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Indikation: Bestamning av C1q &r indicerad vid utredning av inflammatoriska
systemsjukdomar, glomerulonefriter och tillstand med aterkommande
urtikaria/angiodem. Hos en del patienter kan C1q f6ljas som indikator pa
sjukdomsaktivitet.

Medicinsk bakgrund: C1q ar en delkomponent av C1-komplexet (C1qC1r.C1sy)
och fungerar som igenk&nningsmolekyl for aktivering av komplementsystemets
klassiska vag. C1-komplexet halls samman av Ca?*. Clq &r ett basiskt
plasmaprotein med en molekylvikt pa 460 kDa. | C1q finns globulara strukturer
med affinitet for Fc-delen av 1gG och IgM, samt kollagen-lika delar med alfa-
helixstruktur. Den kollagen-lika delen innehaller bindningsytor for bl.a. C-reaktivt
protein (CRP) och C1r.C1s,.

Bindning av C1-komplexet till aktivatorer som IgM eller IgG pa malceller, 16sliga
immunkomplex eller aggregerat CRP medfor aktivering av proenzymerna C1r och
C1ls. C1s klyver C4 och C2, vilket leder till bildning av det C3-klyvande komplexet
C4b2a, den klassiska vagens C3-konvertas. C1-komplexets aktivering kontrolleras
av Cl-inhibitorn (C1 INH), som vid aktivering av C1r och C1s bildar stabila
komplex (C1 INH-C1r-C1s-C1 INH), som "dras bort" fran C1q. C1q forblir da ofta
bundet till immunkomplex och andra aktivatorer.

Vid aktiv immunkomplex-sjukdom, framst svar systemisk lupus erythematosus
(SLE) med njurengagemang, ar C1g-forbrukning med fynd av lag C1g-halt i
cirkulationen vanligt forekommande och varierar ofta med sjukdomsaktivitet.
Kvarstaende laga halter av C1q ses vid hypokomplementemiskt urtikaria-vaskulit
syndrom (HUVS). Patienter med HUVS har normal eller hg C1s-halt och normal
halt av C1 INH. Halterna av C3 och C4 vid HUVS ar mattligt laga i flertalet fall,
men kan vara normala. Vid bade SLE och HUVS patréffas autoantikroppar mot den
kollagenlika delen av C1q: vidare analys av antikropparnas specificitet med
Western blot har differentialdiagnostiskt vérde.

Vid forvarvad C1 INH-brist finner man oftast mycket laga halter av Clq, C1s, C1
INH och C4, eventuellt ocksa lagt C3 och forekomst av M-komponent. Vid
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hereditart angio6dem (HAE) ar halterna av C1q, C1s och C3 normala eller mattligt
laga.

Forhojd halt av C1q utan motsvarande 6kning av C1r och C1s har patraffats vid
primar biliar kolangit. Forhojda C1qg-halter har ocksa rapporterats bl.a. vid vissa
infektioner (ex. tuberkulos och malaria), vissa maligniteter (t.ex. glioblastom och
brostcancer), sarkoidos samt vid destruktiv reumatoid artrit. Arftlig C1q-brist
medfor svar SLE, glomerulonefrit och infektionsbenagenhet, men &r sallsynt. Laga
Clg-halter har iakttagits hos barn med upprepad otitis media och forekommer som
ett sidofynd vid hypogammaglobulinemi.

Halten av C1q varierar med aldern; sma barn har lagre halter an vuxna, medan éldre
personer har nagot hogre halter an medelalders.

Svar/Tolkning/Bedémning
0,20 — 0,34 g/L baserat pa analys av serumprover fran 100 vuxna blodgivare.
Metodik/matprincip

Immunokemisk bestamning utford med nefelometri. Nar antigen och antikroppar i
lampliga proportioner blandas och darmed bildar komplex i fri I6sning sker en
utfallning av immunprecipitat, som kan iakttas som en grumling av
reaktionsblandningen. Nefelometri och turbidimetri bygger pa matning av denna
immunkemiskt specifika grumling och medger snabb kvantifiering av bl.a.
plasmaproteiner. Nefelometrar méater ljusspridningen nar en laserstrale passerar
reaktions-blandningen. Den anvéanda apparaturen ar Atellica NEPH 630.
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