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Bakgrund, indikation och tolkning

Bestdmning av plasmahalten av 1gD kan vara av vérde vid diagnos och
uppféljning av av IgD-myelomatos [1]. Analys av IgD &r ocksa indicerat da
man 6nskar pavisa och félja syndromet "Hyper-1gD och Periodisk Feber"

[2].

Syndromet "Hyper-lIgD och Periodisk Feber" karakteriseras av héga IgD-
halter (>140 mg/L), uppmatta vid minst tva tillfallen med minst en manads
mellanrum, samt aterkommande perioder pa 3 - 7 dagar av feber, ofta 6ver
40°C. Forutom IgD-stegring ses ofta ocksa ett forhojt IgA. Tillsammans
med febern kan &ven gastrointestinala smartor, ledbesvar, lymfadenopati
och hudutslag forekomma. Forsta feberattackerna kommer ofta innan
patienten fyllt ett &r. | samband med feberattackerna ses en akutfasreaktion
med bl.a. stegrade nivaer av SAA och CRP. Hos patienter under 3 ar med
syndromet kan IgD-nivaerna vara normala.

"Hyper-IgD och Periodisk Feber" syndromet ar forknippad med mutationer i
genen som kodar for enzymet mevalonatkinas. | typfallet leder det till att
endast 5-15% av den normala enzymaktiviteten aterstar. Mevalonatkinas &r
inblandad i kolesterolsyntesen och omvandlar mevalonsyra till mevalonat-5-
fosfat. Under feberattacker kan man hitta latt fornGjda nivaer av
mevalonsyra i urinen [3].

Metodik/méatprincip

Partikelforstarkt nefelometrisk immunanalys.
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