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Resume 
Blandt de eksisterende guidelines for behandling af genetisk hæmokromatose er der betydelige forskelle på anbefalingerne, 

som gives i de forskellige guidelines. Formålet med denne artikel er at præsentere et objektivt, enkelt, kortfattet og praktisk 

sæt anbefalinger vedrørende de behandlingsmæssige aspekter af personer med HFE-hæmokromatose, der er homozygote for 

p.Cys282Tyr (C282Y/C282Y) genotypen. Anbefalingerne er baseret på publicerede videnskabelige studier og guidelines og 

skrevet i et sprog, der er nogenlunde forståeligt for patienter og personer uden sundhedsfaglig uddannelse. Den endelige 

version af disse anbefalinger blev godkendt på et møde i Haemochromatosis International i Los Angeles den 12. Maj 2017.

 

Introduktion 

Selv om der foreligger en del guidelines for genetisk 

hæmokromatose (GH), er de fleste forskellige, da der ikke 

er overensstemmelse mellem anbefalingerne i de 

foreliggende guidelines [1] fra forskellige lande. Formålet 

med denne artikel er at præsentere et objektivt, enkelt, 

kortfattet og praktisk sæt anbefalinger vedrørende 

behandlingen af personer med HFE-hæmokromatose, der er 

homozygote for p.Cys282Tyr (C282Y/C282Y) genotypen. 

Anbefalingerne er baseret på publicerede videnskabelige 

studier og guidelines og skrevet i et sprog, der er nogenlunde 

forståeligt for patienter og personer uden sundhedsfaglig 

uddannelse. 

Den endelige version af disse anbefalinger blev godkendt 

på et møde i Haemochromatosis International i Los Angeles 

12. Maj 2017. 
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Hvem skal behandles og hvornår skal man starte 

Personer, der er homozygote for HFE-genotypen 

p.Cys282Tyr (C282Y/C282Y) og hvor biokemisk 

undersøgelse af en blodprøve viser for stort jernoverskud, 

dvs. forhøjet serum ferritin (>300 µg/L hos mænd og ældre 

kvinder efter menopausen og >200 µg/L hos yngre kvinder 

før menopausen) samt desuden forhøjet fastende serum 

transferrin mætning (≥ 45%) [2, 3]. 

https://doi.org/10.1007/s12072-018-9855-0
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Anbefalinger 

• Hver patient skal undergå en individuel vurdering af 

sygdomsgraden, som inkluderer måling af serum ferritin 

nivauet (hvor højt ferritin er), afhængig af lokale 

referenceværdier, alder, køn og andre samtidige 

sygdomme. 

• Patienter med andre genotyper end C282Y/C282Y bør 

henvises til specialklinikker med ekspertise i disse 

genotyper. 
• Nylige studier har fundet en gunstig effekt af tidlig 

indsættende og vedvarende behandling, også hos 

patienter med let til moderat forhøjet serum ferritin, som 

indikerer let til moderat jernoverskud [4, 5]. 
Forhøjede serum ferritin værdier ses ofte, og de 

hyppigste årsager til dette er ikke HFE-

hæmokromatose, men andre sygdomme, som for 

eksempel metabolisk syndrom, inflammation/infektion 

(ferritin er et akutfaseprotein), alkoholisme og alle 

former for leverskader. Det er således vigtigt med 

sikkerhed at udrede årsagen til den forhøjede serum 

ferritin. Man skal også undersøge serum 

transferrinmætningen, da en forhøjet transferrinmætning 

er afgørende for diagnosen HFE-hæmokromatose. En 

forhøjet transferrinmætning er det første biokemiske 

tegn på HFE-hæmokromatose og ses allerede før serum 

ferritin begynder at stige. 

• Magnetisk resonans scanning (MR-scanning), kan 

anvendes til at måle jernindholdet i lever og hjerte. 

Behandling 

Tapning af blod (venesection) er standardbehandlingen for 

patienter med hæmokromatose. Den har været anvendt i 

mere end 60 år og det er en effektiv behandling, som 

reducerer både sygdomssymptomer og dødelighed [6]. 

I organerne medfører jernoverskuddet vævsskade 

gennem dannelsen af frie radikaler og reaktive iltmolekyler 

som beskadiger cellemembranerne og cellernes organeller 

og i slutfasen medfører celledød og efterfølgende dannelse 

af bindevæv (fibrose). Det er derfor vigtigt at starte 

behandling tidligt i forløbet, så snart sygdommen er 

diagnosticeret. 

Ved hver blodtapning på 500 mL fjernes omkring 250 mg 

jern fra kroppen. Det udløser en kompensatorisk proces, som 

bevirker at jernet frigives fra de jernoverfyldte organer, 

specielt fra leveren. Gennem gentagne, regelmæssige 

blodtapninger fjernes kroppens overskudsjern gradvist indtil 

kroppens jernindhold igen har nået er normalt niveau. 

Hvordan skal man behandle 

Initialfasen eller induktionsfasen 

Der bør initialt foretages blodtapning af 400-500 mL blod 

hver- eller hver anden uge, under hensyntagen til 

kropsvægten [2, 7]. 
I induktionsfasen er målet sædvanligvis at nedbringe 

serum ferritin niveauet til omkring 50 µg/L, forudsat 

patienten ikke udvikler anæmi. 
Serum ferritin skal måles én gang om måneden indtil 

niveauet har nået øverste normalgrænse og herefter hver 

anden uge indtil det ønskede ferritin niveau er nået [2, 3, 5]. 

Anbefalinger 

• Størrelsen af blodtapningerne og tapningshyppigheden 

skal afpasses individuelt til patientens kliniske tilstand 

og tolerance for tapning. 

• Tolerance: Der skal under tapning tages hensyn til den 

individuelle tolerance for tapning og den kliniske 

reaktion som for eksempel blodtryksfald, almen 

utilpashed og efterfølgende træthed; hæmoglobin 

niveauet må ikke falde til under 110 g/L (6,8 mmol/L) 

[7]. 
• Blodtapning kan udføres på klinikker, hospitaler, eller i 

blodbanker. 

• Patienterne skal være velhydrerede og mætte (ikke 

fastende) før blodtapning. 

Vedligeholdelsesfasen 

Vedligeholdelsesfasen begynder når induktionsfasen er 

afsluttet og kroppens jernindhold er nedbragt til et normalt 

niveau. 
Patienter med hæmokromatose skal kontrolleres gennem 

hele livet. 
Vedligeholdelses blodtapning udføres sædvanligvis én til 

fire gange om året, afhængig af patientens jernstatus, det vil 

sige, hvor hurtigt serum ferritin niveauet stiger [2, 7]. 
Målet med behandlingen er at opretholde et serum ferritin 

niveau omkring 50 µg/L uden at patienten får anæmi [2, 3, 

5]. 

Anbefalinger 

• Hyppigheden af vedligeholdelses blodtapning varierer 

meget fra patient til patient og kan svinge fra én gang 

om måneden til én gang om året [3]. 
• Hæmoglobin niveauet må ikke være lavere end 110 g/L 

(6,8 mmol/L) før blodtapning. 



 
• Hæmoglobin skal måles inden blodtapning, dette er 

særligt vigtigt hos ældre patienter, der er mere følsomme 

overfor anæmi og gentagne blodtab. 
• Serum ferritin skal måles før hver anden blodtapning, på 

samme tidspunkt som hæmoglobin. Serum ferritin bør 

under alle omstændigheder måles mindst én gang årligt. 

• Transferrinmætning skal også måles mindst én gang om 

året på fastende patient. 
• I flere og flere lande bliver patienter med ukompliceret 

hæmokromatose accepteret som bloddonorer og bliver 

tappet i blodbanker. Blodet anvendes herefter til 

behandling af andre patienter [8]. 

Hvornår kan man afslutte behandling/kontrol 

Patienter, der har haft stort jernoverskud og været i 

behandling med blodtapning, skal have deres jernstatus 

kontrolleret med regelmæssige mellemrum gennem hele 

livet. Opfølgende behandling skal planlægges under 

hensyntagen til deres jernstatus, alder og generelle 

helbredstilstand. 

Øvrige anbefalinger 

Kost 

Det anbefales at spise en sund, varieret kost og undgå 

fødevarer, som er beriget med jern, herunder jernberigede 

morgenmadsprodukter. Jerntilskud og vitamin-mineral 

tabletter som indeholder jern skal undgås. C-vitamin tilskud 

skal indtages mellem måltiderne. Alkoholforbruget skal 

begænses mest muligt, bedst er det helt at undgå alkohol [3]. 

Patienter med hæmokromatose skal ikke spise rå skaldyr og 

svinekød, som ikke er gennemstegt på grund af risiko for 

alvorlige infektioner. 
Kostomlægning kan ikke helt erstatte behandling med 

blodtapninger, men kan muligvis forkorte induktionfasen, 

ligesom den kan nedsætte antallet af blodtapninger i 

vedligeholdelsesfasen. 

 

Behandling med jernchelatorer 

Jernchelerende behandling er indiceret hos patienter med 

kroniske anæmier, der behøver gentagne blodtransfuisoner 

for at holde hæmoglobin niveauet oppe. Jernchelatorer er en 

alternativ eller hos nogle patienter adjuverende behandling, 

som kun anvendes hos udvalgte patienter med 

hæmokromatose, hvor blodtapning er kontraindiceret, eller 

ikke kan udføres på grund af vanskelig venøs adgang. Hos 

patienter, der ikke har sufficient respons på blodtapninger, 

kan jernchelatorer anvendes som adjuverende behandling. 

Fremtidige muligheder for behandling 

Hæmokromatose skyldes mangel på hormonet hepcidin, der 

regulerer (nedsætter) jernoptagelsen i tarmen. 

Hepcidinmangel medfører derfor en hyperabsorption af 

jern, forhøjet serum jern, serum transferrinmætning og 

serum ferritin damt efterfølgende jernaflejring i organerne. 

Hepcidin-baseret behandling kan derfor muligvis blive en 

adjuverende terapi til blodtapninger i induktionsfasen og 

kan måske helt erstatte blodtapninger i 

vedligeholdelsesfasen [9]. 
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