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Cl-inhibitor-antikroppar (1gG, IgA) (a-C1-
inhibitor)

Bakgrund

Analys av autoantikroppar mot Cl-inhibitor (Cl-inhibitor-
antikroppar, a-Cl-inhibitor) &r motiverat vid utredning av

konstaterad eller misstankt forvarvad brist pa Cl-inhibitor (C1-INH).
Se dven separat informationstext om C1-INH.

Hereditdrt angio6dem (HAE) orsakas av drftlig heterozygot brist pa
CI-INH. Symtomen vid HAE dr aterkommande attacker av angio6dem
ihud och slemhinnor och kan bli livshotande vid engagemang av
luftvigarna. Symtomen vid HAE uppstar inte till f61jd av bristande
komplementhdmning, utan till f61jd av bristande himning av
kontaktaktiveringssystemet vilket leder till 6kad bildning av
bradykinin. Férvirvad C1-INH-brist, som beror pa hyperkatabolism
av C1-INH, ar oftast férenad med férekomst av M-komponent och ska
inge misstanke om lymfoproliferativ sjukdom. Aven autoimmun
sjukdom och solida tumorer har beskrivits vid vissa fall av forvarvad
Cl-INH-brist. Utveckling av C1-INH-brist kan i vissa fall forega
uppkomsten av associerad sjukdom, vilket gor att patienterna bor
foljas for att identifiera uppkomst av eventuell malignitet. Férvarvad
C1-INH-brist ger liksom HAE symtom i form av attacker av
bradykinin-medierade 6dem. Utmaéarkande for forvirvad C1-INH-brist
ar att halterna av Clq och Cls dr laga (enligt litteraturenica 70 % av
fallen), medan de dr normala vid HAE. C1INH och C4 ir vanligen laga
bade vid HAE och férvarvad C1-INH-brist.
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Forvarvad brist pa C1-INH kan vara forknippad med Cl-inhibitor-
antikroppar, som kan vara av IgG-, IgA- eller IgM-klass.
Symtomgivande forviarvad C1-INH-brist kan t.o.m. férekomma med
normala halter av C1-INH, till f6ljd av att autoantikropparna
blockerar funktionen av C1-INH. Vid férviarvad brist pa C1-INH finns
rapporterat nytta av behandling med B-cellshimmande biologiska
likemedel. I sdllsynta fall har Cl-inhibitor-antikroppar dven pavisats
vid HAE.

Svar/Tolkning/Bedomning

Referensintervall:

A-Cl-inhibitor IgG: < 2,6 E/L baserat pa analys av serumprover fran

100 vuxna blodgivare.

A-Cl-inhibitor IgA: < 0,38 E/L baserat pa analys av serumprover fran

100 vuxna blodgivare.

Metodik/matprincip

S Cl-inhibitor-antikroppar av IgG- och IgA-klass analyseras med en
ELISA utvecklad vid laboratoriet.
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