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IgG-antikroppar mot Aquaporin-4 (AQP4)

Provtagning, provtagningsmaterial och hantering

Prov: blod tas i SST ror (gul kork Skaneforradet).
Minsta analysvolym: 300 ul serum.
Provet forvaras kylt i avvaktan pa transport.

Transport
Kan transporteras i rumstemperatur.

Indikation
Misstanke om neuromyelitis optica (NMO), aven kallad Devics sjukdom.

Svar

Analysen utfors en gang per vecka.
Svar anges som Pavisat/Ej pavisat.
Pavisade antikroppar anges med titer for serum.

Metod/Analysprincip

Indirekt immunfluorescensteknik (IIF). Substrat: celler transfekterade med aquaporin-4.
Metoden ar semikvantitativ.

Medicinsk bakgrund

Aguaporin-4 ar ett proteinkomplex som utgor en vattenkanal och uttrycks rikligt p& astrocyternas
fotutskott, som ar ansamlade utefter karl i CNS. Aquaporin-4 har som funktion att reglera
vattenhomeostasen i CNS. Vid NMO binder specifika IgG-antikroppar till AQP4-vattenkanaler och
komplement aktiveras, som leder till en infiltration av leukocyter.

Pavisande av IgG-antikroppar mot aquaporin-4 talar starkt for NMO, en demyeliniserande sjukdom i
CNS med synnervsinflammation och lesioner i ryggmargen. NMO ar en egen entitet bland de
autoimmuna sjukdomarna, skild fran multipel skleros (MS). Vid misstankt NMO &r den diagnostiska
sensitiviteten 54-91% och specificiteten >90% foér AQP4-lgG-antikroppar.

Vid MS sker den oligoklonala IgG-bildningen intratekalt, medan vid NMO &r produktionen av IgG-
antikroppar mot AQP4 systemisk och detekteras i perifert blod.

Studier visar att patienter har anti-AQP4, men inte uppfyller kriterierna for NMO, framfor allt &r
patienter med enstaka eller recidiverande myeliter (25-60% anti-AQP4-positiva), enstaka eller
recidiverande optikusneuriter (25% anti-AQP4-positiva) och inkomplett NMO och cerebrala lesioner.
Andra autoantikroppar som ANA, SSA/Ro eller SSB/La, som associeras med SLE och Sjégrens
syndrom, kan férekomma vid NMO. Andra autoimmuna sjukdomar av ocksa Gverrepresenterade vid
NMO. Bestamning av anti-AQP4 bor sdledes inga vid utredning av optikusneurit och myelit aven vid
annan kand autoimmun sjukdom.
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