
JÄRNINLAGRING 
  

IRONOVERLOAD… 



Bakgrund till föreläsningen 
Till vår MR-kamera kommer det barn och 

ungdomar med rubbningar i blodet. De kommer 
från BONKEN - Barnonkologiska mottagningen 
(UAS).  

 
Min nyfikenhet väcktes då jag insåg hur viktigt MR 

kan vara för dessa barn. Även om vi kanske bara 
har 7 stycken barn som vi följer så känns det 
viktigt att dessa undersökningar utförs korrekt. 

 
Vi träffar hela familjen och får personlig kontakt. 
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 Vad är järninlagring? 

 Vilka drabbas? 

 Symtom 
 
 Behandling 

 Diagnostik 
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Järn är ett spårämne 

 Normalt 4 gram i kroppen, merpart i Hb 
  20 % deponerat i lever, benmärg och 

mjälte 
 Hjälper syretransporten 
  Transporterar bort koldioxid 
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Olika sjukdomstillstånd 
Det finns många sjukdomstillstånd där 

blodtransfusioner behövs t ex 
 
När man ger upprepade transfusioner 
kan kroppen ha svårt att göra sig av  
med järnet om man har rubbningar i blodet 
 
Pyruvatkinasbrist – enzym vid 

glukosbildning 
Sicklecellsanemi – skador på 

hemoglobinets cellvägg 
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Olika former - Järninlagring 
Hemokromatos 
Järnabsorptionen ökar i tunntarmen 
Två/tre/flera…genmutationer 
Blodtappning/Flebotomi används 
Sekundär hemokromatos pga 

blodtransfusioner 

Hereditär hemolytisk 
anemi 

Minskad produktion av järnhaltiga 
proteinet hemoglobin (Hb) 

Onormal uppbyggnad av hemoglobin 
Alfa-thalassemi och Beta-thalassemi är 

två varianter 
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Jag tänker rikta in mig 
på Beta-thalassemi 
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Thalassemi 
 Hemoglobin består av Hemdelen, två 
Beta-globiner och två Alfa-globiner 

 
  
 
 
 
Vid Alfa- och Beta-thalassemi är 

produktionen upphävd, nedsatt eller 
felbyggt 
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VILKA DRABBAS? 
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Beta-thalassemi major är vanligt 
i länderna runt  

Medelhavet och österut 
- 26 000 barn föds varje år 



THALASSA 

  Namnet Thalassa 
kommer av ett 
havsväsen från  

Antika Grekland 

 

Cypern aug 2013 
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Beta-thalassemi major 

Är autosomalt  
recessivt ärftlig 
Anlag från båda föräldrarna 
krävs 
 
Flera generationer bort 
 
Fel på Kromosom 11 
 
Finns ca 200 mutationer 
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Beta-thalassemi major 

Ca 50 patienter i Sverige har svår variant 

 Barn under 3 mån ofta symtomfria 

 Diagnos med Hb-fraktionering, 
elektroferes och HPLC 

 Genprov 

2013-09-24 12 



SYMTOM om ej behandling 
 Bleka, trötta 
  Lätt icterus 
  Tillväxtretardation 
 Hyperplastisk märg, osteoporos 
  Pseudotumörer i rörben 
 Ökad järnupptag i tarm och levercirrhos 
 Stor mjälte, expansion av plasmavolym 
 Kardiell insufficiens 
  Lägre syrgaskonc i blodet – kardiell död 
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Beta-thalassemia major 
  Behandlas med 

 Regelbundna blodtransfusioner med 
koncentrat av röda blodkroppar från 
mycket tidig ålder var tredje, fjärde vecka 
livet ut 

  Transfusionerna kombineras med 
behandling som binder järn (kelering) 

 Stamcellstransplantation 
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SpecialistMottagning 

-  Vid BLODTRANSFUSION  
(Leukocytfattigt erytrocytkoncentrat) 
 
Bastest, prover (t ex Hb och Ferritin) och 

sjuksköterskebedömning 
 
Hb bör ej understiga 95-100 g/L men 

kliniken bestämmer (hur mår patienten?) 
 
Under 70 g/L behandlas alla och mjälten 

tas bort 
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3 månaderskontroll: 

Prover – Hb, Ferritin, Krea, ASAT, ALAT, LD 
Längd, vikt och sitthöjd 
 
1 årskontroll: 
 
25 olika undersökningar/provtagningar 
Tar en hel dag. Avslutas med MR. 
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Järnupptag av 
blodtransfusioner 

Ger också komplikationer! 
 
Levercirrhos 
Hjärtarytmi, hjärtsvikt 
Diabetes 
Sen pubertes 
Parastesier (stickningar, domningar) 
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När järnnivån i levern är 
tillräckligt stor lagras järn in i 

andra organ 
 

2013-09-24 18 



LÄKEMEDEL 

 KELATBEHANDLING 
 
Efter WHO’s rekommendationer 
 
Bör ges efter 10-15 blodtransfusioner 
alt 
Ferritinkoncentration över 1000 µg/L 
(avspeglar järndepåernas storlek) 
 
  Från 5 år (I nödfall från 2 år) 
 Ger biverkningar (vad är värst?) 
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DESFERAL 

  INTRAVENÖS eller SUBCUTAN BEHANDLING 
 

Startbehandling 
Ges i samband med blodtransfusion 
 
Utsöndras via urin och faeces 
 
Lång erfarenhet – 35 år 
Billigt – 25.000 kr + material/år 
Bra resultat – patient under uppsikt 
Besvärligt för barnet – tar 10-12 tim 
Kan bl a ge svullnad i huden, muskel- och 

ledsmärta 
2013-09-24 20 



FERRIPROX och EXJADE 
  ORAL BEHANDLING 
När DESFERAL ej hjälper eller är kontraindicerad 

FERRIPROX tas 3 ggr/dag 
15 års erfarenhet – 34.000 kr/år 
Lägre compliance. Glömmer… 
Utsöndras via urin 
Kan ge neutropeni - infektionskänslighet 
 
EXJADE 1 gång/dag 
5 års erfarenhet 
Dyrt. 5 ggr dyrare än Ferriprox – 156.000 kr 
Utsöndras via faeces 
Buksmärtor, huvudvärk, kreatininhöjning 
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Hematopoetisk 
stamcellstransplantation 

 HSCT är idag det enda som kan bota 
thalassemi 

 Kontakt med transplantationscentra 
 Genotypisk identisk familjedonator bäst 
 Obesläktad givare andrahandsval 

 HSCT ger bäst resultat på välbehandlade 
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Svar på behandling 
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Komplikationer 
 
Tyvärr förekommer många komplikationer 
 
 
Dels pga sent insatt behandling, dålig 

följsamhet av patienten och svårighet att 
få bra balans mellan blodkonsumtion och 
kelatbehandling 
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DIAGNOSTIK med MRT 
MRT körs varje år på svåra fall.  

Annars 2-5 år mellan us 
 

Metoden bör vara 
 Kvantitativ (mätbar) 
 Reproducerbar (kan upprepas likadant) 
 Stabil ( vad gäller sekvenser) 
  Passa olika åldrar och patientgrupper 
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Hur gör vi? 
Järn har superparamagnetiska egenskaper som gör 

att T2 relaxationen minskar. 
Gradientsekvenser är nödvändiga eftersom de är 

känsliga för inhomogeniteter i organen 
 
En minskad signal gör att levern blir mörkare på 

bilden. 
Vi börjar med kort TE och ökar 
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VÅRT NUVARANDE PROTOKOLL 

PHILIPS Achieva 1,5T  Rel.3.2.3 
 
 
 
 

Enligt GANDON     0,5T / 1T / 1,5T 
Ej 3T 

 



VÅRT NUVARANDE PROTOKOLL 

Leverundersökning och Hjärta (om BH) 

  LEVER – protokoll – Cardiac spole 
 
Dual/FFE_BH       Cor   Diagnostik  
T1/Dual FFE_BH  Tra   Out och In! 
T2 TSE_RT          Tra 
 
GRE T1, GRE PD, GRE T2, GRE T2+, GRE T2++  
     Uträkning av Järninlagring 

 
m-FFE     Mätning av T2* 
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Väldigt lätt att läsa eller hur?! 
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Hjärta 
 

Järninlagringsekvenserna på hjärtat är ej 
validerade än 

 
Ställer krav på patienten att kunna hålla 

andan 
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  HJÄRTA – protokoll – Cardiac spole 

CINE 2ch, SA, 4ch   Planeringsbilder 
 
QF Aorta, Pulmonalis   Flöden 
 
bFFE SA, 4ch    Funktion 
 
mTFE diastoliskt, systoliskt  T2* / mapping 
 
T1 BB SA    Myokardsignal 
 
T2 BB SA    Myokardsignal 

2013-09-24 32 



EFTER UNDERSÖKNINGEN 
på levern 

Vi laddar in GRE-sekvenserna i  
Dim-View (som läser Dicom-format) 
 
Lägger manuellt in fem ROI  
(tre i lever och två i muskel) 
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GANDON 

  Skriver mätvärden 
och överför till 

 
  GANDON som gör 

kalkylen 
http://www.radio.univ-

rennes1.fr/Sources/
EN/HemoCalc15.html 
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PDF 
Vi gör en 
patientbunden PDF 
med Gandonresultat 

  
och tre leverbilder 
med ROI utsatt 

 
Skickar allt till Pacs 
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Svaret 
Klinikerna får ett svar på  
 
Järninlagring utifrån  
Gandon/”Rennes universitets” uträkning 
T2* i ms  
vänsterkammarfunktion i % och  
om det finns tecken på järninlagring i 

hjärtat eller ej 
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FerriScan 
Ny metod där man skickar iväg sina bilder  
 för mätning. 

 
Bygger på samma metod som vi kör men 

bilder tas under andning (2 min/sekvens) 
vilket ger rörelseoskärpa. 

 
Avgift för klinik både för undersökning och 

utvärdering från FerriScan. 
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Veta mer? 

 Mini-vårdprogram för thalassemi_MAS 

 Socialstyrelsen 

 ResonanceHealth / FerriScan 
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Som avslutning 
 
 
 

Vill jag bara visa vad lite metall kan göra… 
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  TACK för visat intresse 
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