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Venösa tromboemboliska komplikationer 

(VTE) är en av de enskilt största orsakerna till 

maternell död under graviditet med en 

incidens på 1-2 per 100 000 graviditeter. I 

Sverige är förekomsten av VTE 13/10 000 

graviditeter, varav hälften inträffar under 

graviditeten och andra hälften efter 

förlossningen. Under den senaste 25-

årsperioden har betydelsen av ärftliga 

trombofilier i samband med utvecklandet av 

VTE ökat efter nya upptäckter. Kvinnor med 

ärftliga trombofilier har en kontinuerlig 

störning i koagulationsbalansen i riktning mot 

hyperkoagulation, vilket medför en livslång 

ökad risk for trombos. Nu hittas ärftlig 

trombofili hos cirka 50 procent av VTE i 

samband med graviditet (Tabell 1). Det fanns 

en hypotes att eftersom placentacirkulation har 

lågt tryck och lågresistent flöde liknande den 

venösa cirkulationen och en ökad benägenhet 

till mikrotrombotisering hos kvinnor med 

trombosbenägenhet. Detta är bakgrunden till 

diskussionen om att kvinnor med ärftlig 

trombofili skulle ha en ökad risk for 

graviditetskomplikationer.  

  

Validering av studier  

Anledningen till att endast prospektiva 

kohortstudier i analys av koagulationsfaktor V 

Leiden (FVL) inkluderas är att retrospektiva 

fall-kontroll studier påverkas mer av bias av 

olika slag. De typer av bias som får mest 

inverkan är: felklassificering, ”kom ihåg” bias, 

publikationsbias, och val av kontrollgrupp. 

Publikationsbias vid ”billiga” fall-

kontrollstudier beror på en ökad risk för att 

negativa resultat löper större risk att inte  

publiceras, sannolikt orsakat av både författare 

och tidskrifter. Större och ”dyrare” 

kohortstudier publiceras i högre utsträckning 

även vid negativt resultat. I studier rörande 

FVL är urvalet av kontrollgruppen av största 

intresse då förekomsten varierar avsevärt både 

geografiskt samt mellan befolkningsgrupper. 

Bias kan lätt introduceras, om man t.ex. väljer 

kvinnor som är inneliggande på BB som 

kontroller kommer det att visa en för låg 

frekvens bärarskap i kontrollgruppen på grund 

av att kvinnor med FVL ligger inne kortare tid 

efter förlossningen. Detta beror sannolikt på 

att de blöder mindre vid förlossningen (1). En 

annan typ av bias som lätt introduceras i 
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retrospektiva studier – speciellt i studier med 

ett fåtal fall – är att indexkvinnor inkluderas, 

d.v.s. att man hittat två eller tre bärare av FV-

mutationen som hade tillväxthämning, och 

därefter gör en studie där dessa inkluderas. En 

riskuppskattning blir i detta fall kraftigt 

överskattad, speciellt om materialet är litet 

eller att prevalensen FVL är låg.  

 

 

När man i familjestudier beräknar risken för 

att kvinnor med trombofili ska utveckla VTE, 

studeras kombinationen av trombofili samt 

hereditet för trombos (d.v.s. risken vid två 

riskfaktorer). Det är känt att kombinationer av 

riskfaktorer är förknippade med en högre risk 

än enstaka riskfaktorer.  

 

 

Tabell 1. Förekomst av trombofilier i Sverige, samt förekomst bland tromboser. 

    Förekomst  Uppskattad förekomst 

       hos kvinnor med VTE 

        (procent)     (procent) 

 FV Leiden heterozygot 11   34 

 FV Leiden homozygot 0,3   10 

 

Protrombinmutationen 

heterozygot 2   9 

 

Protrombinmutationen 

homozygot <0,1   1 

 

MTHFR mutationen 

(hyperhomocysteinemi)  10   15 

 Antitrombin  0,02   2 

 Protein C   0,2   2 

 Protein S   0,1   1 

                

        

Hereditär APC-resistens (FVL)  

Aktiverat protein C (APC) resistens upptäcktes 

1993 och den molekylära orsaken till ärftlig 

APC-resistens visades vara en singelmutation i 

genen för FVL (2). Bärare av denna mutation 

har en försämrad inaktivering av aktiverade 

koagulationsfaktorer V och VIII. Detta medför 

en livslång ökad risk för venös trombos. 

Bärarskap av FVL är vanlig hos kaukasier, men 

prevalensen varierar mycket. I Sverige är  

 

 

 

förekomsten av FVL 8–15 procent, i 

Mellaneuropa 4–7 procent och i Sydeuropa 2–

4 procent. Mutationen finns inte, eller är 

mycket sällsynt i Afrika, Sydamerika och 

Sydostasien. I Sverige är bärarfrekvensen vid 

trombos 40–50 procent, i Tyskland omkring 

25 procent samt i Japan 0 procent (3). Dessa 

skillnader är viktiga att beakta vid jämförelser 

mellan olika studier. 
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Graviditetskomplikationer 

Tromboembolism 

I de största prospektiva studierna under 

graviditet har man mellan 5–10 gångers 

riskökning (4-6). Hos icke-gravida kan man 

räkna med en cirka femfaldig riskökning för 

VTE hos heterozygota bärare av FVL och cirka 

20 gångers ökad risk för homozygota bärare 

(7). Den höga förekomsten i populationen gör, 

trots en måttlig riskökning, att bärarskap av 

FVL är den i särklass mest betydelsefulla 

orsaken till antalet fall av trombos i Sverige.  

Minst 45 procent av kvinnor i Sverige som får 

trombos i samband med graviditet är bärare av 

FVL (3).  

 

Preeklampsi 

Prospektiva kohortstudier har visat att 

incidensen av preeklampsi är 3,8 procent hos 

bärare av FVL gentemot 3,2 procent hos icke-

bärare, RR 1,2 (95 % CI 0,9–1,7) (6,8,9).  

 

Tillväxthämning (liten-för-tiden eller SGA) 

Incidensen av SGA hos bärare av FVL var 3,8 

procent jämfört med 4,3 procent för icke-

bärare, RR 0,92 (95 % CI 0,6–1,4) (6,9). Det 

finns ingen skillnad i födelsevikt eller 

viktavvikelse mellan bärare och icke-bärare av 

FVL (4).  

  

 

Ablatio placentae  

Risken för ablatio hos bärare av FVL är 1,3 

procent och 0,8 procent för icke-bärare, OR 

2,3 (95 % CI 0,9–5,7) (9).  

  

Missfall och intrauterin död 

Det finns ingen skillnad mellan bärare och 

icke-bärare av FVL när det gäller tidigt missfall 

(4). Det verkar inte finnas en ökad risk för 

intrauterin död (IUD) (9,10). Resultaten av en 

stor metaanalys av prospektiva studier visar att 

det finns en cirka dubblerad risk för sent 

missfall men i övrigt noterades att den tidigare 

vanliga åsikten att FVL orsakar 

graviditetskomplikationer (andra än 

tromboemboliska) är felaktig (9). Rutinmässig 

användning av antikoagulantia för att undvika 

graviditetskomplikationer är inte 

evidensbaserat vid FVL.  

 

Blödningskomplikationer 

Flera prospektiva studier har visat halverad 

risk för stora blödningar/anemi efter 

förlossning hos bärare av FVL i förhållande till 

icke-bärare (1,6,11). Bärare av FVL kan ha fått 

en evolutionär fördel genom att färre kvinnor 

förblöder vid förlossningen, vilket kan förklara 

den höga förekomsten av FVL bland kaukasier 

(1).   

 

 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Faktaruta 1 
 
 
Ärftlig APC-resistens (FVL) 
Medför 5 gånger ökad risk för venös trombos för heterozygot bärare och 20 gånger ökad risk för 
homozygot bärare [1] 
Medför halverad risk för stor blödning vid förlossning [1] 
Medför inte ökad risk för preeklampsi eller SGA [1] 
Medför inte ökad risk för tidigt missfall [1 
Bristfällig kunskap beträffande sent missfall [4] 
Medför ej ökad risk för intrauterin död [2] 
LMH ± lågdos ASA förbättrar inte utfallet vid upprepade missfall [1], undantag vid 
antifosfolipidsyndrom 
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Protrombin G20210A genmutation  

Protrombingenmutation (G20210A eller PGM) 

förekommer hos 2–4 procent av kaukasier 

(12). Mutationen leder till en ökad 

blodkoncentration av protrombin, vilket 

resulterar i en cirka femfaldigt livslång ökad 

risk för venös trombos. Det finns en omvänd 

utbredning av PGM i Europa jämfört med FVL. 

Förekomsten ligger på 4 procent i Sydeuropa 

och 2 procent i Nordeuropa, men är låg hos 

afrikaner samt hos ursprungsbefolkningen i 

Amerika (12). PGM anses ha uppstått hos en 

individ för cirka 30 000 år sedan. 

Variationerna i förekomst antas bero på ett 

resultat av folkvandringar. Bärare av PGM har 

oftare även FVL mutationen än icke-bärare 

(13). 

  

Graviditetskomplikationer 

I första hand redovisar vi utfallet från 

metaanalysen av prospektiva kohortstudier (9).  

 

 

Tromboembolism 

Studier hos icke-gravida visar en cirka 5-faldig 

riskökning av tromboemboliska 

komplikationer men det finns inte visat under 

graviditet.   

  

Preeklampsi 

I prospektiva kohortstudier har bärare av PGM 

en incidens på 3,5 procent att drabbas av 

preeklampsi jämfört med icke-bärare som hade 

3,0 procent RR 1,25 (95 procent CI 0,8–2,0) 

dvs ingen signifikant riskökning vid bärarskap 

av PGM (9). 

  

Tillväxthämning 

Den absoluta risken för SGA var 5,4 procent 

för bärare av PGM och 5,7 procent för icke-

bärare (9). Det är osannolikt att SGA är 

relaterat till bärarskap av PGM. Vid 

handläggning under graviditet kan kvinnor 

med PGM handläggas som bärare av FVL. 

 
 

 
 
 

 

 

Hyperhomocysteinemi 

Hyperhomocysteinemi är inte en trombofili 

men orsakas inte sällan av mutationer i 

metioninmetabolismen (vanligast MTHFR-TT)  

 

 

 

 

och tas därför med här. Homocystein är en 

aminosyra som är nödvändig för cell- och  

vävnadstillväxt. Den essentiella aminosyran 

metionin, som kommer från 

Faktaruta 2 
 

Bärarskap av Protrombingenmutationen G20210A   
I avvaktan på större konklusiva studier bedömer vi att riskmönstret vid 
protrombingenvarianten liknar riskmönstret vid FVL 
Medför ökad risk för venös trombos för heterozygot bärare [2]  
Medför inte ökad risk för preeklampsi eller SGA [2]  
Bristfällig kunskap beträffande ablatio placentae, sent missfall och intrauterin fosterdöd [4] 
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animalieprodukter behövs för adekvat 

homocysteinmetabolism, dvs veganer och 

vegetarianer är överrepresenterade. I den 

nödvändiga transformationen mellan dessa två 

aminosyror är flera enzymer involverade 

såsom folsyra, vitamin B12, vitamin B6 samt 

cystathionin-B-syntetas. Brist på något av 

dessa kan orsaka ett tillstånd med ökade 

homocysteinvärden, hyperhomocysteinemi. 

Brist kan även orsakas av läkemedel t.ex.  

metotrexat och lustgas. Genom extra tillskott 

av folsyra kan homocysteinkoncentrationen i 

blodet minskas. Hyperhomocysteinemi är även 

relaterat till en ökad risk för ablatio (14). Folat- 

eller multivitaminsupplementering har i en 

registerstudie föreslagits minska risken för 

ablatio med 30 procent (14). Under graviditet 

halveras normalt homocysteinvärden (15,16). 

Höga homocysteinvärden kan relativt enkelt 

och billigt sänkas med tillförsel av folsyra (1–5 

mg) och eventuellt med vitamin B12 samt 

vitamin B6. 

 

Tromboembolism 

Det finns en två till femfaldig riskökning hos 

icke-gravida kvinnor för trombos (17). Risken 

för sinustrombos ökar 4–10-faldigt (18,19). Det 

saknas evidens för om sänkta 

homocysteinnivåer minskar risken för 

trombos. 

  

Faktaruta 3 
 

Hyperhomocysteinemi  
Medför lätt ökad risk för trombos hos icke-gravida [2]  
Det finns en cirka 5-faldigt ökad risk för sinustrombos under graviditet [2] 
Medför ökad risk för ablatio [2] 
Risken för ablatio sjunker 30 procent vid supplementering med folsyra/multivitamin [2]  
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Ärftlig antitrombin-, protein C- och 

protein S-brist  

 

Allmänt 

Brist på antitrombin (AT), protein C (PC) och 

protein S (PS) medför en ökad benägenhet att 

insjukna i VTE. I Socialstyrelsens riktlinjer för 

vård av VTE från 2004 rekommenderas 

utredning vid VTE under 50 år, recidiverande 

VTE samt vid VTE hos person med ärftlighet 

för VTE. De flesta studier är små avseende 

tromboembolism och 

graviditetskomplikationer varför 

kunskapsläget är oklart. AT, PC och PS är de 

viktigaste plasmaproteinerna, som reglerar 

blodkoagulationen. Mutationer i gener som 

kodar för dessa proteiner kan resultera i en 

lägre halt i plasma eller i en nedsatt funktion 

av dessa proteiner. Mutationerna kan ha 

betydelse för komplikationer eller så finns det 

andra genetiska skillnader, som förstärker eller 

försvagar effekten av proteinet vid normal 

koncentration i plasma. Vid screening kan man 

hitta släkter utan VTE men med brist. Det 

förekommer en mängd mutationer i generna 

för AT, PC och PS som medför brist, dock 

används DNA-analyser d v s sekvensering 

endast för AT eftersom olika mutationer ger 

olika risk för VTE och 

graviditetskomplikationer.  För diagnos av 

hereditär brist vid AT-, PC-, och PS-brist krävs 

vanligtvis minst två medlemmar i samma släkt 

med låg halt/aktivitet samt förekomst av VTE 

hos minst en släktmedlem. Det upptäcks 

ständigt nya mutationer; dessa publiceras på 

www.ghr.nlm.nih.gov.  

 

 

Hereditär antitrombinbrist (HAT) 

HAT beskrevs första gången 1965 (20). AT-

brist ärvs autosomalt dominant. Trombin är 

det viktigaste enzymet i blodkoagulationen. 

Trombinaktiviteten i blodet måste regleras 

mycket noggrant för att förhindra 

okontrollerad fibrinbildning i kärlsystemet. 

Innehållet av trombin i en mL plasma skulle, i 

brist på hämmare, koagulera hela blodvolymen 

inom några minuter. AT är den viktigaste 

hämmaren av trombin, faktor IXa och faktor 

Xa men även av faktor XIa och faktor XIIa, och 

bildar ett stabilt 1:1 komplex med dessa 

proteaser. AT inaktiverar också plasmin och 

kallikrein. Dessutom har det 

antiinflammatoriska, antiproliferativa, 

antiangiogenetiska samt antivirala egenskaper. 

AT bildas i levern och plasmakoncentrationen 

är ca 150 mg/L. Halveringstiden är omkring tre 

dagar men kan vara betydligt kortare vid olika 

hemostasrubbningar. Både koncentrationen  

och aktiviteten anges i procent av medelvärdet 

hos friska kontroller eller i kIE/L, där 1 kIE/L 

motsvarar 100 procent (normalområde 80 till 

120 procent). ATs bindningsreaktion till 

trombin, faktor IXa och faktor Xa är långsam 

men katalyseras av glykosaminoglykaner 

(GAGS), som finns i endotelet och som 

påskyndar med cirka 2 000 gånger. 

Kommersiellt heparin är en blandning av 

GAGS, utvunnet från tarmslemhinna hos 

nötboskap eller gris.  

 

HAT ärvs autosomalt dominant. Prevalensen 

av AT-brist typ I (sänkt aktivitet och 

koncentration) har uppskattats till 2/10000 

och av typ II (sänkt aktivitet och normal till lätt 

sänkt koncentration) till 16/10 000 (21). Det 

förekommer inga homozygota individer med 

HAT typ I. Prevalensen av HAT hos patienter 

under 45 år med VTE har befunnits vara cirka 
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6 procent (22). Vid 55 års ålder har 85 procent  

av de med HAT insjuknat (23). Hos ungefär en 

tredjedel av dem som insjuknar i VTE, sker den 

första episoden ofta spontant. Hos resten finns 

en övrig riskfaktor, såsom graviditet, 

immobilisering, p-piller eller trauma. Venösa 

tromboser med atypisk lokalisering är relativt 

vanliga vid HAT. 

 

Inom subgruppen med HAT typ II dvs låg till 

subnormal aktivitet men normal mängd 

protein varierar risken för VTE, se Faktaruta 4. 

Vid HAT typ II HBS (Heprin Binding Site) är 

trombosriskökning cirka 4-faldigt ökad vid 

heterozygot bärarskap. De flesta personer med 

typ II HBS-brist är kliniskt asymptomatiska 

och prevalensen av heterozygota bärare är 

uppskattad till cirka 3/10 000. HAT typ II HBS 

i heterozygot form kan hanteras som FVL. Ett 

30-tal fall med homozygot typ II HBS har 

rapporterats. De flesta är romer och de har 

drabbats av mycket svåra både venösa och 

arteriella trombotiska komplikationer från 

nyföddhetsålder upp till vuxen ålder liksom 

svåra graviditetskomplikationer.  

  

Eftersom lågmolekylärt heparin (LMH) 

katalyserar AT effekten, behövs vid AT brist 

högre LMH nivåer för god 

antikoagulantiaeffekt p g a heparinresistens. 

AT kan tillföras som koncentrat eller genom 

transfusion av plasma. AT-nivån påverkas ej 

under normal graviditet, men den kan sjunka 

vid preeklampsi, sepsis, akut VTE, 

heparinbehandling, disseminerad intravasal 

koagulation (DIC), lever- eller njursjukdom.  

 

Graviditetskomplikationer 

Kvinnor med AT-brist typ I insjuknar ofta 

mycket tidigt under graviditeten. Risken för 

VTE under graviditet uppskattas omkring 4 - 

40 procent utan behandling (24-26).  

För riskbedömning och behandling i samband 

med graviditet, se appendix. 

 

Preeklampsi, ablatio och tillväxthämning 

Det verkar inte finnas någon ökad risk för 

preeklampsi, ablatio eller tillväxthämning vid 

HAT- brist (27-31). 

 

Missfall, upprepat missfall och intrauterin 

fosterdöd 

Det finns inga vetenskapliga bevis för att HAT 

medför upprepat missfall (32,33) eller IUFD 

(34,35).   

 

 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 

Faktaruta 4 
 

Hereditär antitrombinbrist (HAT) 
Sekvensering rekommenderas för att erhålla kunskap om vilken sort av HAT som föreligger [2]. AT-
brist skall misstänkas om inte anti-FXa påverkas vid behandling med LMH [1]. 
HAT Typ I medför mycket hög risk för VTE under graviditet och postpartum [1]. Risken för 
graviditetskomplikationer är svår att bestämma pga sällsynhet för denna trombofili. 
Risken för VTE och graviditetskomplikation vid HAT typ II varierar från måttlig till mycket hög 
under graviditet och postpartum.   
Heterozygot AT-brist typ II HBS har cirka 4ggr ökad risk för VTE. 
Homozygot antitrombinbrist typ II HBS utgör en mycket hög risk för både VTE hos mor och barn 
samt graviditetskomplikationer.  
Sköts tillsammans med koagulationsspecialist.  
För riskbedömning och behandling se appendix. 
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Hereditär protein C-brist 

Ärftlig PC-brist vid VTE rapporterades först år 

1981 (36). PC-brist ärvs autosomalt dominant. 

Hos 10 000 blodgivare hittades heterozygot 

PC-brist hos 33/10 000 (37). De flesta hade 

ingen ökad förekomst av VTE i släkten. 

Plasmakoncentrationen av PC är cirka 3–5 

mg/L. Både koncentrationen och aktiviteten 

anges i procent eller i kIE/L (se AT). Oftast 

används ett funktionellt test och 

normalområde är 70–125 %. Nivån ändras 

vanligen ej under normal graviditet, men kan 

sjunka vid preeklampsi, lever och 

njursjukdom, medicinering med vitamin K-

antagonist samt vid DIC. Dock ökar halten vid 

stigande ålder varför ett något lägre värde kan 

vara normalt hos unga. Vid ärftlig PC-brist 

brukar aktiviteten av PC vara 30 - 70 %. 

Trombomodulin är ett membranprotein som 

klär intakt endotel och förhindrar koagulation 

genom aktivering av PC. Härigenom förhindras 

att fibrin bildas utanför skadat endotel. PC 

bildas i levern och syntesen är beroende av 

vitamin K. Halveringstiden för PC är cirka 8  

timmar. Vid PC-brist måste vitamin K-

antagonister insättas långsamt under 

bibehållet heparinskydd (PC sjunker snabbare 

än faktorerna II, IX och X) för att undvika 

paradoxal trombotisering.  

 

Fler än 270 mutationer i genen för PC har 

hittats och nymutationer är ej ovanliga. Både 

heterozygota, homozygota och dubbelt 

heterozygota patienter har rapporterats. PC-

brist  medför en cirka 10 gånger ökad risk för 

trombos (38). Den förekommer hos cirka 7 

procent av patienter under 45 år som insjuknar 

med VTE. Insjuknande före puberteten är 

sällsynt. Vid 50 års ålder har cirka 80 procent 

insjuknat med VTE (23). Hos 50 procent har 

insjuknandet skett spontant. PC kan tillföras  

 

som koncentrat eller genom transfusion av 

plasma.  

 

Graviditetskomplikationer 

Tromboembolism 

Risken för VTE i samband med graviditet ökar 

10-faldigt (24,25). PC brist orsakar framför allt 

sena antenatala och postpartum VTE. 

Homozygota eller dubbelt heterozygota 

patienter (incidens 1:500 000) kan insjukna 

med svåra tromboser, ”purpura fulminans” 

redan i neonatalperioden och detta kräver 

substitution av PC koncentrat och 

antikoagulationbehandling av det nyfödda 

barnet (39). 

 

Preeklampsi, ablatio och tillväxthämning 

Det verkar inte finnas någon ökad risk för 

preeklampsi eller ablatio (27-31,35,40,41). 

 

Missfall, habituell abort och intrauterin 

fosterdöd 

I fall-kontrollstudier avseende heterocygot PC-

brist hittades ingen signifikant ökning av 

upprepat missfall (32,33) eller IUFD vid PC-

brist (34,35). 

 

 

Hereditär protein S-brist 

Hereditär PS-brist beskrevs första gången 1984  

och nedärvs autosomalt dominant (42). 

Syntesen av PS är K-vitaminberoende och sker 

i levern. Plasmakoncentrationen av PS är cirka 

25 mg/L. Cirka 60 procent av PS är bundet till 

ett protein, C4b-bindande protein. 

Halveringstiden för PS i plasma är 60 timmar, 

varför risken inte är lika stor för hudnekroser 
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vid insättning av kumarinpreparat, som vid 

PC-brist. Fritt PS fungerar som co-faktor till 

aktiverat PC. Koncentrationen av totalt eller 

fritt PS eller PS aktivitet i plasma anges i 

procent av medelvärdet hos friska personer. I 

Sverige används oftast ett funktionellt test som 

mäter fritt PS. Normalområdet för icke-gravida 

är 60–140%. Vid graviditet halveras PS nivån 

och normaliseras inte förrän tre månader efter 

förlossning. 

 

Totalt har 220 mutationer i genen för PS 

hittats. Vid provtagning av 3 788 friska 

blodgivare uppskattades prevalensen av 

hereditär PS-brist till mellan 3–13/10 000 

(43).    

 

PS-brist ger en ca tiofaldig riskökning för VTE, 

med ofta spontant insjuknande och vid relativt 

ung ålder, dock sällan under 15 år (38). 

Upprepade tromboser är vanligt. Hos patienter 

under 40 år med VTE finner man PS-brist hos 

cirka 8 procent. PS kan sjunka även vid DIC, 

akut VTE, inflammatoriska sjukdomar, 

leversjukdom, antifosfolipidsyndrom samt vid 

medicinering med vitamin K-antagonist eller 

kombinerade p-piller.  

 

Graviditetskomplikationer 

 

Tromboembolism 

Risken för VTE i samband med graviditet 

rapporteras öka 10-faldigt (24,25). PC brist 

orsakar framför allt sena antenatala och 

postpartum VTE. Homozygota eller dubbelt 

heterozygota patienter (incidens 1:500 000) 

kan insjukna med svåra tromboser, ”purpura 

fulminans” redan i neonatalperioden och detta 

kräver substitution av PC koncentrat och 

antikoagulationbehandling av det nyfödda 

barnet (39). 

 

Preeklampsi, ablatio och tillväxthämning 

Det verkar inte finnas någon ökad risk för 

preeklampsi, ablatio eller tillväxthämning vid 

PS-brist (27-31,35,40,41).  

 

Missfall, upprepat missfall och intrauterin 

fosterdöd 

Vid PS brist ses ej upprepat missfall (32,33). 

Det är oklart med risken för IUFD vid PS-brist 

(34,35). 

 

Observera!  Vid kontroll för PS är det viktigt 

att komma ihåg att PS nivån normalt halveras 

under graviditet och normaliseras inte förrän 

efter 3 månader. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Faktaruta 5 
 

Ärftlig protein C- och protein S-brist 
Medför ökad risk för VTE under graviditet och postpartum [1]. 
Befintliga studier stödjer inte hypotesen att ärftlig protein C- och protein S-brist skulle medföra 
ökad risk för preeklampsi, intrauterin tillväxthämning, placentaavlossning, missfall eller 
intrauterin fosterdöd [3]. Sköts tillsammans med koagulationsspecialist.  
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Andra sällsynta trombofilier 

 

Mutationer i genen för fibrinogen kan ge 

upphov till låg koncentration av fibrinogen 

(hypo-eller afibrinogenemi) eller fibrinogen 

med nedsatt eller förändrad funktion 

(dysfibrinogenemi). Cirka 250 patienter med 

dysfibrinogenemi har rapporterats (44). Drygt 

hälften av dessa var asymtomatiska, 25 procent 

hade en ökad blödningstendens medan 20 

procent hade en ökad risk för trombos. 

Framför allt såg man en ökad risk för stor 

postpartumblödning, upprepat missfall och 

placentaavlossning. Eventuellt kan fibrinogen- 

ges i samråd med koagulationsspecialist. 

 

Brist på faktor XIII är associerat till ökad risk 

för upprepat missfall. Faktor XIII spelar en 

väsentlig roll för placentaimplantation och 

sårläkning (45) För normalt utfall av 

graviditeten kan F XIII koncentrat i samråd 

med koagulationsspecialist. 

 

Brist på faktor XII ses ofta hos kvinnor med 

upprepat missfall och placentaavlossning. Brist 

på faktor XII kan vara både medfödd och 

förvärvad. Vid antifosfolipidsyndrom kan 

autoantikroppar mot faktor XII förekomma 

(46).  

 

Mutation i genen för 

plasminogenaktivatorinhibitor-1 har hittats i 

ökad frekvens hos kvinnor med 

graviditetskomplikationer (47).  
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Ovanliga trombofilier 
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