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Handlaggning av patienter med IgA-brist eller som
haft svar allergisk transfusionsreaktion

1 Medicinsk bakgrund

Cirkulerande immunglobuliner (Ig) som bildas av kroppens B-lymfocyter, kan
indelas 1 fem huvudklasser som bendmns G, A, M, D och E.
Dysgammaglobulinemi kallas tillstdnd dér defekter forekommer i enstaka eller 1
flera immunglobulinklasser. Den vanligaste immundefekten ar selektiv IgA-brist.
Denna forekommer hos ca 1/600 individer och innebér IgA-nivé lagre &n 0.05
mg/L (i fortsdttningen 1 detta dokument bendmnd enbart som "IgA-brist’). Pga. de
sjukdomsbilder som &r dverrepresenterade hos dessa individer
(luftvagsinfektioner, autoimmun sjukdom, reumatoid artrit), anges dock
frekvensen till ca 1/200 bland individer vardade pa sjukhus (1-2).

Individer med IgA-brist kan dven ha utvecklat antikroppar mot IgA.
Langtidsuppfdljning visar att [gA-bristen dr permanent (3), och att andelen med
samtidig forekomst av antikroppar mot IgA (ca 20 %) ocksé forblir timligen
konstant; samt att ndgon pataglig risk for immunisering vid tillforsel av IgA-
haltiga blodkomponenter inte tycks foreligga (4). IgA-brist upptécks vanligtvis i
samband med diagnostik av glutenintolerans (5), i andra hand 1 samband med
utredning av immunbristtillstdnd eller tidigare transfusionsreaktioner.

2 Betydelse vid blodtransfusion

Allvarliga 6verkdnslighetsreaktioner (ex. anafylaktisk chock, tryck i brostet,
andndd, illaméende, hjéartklappning, rodnad i ansiktet, 1agt blodtryck, feber) &r
mycket séllsynta och har rapporterats intraffa vid endast ca 1/50 000 transfusioner
(6).

I sdllsynta fall har vid sddana reaktioner en koppling till forekomst av IgA-brist
och anti-IgA-forekomst hos patienten beskrivits (7,8,9,10). Vissa har hdvdat att en
starkare koppling forekommit om patienten samtidigt haft anti-IgA (7,8,9); medan
detta samband har avvisats av andra (10).

I en publikation frdn 2015 har man efter genomgang av flera landers
hemovigilans-data ifrdgasatt om det verkligen finns en koppling mellan IgA-
brist/anti-IgA-forekomst och allvarliga transfusionsreaktioner: “Entiteten IgA-
relaterade anafylaktiska transfusions- reaktioner dr inte evidensbaserad”. Man har
liknat hela diskussionen med sagan om “’kejsarens nya klader” (11).

Storbritannien har riktlinjer som senast uppdaterats 2023 (12).
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Det viktigaste 1 ssmmanhanget dr att medicinskt brddskande behov av transfusion
ej ska fordrdjas for att tvdttade erytrocyter/trombocyter (eller IgA-brist-plasma)
ej finns omedelbart tillgdangligt

3 Transfusionsrad

3.1 Patient som tidigare haft svar allergisk transfusionsreaktion
Vildigt fa individer forekommer i denna grupp.
Nedan géller oavsett om IgA-brist konstaterats tidigare eller e;.

1. Laboratorieldkare bor kontakta patientansvarig lakare for diskussion om
transfusionsbehov.

2. Vid bradskande transfusionsbehov ges vanliga blodkomponenter. Beredskap
ska d4 finnas for behandling av en eventuell anafylaktisk reaktion. Overvig att
folja dessa rad:

e Transfundera pé intensivvardsavdelning

e Premedicinera med antihistamin och kortikosteroider
e Var beredd spruta adrenalin och att intubera/ge syrgas

Beakta idven yttrande av forfattare till ref 11: ”Om vi har en séllsynt patient
med [gA-brist som tidigare haft en anafylaktisk transfusionsreaktion, ser vi till att
ha en intravends ndl pa plats och beredskap att spruta adrenalin — dérefter ger vi
standard blodenheter. Ibland blir det en reaktion (dessa patienter dr sensibiliserade
mot plasmaproteiner), men vi har aldrig behdvt spruta adrenalin. P4 Georgetown
Universitetssjukhus anvinder vi aldrig IgA-bristiga blodkomponenter.”(11,13).

3. Tvittade erytrocyt-/trombocytenheter finns inte i Region Jonkdpings 14n men
kan rekvireras fran andra regioner om den tidsfordrojning detta innebdr ej medfor
okad risk for patienten. Blodkomponenter frén givare med IgA-brist behovs ej,
och finns heller ¢j att tillga.

3.2 Patient med pavisad IgA-brist, med eller utan pavisbart anti-IgA,
som tidigare ej transfunderats eller tidigare transfunderats med
standard blodenheter utan reaktion

Risken for anafylaktiska transfusionsreaktioner hos dessa individer bedoms som

extremt liten. Dérfor kan standard blodenheter transfunderas.

Observera dock grundregeln att alla patienter som transfunderas ska dvervakas
under transfusionen.

En mera noggrann transfusionsdvervakning kan ex. ske enligt riktlinjer 1
Storbritannien (14):
Puls, blodtryck, kroppstemperatur och andningsfrekvens ska utféras och
dokumenteras for varje transfunderad enhet. Som ett minimum ska dvervakning
av patienten under transfusion inkludera f6ljande:
e Mitningar gors och dokumenteras hogst 60 minuter fore transfusion av
varje ny enhet
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e Mitningar upprepas 15 minuter efter transfusionsstart med varje ny enhet

o Efter avslutad transfusionsepisod upprepas métningarna senast 60 minuter
efter avslutad(e) transfusion(er).

e Man ska dven regelbundet visuellt 6vervaka patienten under det att
transfusion ges.
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