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Sekundar immunglobulinbrist

Nedsatt immunglobulinproduktion
eller abnorma forluster av antikroppar
pga bakomliggande sjukdom

och/ eller lakemedelsbehandling




Sekundar immunglobulinbrist

Tillstand med nedsatt immunglobulinproduktion:

-KLL

-Myelom

Orsaken till antikroppsbrist vid KLL ar multifaktoriell:
Immunceller (t ex CD8+ och NK-celler) anvander CD95L (tillhor TNF-

receptorfamiljen) for att avdoda cancerceller eller virusinfekterade celler.

CD95L binder felaktigt till CD95 vilket kan leda till B-cellsdefekt.

T-cellsdefekter




Sekundar immunglobulinbrist och
stallningstagande till immunglobulinbehandling

Tillstand med nedsatt immunglobulinproduktion:

-Hematopoietisk stamcellstransplantation (HSCT)

-Organtransplantation

-Behandling med vissa lakemedel (t ex CD20-antikroppar/ rituximab eller
annan immunsuppression)

-Tymom (T-cellsdefekter och hypogammaglobulinemi)
-Infektion
-Svar malnutrition

-Abnorm forlust




Tillstand med abnorma forluster

- Proteinforlorande enteropati/ lymfangiektasi
- Nefrotiskt syndrom

- Stora brannskador

- Plasmaferesbehandlingar
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Definition av svar sekundar
immunglobulinbrist

S-IgG <3 g/L
S-IgA <0,07 g/L

(avser polyklonalt
immunglobulin)

X



Infektioner vid immunglobulinbrist

- Upprepade bakteriella luftvagsinfektioner (otiter, sinuiter,
bronkiter och pneumonier).

-Invasiva infektioner (sepsis, meningit) orsakas av f fa
kapselforsedda bakterier. Aven infektioner med icke
kapselforsedda H Influenzae forekommer.




Immunglobulinbehandling kan overvagas
vid:

Okad infektionsbenagenhet samt lagt IgG utan annan rimlig
orsak till :

-Svara bakteriella infektioner sasom meningit, sepsis eller
pneumoni

- > 4 st antibiotikakravande luftvagsinfektioner (bakteriellt
verifierade) per ar

-Upprepat dalig utlakning av infektion trots adekvat
antibiotikabehandling

-Tecken pa lungsjukdom/lungskada starker behandlingsindikation




Utredning

Om IgG < 3-4 g/L och upprepade infektioner

Vaccinera med t ex Pneumovax och DiTeBooster
Kontrollera specifika antikroppar efter 4-6 veckor.

> 2-faldig okning efter vaccination ar normalt




Behandling

SCIG 100 mg/kg/v
Forslag pa behandlingsmal:

1) Efterstrava infektionsfrihet, uppnas vid individuell IgG-niva

2) (lgG-varde > 6 g/L)

A



Behandlingsuppehall

-Om immunglobulinbehandling insatts maste man alltid 6vervaga
behandlingsuppehall eller utsattande av behandling

-Lamplig behandlingsperiod for bedomning av effekten ar ca 12-
18 manader

-Infektionsdagbok kan underlatta utvarderingen av
behandlingsbehovet




Hematologiska sjukdomar och
immunglobulinbehandling

Ett flertal studier pa immunglobulinbehandling
vid lymfoproliferativa sjukdomar och efter
HSCT ar gjorda men de flesta ar av aldre
datum.




Svenska KLL-gruppen sammanfattar:

- En generell rekommendation

for immunglobulinbehandling vid
sekundara immunbrister kan inte ges,
da det enbart finns fallbeskrivningar och

ett fatal studier av varierande kvalitet
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