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C3 nephritic factors och C4 nephritic factors  

(C3NeF och C4NeF) 

 
 
Indikation/medicinsk information 
Analys av C3NeF är indicerat vid C3-glomerulopati samt vid andra tillstånd med oförklarad 
persisterande låg C3-nivå i cirkulationen. C4NeF kan förekomma vid samma 
sjukdomstillstånd, men är betydligt mindre vanligt. 
 
C3NeF är autoantikroppar med specificitet för den alternativa vägens C3-konvertas (C3bBb) 
(1) medan C4NeF är autoantikroppar med specificitet för den klassiska vägens C3-konvertas 
(C4b2a) (2). Autoantikropparna binder till respektive C3-konvertas och stabiliserar 
enzymkomplexet mot både spontant sönderfall och mot inverkan av komplementhämmare 
som faktor H och C4-bindande protein. Både C3NeF och C4NeF förlänger C3-konvertasens 
halveringstid, vilket hos flertalet patienter leder till ökad C3-konsumtion. 
 
Både C3NeF och C4NeF är vanligast vid olika typer av C3-glomerulopati, som är en 
samlingsbeteckning på kroniska primära glomerulonefriter med dominerande C3-deposition 
och ingen eller sparsam inlagring av immunglobuliner i glomeruli (3). Det finns två 
huvudtyper av C3-glomerulopati; dense deposit disease (DDD, tidigare benämnd 
membranproliferativ glomerulopati typ 2) och C3-glomerulonefrit. C3NeF förekommer även 
vid membranproliferativ glomerulonefrit typ 1 och 3, samt vid förvärvad partiell lipodystrofi. 
Till följd av den ökade C3-nedbrytningen får patienter med C3NeF och/eller C4NeF oftast låg 
C3-koncentration i cirkulationen vilket kan ge ökad risk för Neisseria-infektioner (4). C4NeF 
är betydligt mindre vanligt förekommande än C3NeF, och båda typerna av autoantikroppar 
kan även förekomma samtidigt hos samma patient (5). 
 
C3NeF är heterogena och det har angivits att det finns minst två typer av C3NeF, med olika 
antigenspecificitet. På grund av heterogeniteten rekommenderas att använda minst två 
analysmetoder för detektion (6). Vissa autoantikroppar mot enzymkomplex i 
komplementsystemet stabiliserar C5-konvertas istället för eller i tillägg till stabilisering av C3-
konvertas och kan då ge upphov till ökad bildning av membranattack-komplex och eventuellt 
även till ökad konsumtion av komplementfaktorer i den terminala komplementsekvensen (C5, 
C6, C7, C8 och C9). Betydelsen av C5-konvertasstabiliserande funktion hos C3NeF är i 
rådande kunskapsläge (mars 2018) oklart, liksom om typen av C3NeF har betydelse för 
prognos eller behandlingssvar.  
 

Metoder 
För analys av C3NeF används följande tre metoder: 

1. Hemolys av osensibiliserade fårblodkroppar via den alternativa vägen (7). 
2. Detektion av C3-nedbrytning efter inkubation av patientserum tillsammans med 

normalserum (8, 9). 
3. ELISA med påvisande av IgG-antikroppar som bundit den alternativa vägens C3-

konvertas, modifiering av metod beskriven i referens 6. 
 

För analys av C4NeF används en hemolytisk metod, modifiering av metod beskriven i 
referens 10. 
 
Serum krävs för analyserna. 
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Referensintervall 
C3NeF 

1. Hemolys: <15 %, baserat på analys av prover från 20 blodgivare. 
2. C3-nedbrytning: <10 %, baserat på analys av prover från 20 blodgivare. 
3. ELISA: svaras ut semi-kvantitativt som negativ/positiv/starkt positiv. Cut-off baseras 

på analys av prover från 93 blodgivare. 
 
C4NeF: Svaras ut som negativ/gränsvärde/positiv. Prover från 20 blodgivare har analyserats 
vid etablering av analysen. 
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