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Bakgrund och syfte

Riktlinjer for utredning och behandling av 1gG-subklassbrist enligt
Nationella referensgruppen for immunbristsjukdomar géllande for
Allergimottagningen.

Forutsattningar

Léakare och sjukskoterskor, Allergimottagningen, verksamhet
Lungmedicin, allergologi och palliativ medicin, omrade 6, Sahlgrenska
Universitetssjukhuset ansvarar for att utfora arbetet enligt gallande rutin.

Sektionschef allergologi ansvarar for att rutinen &r k&nd och foljs.

Verksamhetschefen ansvarar for att rutinen finns och féljer gallande
forfattningar/lagar.

Utforande
Definition

IgG-subklassbrist, ICD-10: D80.3

e Minst tva laga varden av samma IgG-subklass med minst 12
veckors intervall under infektionsfri period

Vuxna (uppskattad prevalens hos vuxna: 1:250)

e s-1gG1<2.8q¢ll
e S-1gG2<1,15¢/l
e 5-1gG3<0,24 g/l

Barn 3-6ar 6-9 ar 9-18 ar
1gG1 <2,7 g/l <3,5¢/ <3,7 g/l
1gG2 <0,65 g/l <0,85 ¢/l <1,00 g/l
1gG3 <0,16 g/l <0,20 g/l <0,22 g/l

Sjukdomspanorama/Fynd

e Full hdlsa
e Upprepade eller recidiverande luftvagsinfektioner
e Okad frekvens lungsjukdom/lungskada

Utredning

Provtagning

e s-1gG, s-IgA, s-IgM
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o s-elfores (med kvantifiering av alfa-1-antitrypsin, albumin)
e s-lgG-subklasser (IgG1, 1gG2, 1gG3, 1gG4)

e Blodstatus inklusive vita med diff

e Leverstatus inklusive LD

e Elstatus

e CRPoch SR

e By, folat

e TSH, T4

Efter individuell bedomning

e Screening for komplementbrist; klassiska och alternativa végen

e Lungfunktion (dynamisk och statisk spirometri samt diff.kap)

e Rontgen pulm, CT sinus

e Vaccination mot pneumokocker och/eller Hib, med métning av
antikroppssvar 3—6 veckor senare.

Vid luftvagsinfektion

e NPH-, sputum- och/eller svalgodling
e Rontgen pulm, sinus

Infér gammaglobulinbehandling

e HBsAg och PCR avseende HIV och HCV

Behandling
e Vid tecken pa bakteriell luftvagsinfektion bor man vara liberal
med antibiotika och med langre behandlingstid
e Efter enskild beddmning kan det vara aktuellt att ge vaccination
mot pneumokocker, Hib, covid och influensa, da detta hos vissa
patienter kan minska infektionsfrekvensen

Indikation for gammaglobulinbehandling

Infor eventuell gammaglobulinbehandling maste behandlingsbehovet
dokumenteras.

e >4 antibiotikakravande luftvagsinfektioner arligen under minst
tva ar hos vuxna

e Underliggande tecken pa lungsjukdom/lungskada stéarker
behandlingsindikationen

o | 6vrigt efter individuell bedémning.

Gammaglobulinbehandling

e Rekommenderad dos enligt FASS.
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e Vid svar lungfunktionsskada eller fortsatt hog bakteriell
infektionsfrekvens kan gammaglobulindosen behdva okas.

Utvardering av behandlingseffekt

e Innan gammaglobulinbehandling paborjas skall patienten
informeras om att ett behandlingsforsok planeras pa 12-18
manader samt att ett lika langt behandlingsuppehall ingar for att
utvardera behandlingseffekten.

e Patienter med gravt nedsatt lungfunktion (FEV1 <30%) och
positivt terapisvar pa gammaglobulinbehandling ar undantagna
fran utsattningsforsok.

e Vid 0kad infektionsbenégenhet (se ovan) under
behandlingsuppehallet aterinsatts gammaglobulinbehandlingen.
Indikationen starks for aterinsattande om patienten har
underliggande lungsjukdom, exempelvis astma/KOL eller om
lungfunktionen forsamras.

e Nytt utsattningsforsok kan vara lampligt att ater 6vervaga efter 3-5 ar.

Ovrig behandling

e Vid behov kontakt med fysioterapeut, dietist och/eller kurator.

Kontroller

Vid gammaglobulinbehandling
6 manader

e s-1gG, s-IgA, s-IgM samt IgG subklasser
e Blodstatus inklusive vita med diff

e Leverstatus inklusive LD

e Elstatus

[ ] CRP

e Utvérdering av infektionsfrekvens.

12 manader och darefter som arlig kontroll

o s-1gG, s-IgA, s-IgM samt 1gG subklasser

e Blodstatus inklusive vita med diff

e Leverstatus inklusive LD

e Elstatus

e CRP

e Utvdrdering av infektionsfrekvens och eventuellt nytillkomna
symtom.
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Arligen, om inte kliniskt motiverat dessférinnan

e Lungfunktion

IgG-subklassbrist utan gammaglobulinbehandling
MED SYMTOM: Arligen med tanke pd svar luftrérssjukdom

e s-19G, s-IgA, s-IgM

e s-lgG-subklasser (IgG1, 1gG2, 19gG3, 1gG4)
e Blodstatus inklusive vita med diff

e Leverstatus inklusive LD

e Elstatus

[ ] CRP

e Utvérdering av infektionsfrekvens

e Lungfunktion

Avsteg fran rutin

Medvetet avsteg fran rutinen dokumenteras i Melior om rutinen ar
kopplad till patient. Ovriga orsaker till avsteg fran rutinen rapporteras i
MedControlPRO, dar aktuell linjechef ansvarar for utredning, atgard och
uppféljning.

Uppfoljning

Uppféljning, utvardering och revidering av rutindokumentet ska ske vid
behov, dock senast tva ar efter godkannande. Ansvar for revidering har
sektionschefen eller av denne utsedd person.

Arbetsgrupp

Riktlinjer framtagna och godkanda av:

Hans Matsols, 61 — Falus lasarett, FALUN

Janne Bjorkander, doc — Sahlgrenska Akademin, GOTEBORG
Anders Fasth, prof — Drottning Silvias Barn- och Ungdomssjukhus,
GOTEBORG

Vanda Friman, 6l — Sahlgrenska universitetssjukhuset/Ostra,
GOTEBORG

Lars Marthinsen, 6l — Lanssjukhuset, HALMSTAD

Ann-Margreth Olinder Nielsen, 61 — Lanssjukhuset Ryhov, JONKOPING
Per Wagstrom, dr — Centralsjukhuset, KARLSTAD

Pia Forsberg, prof — Universitetssjukhuset, LINKOPING

Goran Jonsson, dr — Universitetssjukhuset, LUND

Magnus Aurivillius, dr — Universitetssjukhuset MAS, MALMO
Peter Lanbeck, 61 — Universitetssjukhuset MAS, MALMO
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Carl Branert, 61 — Karolinska Universitetssjukhuset — Huddinge,
STOCKHOLM

Lennart Hammarstrom, prof — Karolinska Universitetssjukhuset —
Huddinge, STOCKHOLM

Anders Anhlin, 61 — Sachsska barnsjukhuset, STOCKHOLM
Christina West, dr — Norrlands universitetssjukhus, UMEA
Goran Gunther, chol — Akademiska sjukhuset, UPPSALA

Karlis Pauksen, doc — Akademiska sjukhuset, UPPSALA

Per Arneborn, 6l — Universitetssjukhuset, OREBRO

Maria Bjorkqvist, dr — Universitetssjukhuset, OREBRO

Reviderad av: Monica Arvidsson, Overlakare allergologi

Denna version reviderad av: Monica Arvidsson, Overlikare allergologi
och Mona Palmqvist, Overlékare allergologi.
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Information om handlingen

Handlingstyp: Rutin

Galler for: Verksamhet Lungmedicin allergologi och palliativ medicin,
Allergimottagning Sahlgrenska

Innehallsansvar: Mona Andersson Palmqvist, (monpa7), Overlakare

Granskad av: Karin Rahm, (karral), Sektionschef, Elisabet Lofdahl,
(elilo4), Overlikare

Godkéand av: Charlotte Widell, (chawi3), Verksamhetschef
Dokument-1D: SU9788-135611145-85

Version: 7.0

Giltig fran: 2024-04-22
Giltig till: 2026-04-22



