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Bestämning av alkaliskt fosfatas i se-
rum ingår ofta som en del i patientutred-
ningar. Stegrade nivåer beror oftast på
lever- eller skelettsjukdom. Andra väv-
nader som innehåller rikligt med alka-
liskt fosfatas är placenta, tarm och en
del tumörer.

En lätt förhöjning av serumalkaliskt
fosfatas hos barn är normalfynd och
tillskrivs bennybildning. Kraftig höj-
ning av serumalkaliskt fosfatas hos
barn i 2–3-årsåldern med stegring av
skelettisoenzym och smärtsam skelett-
deformation beror däremot på
osteoid proliferation tillsammans med
osteopeni. 

Hos barn finns det även en form av
benign övergående stegring av alkaliskt
fosfatas med oklar genes. Denna steg-
ring är inte så välkänd och kan därför or-
saka diagnostiska svårigheter. Vi rap-
porterar här två fall av sannolik benign
övergående hyperfosfatasemi för att
sprida kunskapen om denna differenti-
aldiagnos. Det är viktigt att känna till
denna förklaring till alkaliskt fosfatas-
stegring för att undvika onödiga utred-
ningar.

Barn under 3 års ålder
drabbas oftast
Benign övergående stegring av alka-

liskt fosfatas i serum (transient hyper-
phosphatasemia of infancy) beskrevs
först 1954 [1]. Sedan dess har det kom-
mit ytterligare ett antal publikationer
där man beskriver totalt ca 100–200 fall
av denna sjukdom [2, 3]. Sannolikt är
dock antalet fall betydligt större då det
är rimligt att anta att huvuddelen av fal-
len inte rapporteras eftersom stegringen

är av övergående natur och inte medför
några men för patienten. 

Övergående stegring av serumalka-
liskt fosfatas är ett syndrom som främst
drabbar barn från 2 månader till 3 års ål-
der. Det finns ett fåtal rapporter om vux-
na patienter, varav en svensk rapport
som beskrev en 29-årig man [4] med
övergående stegring av serumalkaliskt
fosfatas. Syndromet karakteriseras av
en kraftig stegring (upp till 60 gånger
den övre gränsen för referensvärdet) av
serumalkaliskt fosfatas. Stegringen är
övergående, och nivåerna normaliseras
i regel inom två till tre månader. Bortsett
från stegringen av alkaliskt fosfatas
finns det inga andra kliniska eller bioke-
miska tecken på lever- eller skelett-
sjukdom. 

Alkaliskt fosfatas ingår ofta i rutin-
diagnostiken, vilket i sin tur medför att
man ibland kan hitta oväntat höga nivå-
er. Fynd av patologiska laboratorieprov
kan resultera i kostsamma och för pati-
enten besvärliga utredningar, speciellt
om det inte finns någon underliggande
sjukdom. Det är därför viktigt att vara
medveten om förekomsten av detta syn-
drom med övergående hyperfosfatas-
emi och att det oftast drabbar barn un-
der 3 års ålder.

Fall 1 –  en 15 månader 
gammal flicka
Vårt först beskrivna fall är en tidiga-

re frisk 15 månader gammal flicka med
hereditet för Mb Crohn. Vid sex måna-
ders ålder utreddes hon för en rektal
blödning, vilken visade sig vara orsa-
kad av en slemhinnerift. När hon var
fjorton månader insjuknade hela famil-
jen i magsjuka. Flickan tillfrisknade,
men någon vecka efter magsjukan note-
rades kittfärgad avföring och viss vikt-
stagnation. Alkaliskt fosfatas i serum
var då 334 µkat/l (referensvärde för
barn under 2 år: 0,5–16,0 µkat/l) men
kliniskt status var helt normalt. Den
kraftiga stegringen av alkaliskt fosfatas
var övergående, och vid kontroll två
månader senare hade värdet sjunkit till
18,4 µkat/l. S-γ-glutamyltransferas och
övriga leverprov var normala. Ultra-
ljudsundersökning av lever, pankreas
och gallvägar visade inget patologiskt.
Hemoglobin, vita blodkroppar, trombo-

cyter, kreatinin, natrium, kalium, kalci-
um, parathormon, fosfat och orosomu-
koid var också normala för åldern.
Flickan hade inga förhöjda inflammato-
riska markörer eller IgA-antikroppar
mot gliadin eller endomysium. Rönt-
genundersökning av höger hand och
vänster fotled visade inget patologiskt.

Analys av alkaliskt fosfatas, isoen-
zym, visade atypiskt isoenzymmönster
förenligt med förändrad mobilitet av
skelett- och leverisoenzymer, vilket ta-
lar för benign övergående hyperfosfatas-
emi.

Fall 2 – en 6-månaders pojke
Det andra fallet beskriver en tidigare

frisk 6-månaders gosse som i slutet av
amningsperioden, vid 4 månaders ålder,
flackat av i viktutveckling, men sedan
utvecklats normalt. På barnavårdscen-
tralen noterades en gulaktig ton i huden,
vilket gav misstanke om ikterus. Patien-
ten remitterades därför till Barnsjukhu-
set för bedömning. Serumalkaliskt fos-
fatas var förhöjt till 145 µkat/l. Vid se-
nare kontroll hade värdet sjunkit till 8
µkat/l. Övriga leverprov, inklusive S-γ-
glutamyltransferas, och hepatitserologi
var normala. Inte heller hos detta barn
visade ultraljudsundersökning av lever,
pankreas och gallvägar samt röntgen av
lungor, höger hand och vänster fotled
något patologiskt. Hemoglobin, vita
blodkroppar, trombocyter, kreatinin,
natrium, kalium, kalcium, fosfat, parat-
hormon, 1,25-(OH)2-vitamin D3 och
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Sammanfattat

• Man bör beakta möjligheten
av en benign övergående hy-
perfosfatasemi när man finner
oväntade stegringar av alka-
liskt fosfatas hos barn.

• Hos barn under 3 år, utan kli-
niska tecken till lever- eller
skelettsjukdom, kan man nöja
sig med att kontrollera barnet
kliniskt och ta serumalkaliskt
fosfatas och γ-glutamyltrans-
feras om två till tre veckor.



25-OH-vitamin D3 var samtliga norma-
la. Gossen hade inga tecken på förhöjda
inflammationsmarkörer. IgA-antikrop-
par mot gliadin och endomysium och
plasma-aminogram var samtliga nor-
mala. 

Analys av alkaliskt fosfatas, isoen-
zym, visade fördelning av isoenzymer
som vid skelettgenes. Enligt utlåtandet
talade dock den höga nivån för benign
övergående hyperfosfatasemi.

Många sjukdomar kan ge
stegring av alkaliskt fosfatas
Stegrade nivåer av alkaliskt fosfatas

i serum kan bero på många olika typer
av sjukdomar (se Faktaruta). Vanligaste
orsaken är avflödeshinder i gallgångar-
na, vilket leder till ökade serumnivåer
bl a genom att stasen inducerar syntes
av alkaliskt fosfatas i gallgångsepitelet.
Skelettsjukdomar med ökad osteoblast-
aktivitet har också ökade nivåer av alka-
liskt fosfatas. Placenta innehåller alka-
liskt  fosfatas, vilket gör att nivåerna sti-
ger under graviditeten. Vissa tumörer
och tarmsjukdomar kan också ge upp-
hov till ökning av tarmfosfatas i serum.
Det finns också benigna former av steg-
ring av alkaliskt fosfatas. Den vanligas-
te formen är den övergående stegringen
av alkaliskt fosfatas som beskrivs i det-
ta arbete, men det finns också kroniska
former. Det finns både ärftliga och icke-

ärftliga former av kronisk hyperfosfatas-
emi. Totalt finns det ett 30-tal familjer
beskrivna med en autosomalt dominant
ärftlighet [5]. Orsaken till de höga nivå-
erna av alkaliskt fosfatas är inte känd
men skulle kunna vara en mutation i
promotorgenen som resulterar i en ökad
syntes av alkaliskt fosfatas. Det finns
också fall av kronisk hyperfosfatasemi
utan tydlig ärftlighetsgång [6].

Serumalkaliskt fosfatas beställs ofta
tillsammans med alaninaminotransfe-
ras (ALAT) som screening för leverska-
da och/eller gallstas. Genom att analy-
sen används ofta får man ibland analys-
resultat som visar höga nivåer utan andra
tecken på leverskada. Oftast komplette-
ras utredningen då med γ-glutamyl-
transferas som också bör vara stegrat
om förändringen beror på lever-/gall-
sjukdom. Är inte γ-glutamyltransferas
stegrat talar det för att fosfatasstegring-
en kommer från någon annan vävnad.
En viss ökad frisättning från skelettet
kan man normalt förvänta sig hos barn
som växer. Kraftigare stegring kan bero
på rakit men även på tumörer eller sjuk-
domar i skelett och tarm. Vid oväntade
provresultat bör man alltid överväga om
resultatet kan bero på analysfel. De fles-
ta tekniska analysfel ger upphov till
falskt låga nivåer av alkaliskt fosfatas,
och risken att provet skulle förväxlas
med ett prov som har så höga alkaliskt
fosfatasnivåer är sannolikt liten. För-
höjda nivåer av alkaliskt fosfatas kan
orsakas av makroenzymer. Det mest
kända makroenzymet är makroamylas-
emi, men även alkaliskt fosfatas kan
bilda högmolekylära komplex [7] med
antikroppar eller lipider. Makrofosfatas-
emi kan diagnostiseras med hjälp av
isoenzymbestämning.

Börja med att konstatera om
hyperfosfatasemin är benign
Det är viktigt att överväga om hyper-

fosfatasemin är benign och övergående
och i dessa fall avvakta med ytterligare
utredningar, som kan vara omfattande
och besvärliga, om patienten inte har
kliniska fynd eller några symtom som
talar för att fosfatasstegringen kommer
från ett specifikt organ. Patienter med
benign hyperfosfatasemi har normala
serumnivåer av kalcium och fosfat. En-
ligt vissa studier skulle isoenzym-
mönstret vara ett bra diagnostiskt test
för benign hyperfosfatasemi då dessa
patienter har ett isoenzymmönster med
förändrad vandring [2, 8]. Detta har
dock inte gått att upprepa i andra studi-
er [9]. En del av patienterna har också
stegringar av γ-glutamyltransferas.
Skillnaderna i resultat kan bero på att
man använt sig av olika tekniker vid iso-
enzymbestämningarna. Då den bestäl-
lande doktorn i regel inte vet vilken me-
tod som används vid isoenzymbestäm-

ningen medför detta att en isoenzym-
analys har varierande diagnostiskt vär-
de. Det kan också tyda på att hyperfos-
fatasemin kan ha flera olika ursprung.
Barnen har också väldigt varierande
symtom, men det är vanligt med infek-
tioner/feber och gastrointestinala stör-
ningar. Detta skulle dock kunna bero på
att dessa sjukdomar är vanligt förekom-
mande hos barn. Kittfärgad avföring är
också ett relativt vanligt fynd hos barn
med magsjuka.

Orsaken inte klarlagd
Hur vanlig denna form av stegring

av alkaliskt fosfatas är, är svårt att utta-
la sig om. I litteraturen finns endast
100–200 fall beskrivna trots att syndro-
met sannolikt är relativt vanligt. Asanti
och medarbetare [10] rapporterade att
1–2 procent av friska spädbarn hade steg-
rade nivåer av alkaliskt fosfatas. Orsa-
ken till hyperfosfatasemin är inte klar-
lagd. En möjlig genes kan vara en ökad
syntes av alkaliskt fosfatas orsakad av
vitamin D-metaboliter och en minskad
leverelimination på grund av ett ökat in-
nehåll av sialinsyra i enzymet [3].

Hos båda de barn som beskrivits
fann vi kraftigt förhöjda nivåer av alka-
liskt fosfatas som spontant normalisera-
des under några veckor. Inget av barnen
hade några tecken till lever- eller ske-
lettskada. Bara i det ena fallet fann man
ett isoenzymmönster med förändrad
vandring. Detta är i linje med tidigare
publicerade arbeten, där några grupper
har rapporterat att patienterna har ett
isoenzymmönster med förändrad mobi-
litet, medan andra grupper inte kunde
finna detta.

Sammanfattning
Man bör beakta möjligheten av en

benign övergående hyperfosfatasemi
när man finner oväntade stegringar av
alkaliskt fosfatas utan kliniska tecken
till lever- eller skelettsjukdom hos barn.
Hos barn under 3 år kan man nöja sig
med att kontrollera barnet kliniskt och
ta om serumalkaliskt fosfatas och γ-glut-
amyltransferas om två till tre veckor.
Därigenom kan man undvika onödiga
utredningar, vilka kan vara besvärliga
för barnet.
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Orsaker
till h yperfosfatasemi
Benigna tillstånd
Bentillväxt
Graviditet
Benign övergående hyperfosfatasemi
Kronisk familjär hyperfosfatasemi

(autosomalt dominant ärftlighet)
Kronisk icke-familjär hyperfosfatas-

emi

Patologiska tillstånd
Skelettsjukdomar
Paget’s disease
Tumörer i skelettet (primärtumörer
eller metastaser)
Osteomalaki
Hyperparatyreoidism
Akromegali
Frakturer
Renal osteodystrofi
Osteodysplasi

Leversjukdomar
Gallstas
Hepatit
Levercirros
Levertoxiska ämnen
Tumörer i levern

Maligniteter (ektopisk syntes av alka-
liskt fosfatas)
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