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Anti-neutrofil-cytoplasma-antikroppar (IgG)
(ANCA)

Bakgrund

Misstanke om systemisk vaskulit, glomerulonefrit av oklar genes eller
blodning fran 6vre luftvigarna, dir granulomatos med polyangit
(GPA, tidigare Wegeners granulomatos), mikroskopisk polyangit
(MPA), nekrotiserande och crescentbildande glomerulonefrit samt
eosinofil granulomatos med polyangit (EGPA, tidigare Churg-Strauss
syndrom) kan vara differentialdiagnoser. Dessa sjukdomar bendmns

gemensamt ANCA-associerade vaskuliter (AAV).

ANCA analyseras dven vid inflammatorisk tarmsjukdom samt vid
autoimmuna leversjukdomar. Vid misstanke om snabbt
progredierande glomerulonefrit bor &ven antikroppar mot
glomerulédrt basalmembran (anti-GBM) analyseras, da klinisk

overlappning mellan AAV och anti-GBM-sjukdom férekommer.

C-ANCA ses med hog frekvens vid aktiv GPA och ari de flesta fall
riktad mot proteinas-3 (Pr3). C-ANCA kan dven férekomma vid MPA
och mer sillan vid polyarteritis nodosa. Andelen C-ANCA-positiva ar
lagre hos patienter med begrinsat organengagemang, och negativ C-
ANCA utesluter sdledes inte GPA. Under remission kan sjunkande

titer ses, medan stigande C-ANCA-titer kan férebada nytt skov.

Vid positiv C-ANCA och negativ anti-Pr3 kan antikroppar mot BPI
(bactericidal permeability-increasing protein) foreligga, vilket har
rapporterats som markor for Pseudomonas aeruginosa-infektion hos

patienter med cystisk fibros.
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P-ANCA ir associerad med ett bredare spektrum av sjukdomar,
inklusive vaskulit (framf6r allt MPA och EGPA, ofta med specificitet
mot myeloperoxidas (MPO)), systemisk lupus erythematosus,
reumatoid artrit, infektioner, inflammatorisk tarmsjukdom samt

autoimmuna leversjukdomar.

P-ANCA ar positiv hos >50 % av patienter med ulcerds kolit, vanligen
utan forekomst av anti-MPO. ANCA forekommer i ligre frekvens vid
Crohns sjukdom. P-ANCA ses dven vid primir skleroserande kolangit

(PSC) och autoimmun hepatit.

ANCA-analys utfors alltid i kombination med kvantitativ bestimning
av antikroppar mot Pr3 och MPO med en kénslig monospecifik metod
(ELIA). Kombinationen av IIF och monospecifik analys ger hogst

diagnostisk sensitivitet och specificitet.

Svar/Tolkning/Bedomning

Positiv C-ANCA titreras inte vid samtidig positiv anti-Pr3-analys
(ELIA), men titrerasispadningarna1:10, 1:40 och 1:160 vid negativ

anti-Pr3.
Positiv P-ANCA titreras normaltinte.

P-ANCA som dr MPO-negativ besvaras som "POSITIV, atypisk” och ar
oftast associerad med inflammatorisk tarmsjukdom eller autoimmun

leversjukdom.

Vid positiv ANA med hog bakgrund kan P-ANCA ibland inte bedomas

och besvaras da som "Ej bedémbar (h6g bakgrund)”.

Vid positiv cytoplasmatisk ANA kan bedomning av C-ANCA forsvaras

och besvaras i dessa fall pa motsvarande sitt.
Referensintervall
Titer: <1:10
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Metodik/matprincip

Indirekt immunfluorescensundersékning (IIF) av serumprov med
etanolfixerade granulocyter, formalinfixerade granulocyter samt
etanolfixerad blandning av granulocyter och HEp-2-celler som
substrat. Metoden ir specifik for IgG-antikroppar och ar semi-

kvantitativ.
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