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Men for det kravs battre rutiner for vaccination, utbildning och antibiotikaprofylax
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OPSI (overwhelming post-splenectomy infection) &r ett livs-
hotande tillstdnd som férekommer hos patienter som saknar
mjéalte eller har en icke-fungerande mjélte. Det ar val k&nt att
dessa patienter har kraftigt 6kad risk for fulminant sepsis
med kapselforsedda bakterier, sarskilt Streptococcus pneu-
moniae. Incidensen av OPSI har estimerats till 0,23-0,42 pro-
cent per ar med en livstidsrisk pa 5 procent [1, 2]. Risken hos
splenektomerade patienter uppskattas vara mer &n 50—-600
ganger hogre &n i normalpopulationen [3, 4]. OPSI har i regel
ett mycket snabbt forlopp; hela sjukdomsprocessen fran de-
but av de forsta symtomen till dod gar ofta pa mindre an 24
timmar, som i det fall som refereras i detta nummer av Lakar-
tidningen. Mortalitetsfrekvensen rapporteras vara 50-80
procent trots antibiotika- och intensivvardsbehandling [5, 6].

Betydelsen av prompt behandling av febrila infektioner hos
splenektomerade och adekvat information till patient och an-
horiga om risken for OPSI kan inte nog betonas. Efter inféran-
de av profylaktiska atgarder, framfor allt vaccination mot kap-
selforsedda bakterier i samband med splenektomi, har inciden-
senav OPSI sjunkit [7, 8], men tillstandet fortsatter att intraffa.

Mjélten har en kritisk roll i infektionsforsvaret

Den okade infektionskansligheten efter splenektomi visar pa
mjéltens essentiella betydelse i infektionsforsvaret. Mjalten
ar kroppens storsta lymfoida organ med en unik mikrocirku-
lation och en rad immunologiska funktioner, tex immunre-
glering, immunclearance (opsonisering, produktion av speci-
fika antikroppar, komplement och opsoniner), fagocytos och
immundvervakning (leverans av antigeninformation, B- och
T-cellstrafficking) [9].

Mijélten fungerar som ett fagocytiskt filter och avldgsnar bla
blodburna bakterier via spleniska makrofager; den producerar
ocksa antikroppar. En del bakterier kdnns igen direkt av mak-
rofager, medan andra behdver opsoniseras, dvs bakterieytan
técks av komplement och mjaltderiverade opsoniserande pro-
teiner (tuftsin och properdin), somisin tur interagerar med re-
ceptorer pa fagocyter. Opsoniserade bakterier rensas effektivt
bortav mjélten, daremotinte bakterier sominte ar effektivtop-
soniserade. IgM &r en nddvandig faktor for att underlatta fago-
cytos direkt eller indirekt och produceras av minnes-B-celler
av IgM-typ, en unik cellpopulation i marginalzonen av mjélten.

Splenektomerade patienter har lagre halter av IgM, tuftsin
och properdin och darmed nedsatt formaga att fagocytera
lgG-opsoniserade partiklar. Vid en infektion leder denna
bristtillen ohammad bakterietillvaxt, som snabbt kan orsaka
OPSI och progredieratill irreversibel chock.

Funktionell aspleni eller hypospleni ger ocksa risk
Forutom anatomisk aspleni (kongenital eller kirurgisk) finns
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»Betydelsen av prompt behandling
av febrila infektioner hos splen-
ektomerade ... kan inte nog betonas.«

det flera medicinska tillstdnd som &r associerade med funk-
tionell aspleni och hyposplenism, tex autoimmuna sjukdo-
mar (tex idiopatisk trombocytopen purpura, celiaki), hema-
tologiska sjukdomar (tex sfarocytos, sicklecellanemi, thalas-
semia major) och maligna sjukdomar (tex lymfoproliferativa
tillstdnd som Hodgkins sjukdom, non-Hodgkin-lymfom, kro-
nisk lymfatisk leukemi) [10].

En betydande patientgrupp ar ocksa patienter som genom-
gatt allogen benmargstransplantation, sarskilt de som ut-
vecklar kronisk transplantat kontra vard-sjukdom (GVHD,
graft versus host disease), dar funktionell hyposplenism aren
vanlig komplikation [11, 12]. Fynd av Howell-Jolly-kroppar i
perifert blod kan med relativt stor sensitivitet identifiera pa-
tienter med en grad av hyposplenism som innebar risk for
OPSI [13]. Patienter med aspleni pa grund av underliggande
sjukdomar I6per hogre risk for livshotande infektioner an pa-
tienter som splenektomerats pa grund av trauma.

Cirka 500 splenektomier varje ar i Sverige

Splenektomi sker mer frekvent (10-30 procent) till féljd av he-
matologiska, immunologiska eller onkologiska sjukdomar an
efter trauma, men siffrornavarierar i olika studiematerial [4,
14]. Medvetenhet om OPSI har foranlett implementering aven
mer konservativ kirurgisk strategi. Bevarande av mjaltfunk-
tionen i storsta majliga utstrackning ar ett mal, som uppnas
med hemostatiska atgarder, embolisering, partiell splenekto-
mi och autotransplantation. Hos patienter med thalassemia
major som genomgatt partiell splenektomivar risken for OPSI
lagre an om hela mjélten tagits bort [15]. Hos barn forsoker
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msammanfattat

OPSI (overwhelming post-
splenectomy infection) &r en
fulminant livshotande infek-
tion som férekommer hos
splenektomerade patienter
och patienter med funktio-
nell aspleni eller hypospleni.
Infektionen orsakas huvud-
sakligen av kapselforsedda
bakterier, framfor allt pneu-
mokocker. Risken &r storst
hos barn och personer med
underliggande sjukdomar.
Prevention av OPS| vilar pa tre
hérnpelare: utbildning av pa-
tient och anhdoriga, vaccina-
tion och antibiotikaprofylax.

Alla patienter med aspleni/
hypospleni bor erbjudas vac-
cination mot pneumokocker,
Haemophilus influenzae

typ b och meningokocker.
Vaccinformuleringen ska
vara anpassad efter alder,
immunfunktion och tidigare
genomgangna vaccinationer.
Rutiner for uppfoljning av re-
vaccination mot pneumo-
kocker bor forbattras.
Uppdaterade nationella rikt-
linjer for infektionsprofylax till
patienter med anatomisk och
funktionell aspleni behovs.
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Figur 1. Streptococcus pneumoniae (pneumokocker), som &r bland
de vanligaste luftvagsbakterierna, bildar karakteristiska kedjor

som ett resultat av sin tillvaxt. Bilden ar tagen med ett atomkrafts-
mikroskop. Foto: Smittskyddsinstitutets pressarkiv

man skjuta upp splenektomin till hogre aldrar, om majligt till
efter 5arsalder.

I Sverige har under de senaste 5 aren omkring 500 splenek-
tomier registrerats per ar, enligt statistik fran Socialstyrelsen
(Socialstyrelsens statistikdatabas).

Risken storst under de forsta 2 aren — men kvarstar livet ut

De viktigaste riskfaktorerna for OPSI &r alder vid splenekto-
mi, orsak till splenektomi och tidsintervall fran splenektomi.
En litteraturgenomgang under tidsperioden 1952-1987 inklu-
derande 12514 patienter, varav 5902 med tillrackligt doku-
menterade rapporter, visade att incidensen av infektion var
hogre hos barn an hos vuxna, 4,4 procent versus 0,9 procent,
liksom incidensen av dod efter splenektomi, 2,2 procent ver-
sus 0,8 procent [6]. Det finns inga kontrollerade studier som
utvarderat effekten av preventionsatgarder, men data talar
for att incidensen minskar med insatta atgarder [7]. Ju yngre
patienten ar vid tiden for operation, desto kortare ar interval-
let till OPSI. Attackfrekvensen av OPSI ar starkt relaterad till
orsaken till splenektomin och ar lagfrekvent vid trauma (1,5
procent), intermedidr vid sfarocytos och idiopatisk trombo-
cytopen purpura(2,4-3,5 procent) och hég vid Hodgkins sjuk-
dom och talassemi (7,1 procent) [5].

Risken for OPSI ar storst under de 2 forsta aren efter splen-
ektomin, da 6ver 50 procent av infektioner intraffar, men ris-
ken kvarstar hela livet [6]. Fall av OPSI 20—-40 ar efter splen-
ektomi finns beskrivna, och i en retrospektiv langtidsstudie
visades att den kumulativa prevalensen av infektion som
kréavde sjukhusbesok 6kade progressivt fran 17 procent efter 1
artill 33 procent efter 10 ar [4, 16].

Kapselforsedda bakterier framsta orsaken
OPSI orsakas framfér allt av kapselforsedda bakterier som
Streptococcus pneumoniae, Haemophilus influenzae typ b
(Hib) och Neisseria meningitidis. Pneumokocker &ar den en-
skilt viktigaste orsaken (involverade i 50—90 procent av fal-
len) (Figur 1) [4-6, 17]. Risken for invasiv pneumokocksjuk-
dom &r 15-25 ganger hégre dn i normalpopulationen.

Hib ar den nast vanliga patogenen som orsakar OPSI, men fa
fall finns dokumenterade. Majoriteten av infektioner intréf-
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far hos barnyngre &n 15 &r, 86 procent i en éversikt [6], medan
vuxnairegel har naturligt férvarvad immunitet. Anvandning
av konjugerade Hib-vacciner i allménna barnvaccinations-
program har dramatiskt minskat incidensen av Hib-infektio-
ner hos barn. Icke-typbara H influenzae och andra stammar
adntyp b (serotyp aoch c—f) har inte varitimplicerade i OPSI.

Neisseria meningitidis ar ovanlig i OPSIl-sammanhang,
aven om det var den patogen som férst uppmarksammades ge
livshotande infektioner hos splenektomerade barn ar 1952
[18]. Vid en litteraturgenomgang 1986 visades att endast 13 fall
av meningokocksepsis hos splenektomerade hade dokumen-
terats under en 30-arsperiod [19]. Den svara sjukdomsbild
som ses vid meningokocksepsis motiverar dock vaccination.

Andra mer ovanliga bakterier som associerats med OPSI ar
Capnocytophaga canimorsus som finns hos katter och hun-
dar och som vid exponering, tex bett, har rapporterats ge all-
varliga infektioner hos splenektomerade individer. Infektio-
ner med Salmonella, Staphylococcus aureus, Esherichia coli,
Pseudomonas och andragramnegativabakterier har i enstaka
fall rapporterats ge sepsis.

Den aspleniska individen &r ocksd mer mottaglig for allvar-
liga infektioner med vissa intra-erytrocytdra parasiter, tex
babesios [20]. Det ar vart att papekaatt det enda fall av babesi-
0s som rapporterats i Sverige intraffade hos en splenektome-
rad man [21]. For malaria saknas tillforlitliga data om hur det
kliniska forloppet hos manniska paverkas av splenektomi,
men det finns anekdotiska fall beskrivna av allvarlig malaria-
sjukdom och déd [22].

Svart folja OPSI hos splenektomerade i Sverige

I Sverige ar invasiva infektioner orsakade av pneumokocker,
Hib och meningokocker anmélningspliktiga enligt smitt-
skyddslagen. En anmalan innehaller dock ingen information
om riskfaktorer eller medicinskariskgrupper, och oftasaknas
uppgifter om vaccinationsstatus.

For fall med invasiv pneumokocksjukdom samlar Smitt-
skyddsinstitutet sedan ett antal ar in kliniska uppgifter via
ett sarskilt frageformular. Endast en mycket preliminar sam-
manstallning av adekvata enkatsvar finns for en 2-arsperiod
(2007-20009) fran 2025 vuxna patienter.

Av dessa patienter var 20 (ungefar 1 procent) splenektome-
rade, men for 336 patienter saknades uppgift om splenektomi.
Medelaldern for de 20 patienternavar 68 ar (39-88 ar). Dodlig
utgéng inom 30 dagar intraffade hos 3 splenektomerade pa-
tienter i &ldern 67, 78 och 88 &r, alla med okant vaccinations-
status. FOr 10 av patienterna fanns uppgift om att de var pneu-
mokockvaccinerade, medan det for 6vriga saknades uppgift.
Av patienter yngre an 65 ar angav 4 av 6 att de var vaccinerade,
vilket tyder pa att rekommendationen att pneumokockvacci-
nera splenektomerade patienter delvis efterfoljs. For Hib var
det bara 1 patient (68 ar) som angav sig vara vaccinerad och 3
som inte var vaccinerade (39, 56 och 65 ar), medan det for res-
ten saknades uppgift. Uppgift om eventuell meningokockvac-
cination saknades.

Snabb behandling vid febril sjukdom hos splenektomerade

Det kritiska ar att tidigt identifiera patienter som kan riskera
att fa en fulminant infektion och omedelbart remittera dessa
till sjukhus, pabérja intravends antibiotikabehandling (ini-
tialt tex cefotaxim) och vid minsta férsamring initiera dver-
vakning och behandling pa intensivvardsavdelning [2, 9, 23].
Diagnostik inkluderande odlingar fran blod, urin och sputum
bor inte fordrdja empirisk antibiotikabehandling med bred-
spektrumpreparat. Blododlingar blir ofta snabbt positiva pa
grund av hog niva av bakteriemi i blodet. Trots alla insatta be-
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m fakta 1. profylaktiska &tgarder

Profylaktiska atgarder mot

allvarliga infektioner hos pa-

tienter med anatomisk eller

funktionell aspleni

= Utbildning och information
till patient och anhdériga

= Vaccination mot infektioner

orsakade av kapselfor-
sedda bakterier

- Arlig sasongsinfluensa-
vaccination

= Antibiotikaprofylax

= Reserad om malaria-
profylax

handlingsatgarder ar mortaliteten fortfarande mycket hdg
vid OPSI.

Det viktiga &r att ha en hdg misstanksamhet vid febersjuk-
dom hos en splenektomerad patient eller hos patienter med
kronisk sjukdom férenad med hyposplenism sa att antibioti-
kabehandling kan sattas in sa snabbt som mojligt.

Tre hérnpelare for prevention
For att minska risken for OPSI hos patienter med anatomisk
och funktionell aspleni rekommenderas profylaktiska atgar-
der (Fakta1). Preventionen av infektioner vilar pa tre hérnpe-
lare: utbildning av patienten om infektionsrisker, vaccination
och profylax med antibiotika.

Patient, anhoriga och sjukvardspersonal behover utbildning
Essentiellt ar att informera patient och anhériga om risken
for allvarliga infektioner och vikten av prompt behandling av
infektioner (4, 24, 25). Patienten ska ges radet att akut uppso-
ka sjukvarden vid febril sjukdom. Information till patienten
bor ges bade skriftligt och muntligt. Viktigt att papeka ar ock-
s& att vaccination och antibiotikaprofylax inte ger 100-pro-
centigt skydd [26, 27]. Patienten bor ocksa upplysas om risk
med djurbett och fastingéverférda infektioner och fa rdd om
vikten av malariaprofylax vid resor.

Sjukvardspersonal bor utbildas om risken for fulminanta
infektioner hos splenektomerade personer och vikten av
snabb behandling.

Vaccinationsprofylax kan minska risk for allvarlig infektion
Det finns konsensus om att patienter med anatomisk eller
funktionell aspleni bor vaccineras for att minska risken for
allvarliga bakterieinfektioner. Pa senare ar har nya, mer im-
munogena vacciner introducerats, och mot de tre vanligaste
kapselforsedda bakterietyperna (Streptococcus pneumoniae,
Hib och Neisseria meningitidis) som orsakar OPSI finns ef-
fektivaoch sékravacciner (Fakta 2).

Generellt rekommenderas vaccination minst 2 veckor fore
eller 2 veckor efter splenektomi [28, 29]. FOr vissa patient-
grupper med funktionell aspleni bor tidpunkten for vaccina-
tion anpassas efter immunsuppressiv behandling och ges
minst 2 veckor fore start eller minst 3—6 manader efter avslu-
tad behandling eller till dess tillracklig aterhamtning av im-
munfunktionen uppnatts.

23-valent polysackaridvaccin. Det 23-valenta pneumo-
kockvaccinet (PPV23) innehaller kapselpolysackarider fran
23 serotyper som svarar for omkring 90 procent av allvarliga
pneumokockinfektioner, och det ges i 1 dos. Polysackaridvac-
cin inducerar ett T-cellsoberoende svar, vilket innebéar att
inget immunologiskt minne utvecklas efter vaccination.
PPV23 har dalig immunogenitet hos barn under 2 ar och ar
inte indicerat i denna aldersgrupp. Skyddseffekten mot inva-
siv pneumokocksjukdom hos &ldre vuxna har uppskattats till
50-70 procent, medan ingen saker skyddseffekt mot pneumo-
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ni har visats [30]. Immunsvaret efter PPV23-vaccination av
aspleniska patienter &r tillfredsstéllande, men suboptimalt
hos dem med nedsatt immunfdrsvar [28, 31].

Hur lange skyddande antikroppsnivaer efter en dos PPV23
kvarstar ar oklart och varierar beroende pa individens alder
och immunstatus [32-34]. Fragan om revaccination och med
vilket intervall ar omdiskuterad, bade avseende sékerhet och
effekt[30, 35, 36]. Till detta kommer farhagor om induktion av
immuntolerans (hyporespons) efter upprepade doser av
PPV23, vilket dock tycks vara beroende av intervallet mellan
revaccinationer [37-42].

Konjugerade polysackaridvacciner. Det forsta konjugat-
vaccinet mot pneumokocker (PCV) godkandes for barn ar
2000 och var 7-valent, men det har nu ersatts med 10- och
13-valenta vacciner. Konjugeringen av ett protein till poly-
sackariden innebar att ett T-cellsberoende svar induceras,
varfor PCV ar mer immunogentdn PPV23 och inducerar ett ef-
fektivt immunsvar och B-cellsminne ocksé hos barn yngre an
2 ar. PCV ger 6ver 90-procentigt skydd mot invasiv pneumo-
kockinfektion orsakad av de serotyper som ingar i vaccinet [43,
44]. PCV-vaccinerna, till skillnad fran PPV23, minskar barar-
skap av pneumokocker i nédsan och ger &ven visst skydd mot
pneumoni och akut mediaotit hos barn. Ett adekvat immun-
svar efter vaccination med PCV7 har dokumenterats hos asple-
niska barn [45]. Kombinerad anvandning av ett konjugatvac-
cin och PPV23, for att bredda tackningen av serotyper, har vi-
sats ge ett braimmunsvar hos olika grupper av individer éver 2
arsalder med 6kad risk for svar pneumokockinfektion [46-50].

Ny vuxenindikation for PCV13. PCV13 blev ar 2011 ocksa
godkant for forebyggande av invasiv pneumokocksjukdom
hosvuxnaialdern504arochaldre. I registreringsstudierna vi-
sades det funktionella immunsvaret efter vaccination med 1
dos PCV13 vara jamforbart med och fér majoriteten av ge-
mensamma serotyper battre &n det efter vaccination med
PPV23 [51]. | samtliga studier visades att bast immunsvar fas
om PCV13 ges fore PPV23, vilket &r samstammigt med vad
som tidigare visats for PCV7 [52]. En fordel med PCV13 ar att
vaccinet till skillnad fran PPV23 inducerar ettimmunologiskt

|
mfakta 2. vacciner

Tillgéngliga vacciner for
profylax mot infektioner med
kapselforsedda bakterier

Pneumokocker:

Pneumovax. 23-valent poly-
sackaridvaccin (serotyp 1-5,
6B, 7F, 8, 9N, 9V, 10A, 11A,
12F, 14, 15B, 17F, 18C, 19A,
19F, 20, 22F, 23F och 33F) (in-
dicerat fran 2 ars alder)

Prevenar 13. 13-valent konju-
gerat pneumokockvaccin (se-
rotyp 1, 3,4, 5, 6A, 6B, 7F, 9V,
14, 18C, 19A, 19F och 23F)
(indicerat for barn i ldern 6
veckor till 5 ar samt vuxna i
aldern 50 ar och aldre)

Synflorix. 10-valent konjuge-
rat pneumokockvaccin (sero-
typ1,4,5, 6B, 7F, 9V, 14, 18C,
19F och 23F) (indicerat till
barn i &ldern 6 veckor till 5 &r)
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Haemophilus influenzae typb
(Hib):

Act-HIB. Konjugerat Hib-vac-
cin (tetanustoxoid) eller kom-
binationsvacciner inklude-
rande Hib till barn (indicerat
till barn i dldern 2 manader
till 5 ar)

Meningokocker:

NeisVac C. Konjugerat me-
ningokock grupp C-vaccin (in-
dicerat frdn 2 manaders alder)
Menveo. Konjugerat
meningokock grupp A-, C-,
W135- och Y-vaccin (indicerat
fran 2 ars alder)

Nimenrix. Konjugerat me-
ningokock grupp A-, C-, W135-
och Y-vaccin (indicerat fran 1
ars alder)
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m fakta 3. Nationella rekommendationer for revaccination

Nationella rekommendatio-
ner i olika lander for revac-
cination med PPV 23 av pa-
tienter med anatomisk och
funktionell aspleni

Sverige: 5-10 &r efter primér-
vaccination for vuxna och
inom 3 till 5 &r for barn

Finland: 5 ar efter den forsta
dosen

Norge: Behovet av revaccina-
tion ska varderas beroende
pa antikroppsnivaer i serum
3 ar (splenektomerade pa

grund av hematologiska sjuk-

domar) eller 5 ar (splenekto-
merade av andra orsaker) ef-

kroppsnivaer i serum 5 ar ef-
ter den forsta dosen rekom-
menderas infor stallningsta-
gande till férnyelsedos

Storbritannien: Vart 5:e ar

USA: Minst 5 ar efter den
forsta dosen. Det anges att
evidens saknas om bade nyt-
ta och sékerhet for att ge fler
PPV23-doser &n 2

Kanada: 5 ar senare for dem
som var aldre &n 10 ar vid
forsta vaccinationen och 3 ar
senare for dem som var 10 ar
elleryngre

Australien: 2 revaccinationer:
den forsta 5 ar efter dos 1 och

ter den forsta dosen
Danmark: Matning av anti-

den andra antingen 5 ar efter
dos 2 eller vid 65 ars alder

minne och att det inte ar behéaftat med risk for hyporespons
[53]. Tackningsgraden for serotyper ar dock lagre, 54 procent
for PCV13 mot 76 procent for PPV23, baserat pa data for inva-
sivinfektion i Sverige ar 2011.

PCV13:s plats i profylaxen mot invasiva pneumokockinfek-
tioner hos aldre vuxna och personer i riskgrupper har &nnu
inte definierats i Sverige. FOr vissa grupper avimmunsuppri-
merade patienter, tex stamcellstransplanterade, rekommen-
derasdock redanidag PCV13for primarimmunisering foljtav
PPV23 [54, 55].

Hib-vaccin. Vaccination mot invasiva infektioner orsakade
av Haemophilus influenzae typ b har ingatt i det nationella
barnvaccinationsprogrammet i Sverige sedan 1992 och ges i
form av kombinationsvacciner vid 3, 5 och 12 manaders alder.
Efter grundimmuniseringen mot Hib finns, enligt dagens
kunskapslége, inget behov av fornyelsedoser [56]. Vaccination
av splenektomerade barn och vuxna med konjugerat Hib-vac-
cin har visats ge ett gott immunsvar som kvarstar minst 3 ar
[57,58].

Meningokockvacciner. Ett konjugerat vaccin mot sjukdom
orsakad av Neisseria meningitidis serogrupp C (Men C) finns
godként sedan 2001. Vaccinet ges i 2 doser till barn yngre an 1
arochildostill 6vrigaaldrar. Det finns ingen dokumentation
om eventuellt behov av revaccination. En studie av 130 splen-
ektomerade barn och vuxna visade att nivan av funktionella
antikroppar efter en dos Men C-vaccin var signifikant lagre i
studiegruppen an i en kontrollgrupp med intakt mjalte, men
totalt uppnadde 80 procent skyddande antikroppsniva [59].

Tva konjugerade tetravalenta meningokockvacciner har
nyligen godkénts for skydd mot invasiva infektioner orsakade
av Neisseria meningitidis grupp A, C, W-135 och Y [60, 61].
Vaccinernages i 1 dos, det ena (Nimenrix) fran 1 ars alder och
det andra (Menveo) fran 2 ars alder. Durationen av skydd och
behov av pafyllnadsdos har inte undersokts.

Nationella rekommendationer fér vaccination

Eftersom pneumokocker svarar for majoriteten av OPSI-fal-
len, ar vaccination med PPV23 en etablerad atgard. Det finns
dock ingen global konsensus om behovet av revaccination och
optimalt intervall (Fakta 3). Evidensbaserad dokumentation
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for att ge mer an 2 doser av PPV23 saknas, men i vissa lander
rekommenderas revaccination vart 5:e ar [62]. Majoriteten av
lander rekommenderar ocksa vaccination mot infektioner or-
sakade av Hib och meningokocker till aspleniska patienter,
liksom arlig influensavaccination [8].

| Sverige rekommenderas PPV23 till definierade riskgrup-
per, inkluderande patienter med nedsatt immunférsvar pa
grund av anatomisk eller funktionell aspleni och aldre perso-
ner over 65 ar (Socialstyrelsens allmanna rad; SOSFS
1994:26). For vuxna rekommenderas en fornyelsedos 5-10 ar
efter primarvaccination och for barn inom 3 till 5 ar. Det an-
ges att framtida studier far utvisa eventuellt behov av ytterli-
gare fornyelsedoser.

Ar 2009 inférdes vaccination mot invasiv pneumokock-
sjukdom med PCV7 i barnvaccinationsprogrammet i Sverige,
och ersattes ar 2010 med PCV10 eller PCV13. I vaccinations-
programmet riktat till riskgrupper rekommenderar Social-
styrelsen PPV23 till personer éver 2 ar, men till tidigare ovac-
cinerade barn i aldern 2-5 ar rekommenderas PCV10 eller
PCV13, foljt minst 8 veckor senare av 1 dos PPV23.

Det finns inga officiella svenska rekommendationer om an-
vandning av PCV13 till vuxna med aspleni. | Infektionslakar-
foreningens vardprogram rekommenderas PPV23 till im-
munkompetenta personer inklusive splenektomerade utan
immunsuppression, i vantan pa ytterligare dokumentation
om PCV13[63].

Vardplaneringsgruppen for pediatrisk hematologi har i ar
utvecklat uppdaterade rekommendationer vid splenektomi
och aspleni hos barn. Rekommendationerna &r sammanstall-
damen &nnu inte publicerade [Anders Ahlin, Stockholm, pers
medd; 2012]. Vaccinationer som rekommenderas inkluderar
Hib-vaccin, PCV13 (féljtav 1dos PPV23 till barn éver 2 ar) och
meningokocker (Men C eller tetravalent meningokockvac-
cin), med vaccin och doseringsschema anpassat efter alder
och tidigare givna vaccinationer. Revaccination med PPV23
rekommenderas vart 3:e till 5:e ar, medan data invantas vad
galler pafyllnadsdoser for Hib-vaccin och meningokockvac-
cin. Arlig influensavaccination rekommenderas.

Antibiotikaprofylax ar kontroversiell

Anvéndning av profylaktiska antibiotika for att forhindra
OPSI &r kontroversiell. Det finns inget evidensbaserat stod i
litteraturen for profylaktisk antibiotikabehandling, forutom
for barn med sicklecellanemi [64, 65]. De flesta lander rekom-
menderar antibiotikaprofylax till aspleniska barn yngre an 5
ar, ibland upp till en alder av 16 ar.

I Sverige rekommenderar Vardplaneringsgruppen for pe-
diatrisk hematologi penicillin i 2-dos under de férsta 2 aren
efter en splenektomi och till alla smabarn upp till 5 ars alder.
Efter 5 ars alder tillrads individualiserad behandling, alter-
nativt att fortsatta profylaxen till 15-20 arsalder. I vrigt sak-
nas etablerade nationella riktlinjer for antibiotikaprofylax
vid aspleni.

Féljsamheten till rekommendationerna ar inte optimal

Det finns flera internationella undersdkningar som utvérde-
rat hur val befintliga riktlinjer for preventiva atgarder vid
splenektomi efterfdéljs [24, 66-68]. | en stor brittisk studie var
det bara 366 (13 procent) av 2 770 splenektomerade patienter
som hade vaccinerats mot pneumokocker inom 12 manader,
och 1479 (53 procent) hade vaccinerats inom 5 ar [69]. | en
retrospektiv studie av 77 patienter som genomgatt OPSI visa-
des att bara 31 procent av patienterna hade blivit vaccinerade
och att mycket fa hade fatt rad om antibiotikaprofylax eller
andraforsiktighetsatgarder [4]. 1 eninterkontinental register-
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»Onskvart dr ocksa att ett nationellt
kvalitetsregister for splenektome-
rade patienter upprattas ...«

studie av 134 splenektomerade barn med idiopatisk trombo-
cytopen purpura vaccinerades 83 procent mot pneumokock-
er, 51 procent mot Hib och 49 procent mot meningokocker
fore splenektomin [70].

I en nylig enkétstudie i Nederlanderna innefattande 130
aspleniska patienter fann man att 46 procent inte var medvet-
na om de 6kade infektionsriskernaeller de mojliga preventiva
atgarderna [71]. Vaccinationstackningen var 88 procent for
pneumokocker, men bara 32 procent for Hib och 27 procent
for meningokocker. Endast 22 procent av patienterna hade
fattallatre rekommenderade vacciner.

Trots att risken for allvarliga infektioner hos splenektome-
rade patienter har varit kand i nastan 60 ar, far inte alla pa-
tienter adekvat information eller interventioner for att redu-
cera risken for OPSI. Forbattringsforslag i ovan refererade
studier for att dka foljsamheten till riktlinjerna inkluderade
tillgang till checklistor, informationsmaterial och kvalitets-
register for splenektomerade. | manga publikationer patala-
des ocksa att patienten bor uppmanas att baraen 1D-handling
med information om sin aspleni.

Nationella riktlinjer for infektionsprofylax behdvs
Det fall av letal OPSI hos en ung man som beskrivs i detta
nummer av Lakartidningen motiverar fortsatta anstrang-
ningar att uppmérksamma och 6ka medvetenheten om ris-
kerna med infektion hos aspleniska patienter och att optime-
ra preventionsstrategierna, inkluderande uppféljning med
revaccination. Enligt var mening bor allavuxnaoch barn med
anatomisk eller funktionell aspleni erbjudas vaccination mot
pneumokocker, Hib och meningokocker med vaccinformule-
ring och doseringsschema anpassat efter alder, immunfunk-
tion och tidigare genomgangna vaccinationer. Rutinerna for
revaccination mot pneumokocker behdver forbattras.
Antibiotikaprofylax till barn yngre an 5 ar bor folja de rikt-
linjer som utvecklats av Vardplaneringsgruppen for pedia-
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trisk hematologi. Sjalvbehandling med penicillin V &r en
tankbar strategi for aspleniska personer som inte har snabb
tillgang till Iakare och sjukhus, men kraver noggrann patient-
information.

Essentielltar aven utbildning av patienter och anhdriga, vil-
ka bor fa bade muntliga och skriftliga rad om infektionsrisker
och forsiktighetsatgarder for att minska risken for livshotan-
de infektioner. Optimalt vore ocksa att patienten forses med
en ID-handling om sin aspleni. Den medicinska journalen bor
tydligt mérkas och informera om patientens aspleni/hypo-
spleni.

| Sverige saknas uppdaterade nationella riktlinjer for hand-
laggning av patienter med anatomisk eller funktionell aspleni
som inkluderar de senaste tillskotten av konjugerade vacciner
och definierar optimal tidpunkt for revaccination. Det ar vik-
tigt att sddana riktlinjer utvecklas och att de uppdateras re-
gelbundet nér nya vacciner och ny kunskap blir tillgéngliga.
Vaccinationsrekommendationer behdver anpassas efter pa-
tientens immunkompetens, dar immunsupprimerade patien-
ter bér hanteras som en separat grupp.

Onskvirt ar ocksé att ett nationellt kvalitetsregister for
splenektomerade patienter upprattas, vilket skulle mojligora
systematisk och langsiktig uppféljning och utvardering av ef-
fekten av insatta profylaxatgarder.

Det finns behov av ytterligare forskning avseende optimal
vaccinationsstrategi hos aspleniska patienter vad géller dura-
tion avvaccininduceratimmunsvar och skyddseffekt samt in-
dikation for pafylinadsdos. Vardet av att mata antikroppsni-
vaer for att bestamma tidpunkt for revaccination behéver
utvérderas.l framtiden forvantas nya vacciner utvecklas, tex
proteinbaserade pneumokockvacciner som tacker in alla se-
rotyper [72] och ett vaccin mot grupp B-meningokocker [73],
vilket ytterligare skulle kunna forstarka var profylaxarsenal
mot OPSI.

m Potentiella bindningar eller javsforhallanden: Inga uppgivna.
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