).

Symtom
De sickleformade blodkropparna har en 6kad risk att fastna
i blodkérlens viggar. Det kan leda till bildning av blodprop-
par och skador pa kérlvdggarna. De skador som uppstar vid
sicklecellsjukdom utvecklas framst pa grund av den syrebrist
i vdvnaderna som uppstar vid blodproppar. De sickleformade
blodkropparna orsakar ocksé inflammation som bidrar till
skadorna.

Sicklecellsjukdom kan leda till akuta sjukdomstillstand,
framfor allt &terkommande episoder av svar smirta i skelettet.

Upp till 12 procent av alla med sicklecellsjukdom fér
nagon gang stroke. Andra akuta symtom dr brostsmértor och
andningsbesvir samt blodbrist. Immunsystemet &r nedsatt.
Pojkar och mén kan drabbas av priapism, smértsam ihéllande
erektion. Det finns risk for akut ansamling av blod i mjélten.
Tillstandet dr mycket allvarligt och kan leda till doden inom
nagra timmar.

I vuxen alder domineras symtombilden av tecken p&
organsvikt i hjirta, lungor, lever och njurar samt &dven av
hudsar.

Orsak

Sicklecellsjukdom orsakas av forédndringar i en gen som
paverkar proteinet hemoglobin. Proteinet ger de réda blod-
kropparna deras farg och transporterar syre till kroppens olika
vavnader.

Behandling

Behandlingen syftar till att férebygga komplikationer och
lindra symtomen. Personer med sicklecellsjukdom kan erbju-
das transplantation med blodstamceller. Det dr en behandling
som innebdr risker och dr besvirlig att g igenom, men som
nér den lyckas leder till att sjukdomen blir helt botad.
Forskning om genterapi pagar.

Den forebyggande behandlingens syfte ar att forhindra
smértepisoder orsakade av tilltdppta blodkérl som ger syre-
brist i vivnaderna och &tféljande risk for organskador.

Antibiotikabehandling ges for att forebygga infektioner,
framst till barn under fem &r. Personer med sjukdomen be-
handlas med likemedlet hydroxyurea som &kar produktionen
av fungerande hemoglobin. Vid 6kad strokerisk ges i allmén-
het regelbundna blodtransfusioner for att minska andelen
sickleformade blodkroppar i blodbanan.

Béde den som ér sjuk och de i den ndrmaste omgivningen
behover ha kunskap om sjukdomen och dess behandling.
Personer med sicklecellsjukdom bor i sa hog grad som
mojligt sjélva ta ansvar for att undvika utlosande faktorer,
behandla smirta och att veta nir man behdver uppsoka sjuk-
véarden. Det &r ocksa viktigt att lara sig att anvénda smartstil-
lande lékemedel pa ritt sitt.

Resurser
Kunskap om behandling av sicklecellsjukdom finns pé barn-
och ungdomskliniker vid universitetssjukhusen.

Vid universitetssjukhusen finns Centrum for séllsynta
diagnoser (CSD). De kan ge vdgledning och information
om sillsynta hélsotillstand.

Samhallets stédinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar kan
fa olika typer av stod och insatser. Mer information finns i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta hélsotillstand,
under Sambhdllets stédinsatser.

Intresseorganisationer
» Kronisk blodsjukdom

» Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

Det hér ar en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
halsotillstand. Se vidare
socialstyrelsen.se/sallsynta-halsotillstand

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for séllsynta hélsotillstand
vid Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se,
agrenska.se/informationscentrum
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