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C1-inhibitor-antikroppar (IgG,IgA,IgM) 

(a-C1-inhibitor) 
 

 
Indikation/medicinsk information 
Analys av autoantikroppar mot C1-inhibitor (C1-inhibitor-antikroppar, a-C1-inhibitor) är 
motiverat vid utredning av konstaterad eller misstänkt förvärvad brist på C1-inhibitor (C1-
INH). 
 
Se även separat informationstext om C1-INH.  
 
Hereditärt angioödem (HAE) orsakas av ärftlig heterozygot brist på C1-INH. Symtomen vid 
HAE är återkommande attacker av angioödem i hud och slemhinnor och kan bli livshotande 
vid engagemang av luftvägarna. Symtomen vid HAE uppstår inte till följd av bristande 
komplementhämning, utan till följd av bristande hämning av kontaktaktiveringssystemet vilket 
leder till ökad bildning av bradykinin. Förvärvad C1-INH-brist, som beror på hyperkatabolism 
av C1-INH, är oftast förenad med förekomst av M-komponent och ska inge misstanke om 
lymfoproliferativ sjukdom. Även autoimmun sjukdom och solida tumörer har beskrivits vid 
vissa fall av förvärvad C1-INH-brist. Utveckling av C1-INH-brist kan i vissa fall föregå 
uppkomsten av associerad sjukdom, vilket gör att patienterna bör följas för att identifiera 
uppkomst av eventuell malignitet. Förvärvad C1-INH-brist ger liksom HAE symtom i form av 
attacker av bradykinin-medierade ödem. Utmärkande för förvärvad C1-INH-brist är att 
halterna av C1q och C1s är låga (enligt litteraturen i ca 70 % av fallen), medan de är normala 
vid HAE. C1INH och C4 är vanligen låga både vid HAE och förvärvad C1-INH-brist.  
 
Förvärvad brist på C1-INH kan vara förknippad med C1-inhibitor-antikroppar, som kan vara 
av IgG-, IgA- eller IgM-klass. Symtomgivande förvärvad C1-INH-brist kan t.o.m. förekomma 
med normala halter av C1-INH, till följd av att autoantikropparna blockerar funktionen av C1-
INH. Vid förvärvad brist på C1-INH finns rapporterat nytta av behandling med B-
cellshämmande biologiska läkemedel. I sällsynta fall har C1-inhibitor-antikroppar även 
påvisats vid HAE. 

 
Metod 
C1-inhibitor-antikroppar av IgG-, IgA- respektive IgM-klass analyseras med en ELISA 
utvecklad vid laboratoriet. 

 
Referensintervall 
A-C1-inhibitor IgG: < 2,6 E/L baserat på analys av serumprover från 100 vuxna blodgivare. 
A-C1-inhibitor IgA: < 0,38 E/L baserat på analys av serumprover från 100 vuxna blodgivare. 
A-C1-inhibitor IgM: < 2,4 E/L baserat på analys av serumprover från 100 vuxna blodgivare. 
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