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NMOSD (neuromyelitis optica spektrum sjukdomar):
Aquaporin4-antikroppar, (a-Aquaporin4)
MOG-antikroppar, (a-MOG)

Indikation

1. Misstanke om neuromyelitis optica spektrum sjukdomar (NMOSD) och myelin oligodendrocyt
glykoprotein-associerad encephalomyelit (MOG-EM), daven kallad MOG-antibody disease (MOG-
AD).

2. Utredning av pediatriska patienter med demyeliniserande sjukdom i CNS. MOG-antikroppar kan
ses vid akut disseminerad encefalomyelit (ADEM), men ocksa vid multipel skleros (MS).

3. Bor ocksa ingé vid utredning av optikusneurit (framst med uttalad visusnedsattning) och myelit
(framfor allt vid langstrackt myelit — mer an tva kotkroppar lang), aven vid annan kand autoimmun

sjukdom.

Medicinsk bakgrund
Vid MS sker den oligoklonala IgG-bildningen intratekalt, medan vid NMOSD &r produktionen av 1gG-
antikroppar systemisk och detekteras huvudsakligen i perifert blod, &ven om laga halter av antikroppar

inte sallan ocksa kan pavisas i likvor.

AQP4-proteinkomplexet bildar en vattenkanal och uttrycks rikligt pa astrocyternas fotutskott vilka ar
ansamlade utefter karl i CNS. Komplexet reglerar vattenhomeostasen i CNS. Vid anti-AQP4-positiv
NMOSD binder specifika IgG-antikroppar till AQP4-vattenkanalerna och komplement aktiveras vilket
leder till infiltration av leukocyter.

Pavisande av IgG-antikroppar mot AQP4 talar starkt for anti-AQP4-positiv NMOSD, en allvarlig
demyeliniserande sjukdom i CNS med synnervsinflammation och/eller myeliter (lesioner i
ryggmargen). Anti-AQP4-positiv NMOSD &r en egen entitet bland de autoimmuna sjukdomarna, skild
fran MS och troligen ocksd MOG-EM.

Vid misstankt NMO &r den diagnostiska sensitiviteten 54-91% och specificiteten >90% for anti-AQP4-
IgG-antikroppar. Andra autoantikroppar som ANA, SSA/Ro eller SSB/La, som associeras med SLE
och Sjégrens syndrom, kan férekomma vid anti-AQP4-positiv NMOSD. Andra autoimmuna sjukdomar

ar ocksa overrepresenterade vid anti-AQP4-positiv NMOSD.

Myelin oligodendrocyt glykoprotein (MOG) ar ett glykoprotein som uttrycks i centrala nervsystemet pa
ytan av myelinskidor och pé& oligodendrocyter. Funktionen hos MOG &r inte helt klarlagd men MOG
tros ha betydelse som cell-adhesionsmolekyl, reglera oligodendrocyternas mikrotubuli-stabilitet samt
mediera interaktioner mellan myelin och komplement.

Pavisande av IgG-antikroppar mot MOG kan tala for ADEM, framférallt hos barn, samt MOG-EM, en
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samlingsdiagnos med monofasisk eller aterkommande akut optikusneurit, myelit, hjarnstamsencefalit
eller encefalit samt neuroradiologiska fynd som talar for demyelinisering i CNS.

Analysen, av MOG-IgG antikroppar, har vid en mindre studie uppvisat 95% sensitivitet och 84%
specificitet fér pavisande av ADEM / MOG-EM. Fullangds-MOG har visat battre sensitivitet och

specificitet an fragment av MOG.

Metod
Indirekt immunfluorescensteknik.
Substrat: celler transfekterade med AQP4 respektive full-langds MOG.

Metoden ar semikvantitativ och analyseras i spadningarna 1/10 och 1/100 fér serum och 1/1 fér likvor.

Referensintervall

Svar anges som Pavisat respektive Ej pavisat.

Pavisade antikroppar anges med titer 10 respektive 100 for serum.
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