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CD46/MCP-uttryck pa monocyter och granulocyter
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CD46/MCP-uttryck pa monocyter och granulocyter

Indikation/medicinsk information

Analys av membran cofaktor-protein (MCP), aven kallad CD46, p4 monocyter och granulocyter &r
indicerad vid utredning av atypiskt hemolytiskt uremiskt syndrom (aHUS). Vi rekommenderar att
provtagning sker i lugnt skede da CD46 uttrycket kan forandras i samband med inflammation/infektion.

aHUS ar en ovanlig och allvarlig sjukdom som kan upptrada familjart eller sporadiskt. Den
karakteriseras av mikroangiopatisk hemolytisk anemi, trombocytopeni och akut njursvikt. Prognosen ar
samre an fér den epidemiska formen av HUS, dar den klassiska formen av HUS férknippas med
enterohemorragiska Escherichia coli (EHEC).

Den atypiska formen av HUS kan vara arftlig eller forvarvad och kan recidivera till skillnad fran klassisk
HUS. Vid aHUS ses en dysfunktionell reglering av den alternativa vagen vilken vanligen ar kopplad till
mutationer i generna som kodar for faktor H, faktor I, faktor B, C3 och CD46 och autoantikroppar.
Patienter med endast CD46-mutation utvecklar ofta en mildare form av sjukdomen och blir sallan
dialyskrdvande, medan prognosen ar samre hos patienter med till exempel faktor H-och I-mutationer.
CD46-mutationer verkar snarare vara predisponerande an direkta kausala faktorer for utveckling av
aHUS.

CD46 ar en cellbunden komplementhdmmare som har en C3b/C4b-bindande aktivitet och aven
fungerar som en co-faktor for faktor I. Proteinet uttrycks hos alla humana celler férutom hos
erytrocyter. Hos majoriteten patienter med MCP/CD46-mutationer uttrycks proteinet i lagre grad eller
inte alls pa cellytan. | ovanligare fall dar uttrycket, trots mutation, ar normalt ar proteinet funktionellt
inaktivt. For att faststdlla en CD46 brist bor man i de flesta fall kombinera flodescytometrisk analys
med genetisk undersdkning. En brist pA CD46 kan leda till inadekvat kontroll av komplementaktivering
efter en initierande skada pa endotelcellerna i njurarna.

Metod
Flédescytometri.

Referensintervall
Referensintervallet avser vuxna.
Provet behdver analyseras inom <24 h fran provtagning.

Referensintervall Enhet
CD46-uttryck pa Granulocyter: 6,9-10,3 MFI
CD46-uttryck pad Monocyter: 43-7,7 MFI

| Referensintervallet ar baserat p& analys av 52 blodgivare under 2021.
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