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C4-bindande protein 

(C4BP) 
 

 
Indikation/medicinsk information 
Vid utredning av misstänkt komplementbrist kan analys vara indicerad i utvalda fall.  
 
C4-bindande protein (C4BP) är ett komplementhämmarprotein med flera funktioner och 
utgörs av proteinkedjor deriverade från två gener; C4BPA och C4BPB. C4BP-molekylen 
byggs upp av två typer av proteinkedjor: 6-7 alfakedjor i kombination med 0-1 betakedja. Den 
dominerande isoformen i plasma består av 7 alfakedjor och 1 betakedja. Proteinet hämmar 
bildningen av den klassiska vägens C3-konvertas, och påskyndar sönderfallet av detsamma, 
vilket leder till begränsning av komplementaktivering via den klassiska vägen. C4BP fungerar 
även som ko-faktor till faktor I i dess inaktivering av C3b och C4b.  
 
Medfödd total brist på C4BP har inte beskrivits. Kvoten mellan koncentration C4 och C4BP i 
prov exponerade för biomaterial har föreslagits vara ett mått på biokompatibilitet hos 
biomaterialet i fråga. En andel av koagulationsproteinet protein S cirkulerar bundet till C4BP 
via dess betakedja. Polymorfismer i C4BPA har i enstaka studier associerats med atypiskt 
hemolytiskt uremiskt syndrom och venös tromboembolism. 
 

Metod 
Immunokemisk bestämning utförd med raketelektrofores (”electroimmunoassay”). Metoden 
bestämmer den sammanlagda koncentrationen av olika isoformer av C4BP. 
 

Referensintervall 
58-102 % baserat på analys av serumprover från 100 vuxna blodgivare. 
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