Fakta om jarninlagring vid
blodtransfusioner — ett livshotande

tillstand

Jarnforgiftning

Vid vissa svara blodsjukdomar &r det nodvandigt med blodtransfusioner for
att lindra konsekvenserna av den onormala blodbildningsprocessen. Tre
sadana sjukdomar ar talassemi, myelodysplastiska syndrom (MDS) och
sickelcellanemi. Transfusionerna kan ges vid behov, som livslang

behandling nagra ganger om aret eller varje vecka.

Det stora problemet med blodtransfusioner ar det jarn som lagras i
kroppen. Jarn ar nédvandigt och finns i kroppens alla celler och i blodet i
form av hemoglobin (Hb), det rdda amnet i vara blodkroppar som forser

cellerna med syre.

Men jarn ar ocksa ett gift. Eftersom kroppen pa egen hand endast férmar
gora sig av med jarn i sma mangder kommer regelbundna transfusioner att
bygga upp ett vaxande dverskott av jarn i cellerna. Till sist blir nivderna
livshotande hoga. Patienten utvecklar kronisk jarnforgiftning, ett mycket
allvarligt tillstdnd med stor risk for skador pa organ som hjarta, lever och
bukspottkortel samt lederna. Tidiga symtom pa jarnférgiftning ar bland

andra illamaende, krakningar och magsmartor.

Nivaerna hojs snabbt
Ett normalt arligt upptag av jarn ligger runt 300 milligram. En frisk vuxen
man som vager 70 kilo har omkring 5 gram jarn i kroppen. Vid

aterkommande blodtransfusioner hojs nivaerna snabbt.

Vid vissa blodsjukdomar &r det nodvéandigt att borja med transfusioner i
mycket 1&g alder. En normal transfusionsbehandling av ett barn med

talassemi som vager 20 kilo ar 200-250 milliliter koncentrerade roda



blodkroppar var tredje vecka. Varje behandling ger patienten 0,7 milligram

jarn per milliliter blod. Det motsvarar omkring 3 gram per ar. (1)
Behandling av kroniskt jarnéverskott

For att minska mangden jarn i kroppen kréavs behandling med lakemedel

som binder och avlagsnar éverskottet (jarnkelatkomplexbildare).

Den traditionella behandlingen mot jarnéverskott ar Desferal (deferoxamin)
som ges som dropp upp till tolv timmar, fem till sju ganger per vecka.
Behandlingen ar effektiv men ocksd mycket pafrestande for patienten,
vilket leder till att manga patienter avslutar eller undviker behandlingen (2).
Foljden blir att de riskerar allvarliga skador pa organ som bland annat lever

och hjarta pa grund av jarnoverskott i kroppen (3).

Ett annat lakemedel ar Ferriprox (deferipron) som ar godkant for
behandling av patienter med beta-talamassi nér Desferal inte kan
anvandas eller inte racker. Lakemedlet ges i tablettform tre ganger per

dag.

Exjade — ett vardefullt tillskott

Exjade (deferasirox) ar ett [lakemedel som &r godként fér behandling av
kroniskt jarnoverskott pa grund av blodtransfusioner hos patienter med
anemi. Lakemedlet fangar upp overskottet som darefter forsvinner med

avforingen. Exjade rors ut i ett glas vatten och tas en gang dagligen.

De vanligaste rapporterade biverkningarna ar illamaende, krakningar,

diarré, magbesvar och klada.

Landstingens lakemedelsformansgrupp har i ett yttrande till
Lakemedelsformansnamnden (nuvarande Tandvards- och
lakemedelsformansverket) anfort att Exjade ar ett vardefullt tillskott och
sannolikt en vasentlig utveckling for behandlingen av kroniskt 6kad

jarnupplagring.



Sarlakemedel

Exjade ar ett sarlakemedel. Med det avses ett lakemedel som behandlar en
allvarlig eller livshotande sjukdom som drabbar farre &n fem personer per
10 000. Det far inte heller finnas nagon annan tillganglig terapi for den
aktuella indikationen eller om det finns skall lakemedlet vara till stor
nytta for dem som lider av detta tillstand. Angelagenhetsgraden for

dessa lakemedel anses vara hog.
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