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Klinisk immunologi och transfusionsmedicin

Faktor B och faktor D

Indikation/medicinsk information
Analys av faktor B och/eller faktor D &r indicerat framst vid misstankt brist pa ndgon av
komplementfaktorerna i den alternativa komplementaktiveringsvagen.

Komplementsystemet ar en viktig del av kroppens medfédda immunférsvar och bestar av fler
an 30 proteiner i plasma och pa celler som interagerar i ett kaskadsystem.
Komplementsystemet kan aktiveras via olika aktiveringsvéagar, varav en benamns den
alternativa vagen. | den alternativa vagen ingar komplementfaktorerna faktor B (molekylvikt
93 kDa), faktor D (24 kDa), properdin (en multimer av 2 till 4 subenheter, 53 kDa per
subenhet) och C3 (185 kDa). C3 &r aven centralt i alla komplementaktiveringsvagar, medan
ovriga namnda faktorer ar unika fér den alternativa vagen. Faktor B binder till C3b (C3 som
aktiverats genom klyvning) och kan da i sin tur klyvas av enzymet faktor D, vars enda
substrat ar just faktor B. Darmed bildas proteinkomplexet C3bBb, som utgor den alternativa
vagens C3-konvertas (C3-aktiverande enzym). Vid avsaknad av ndgon av ingaende faktorer
kommer funktionen av den alternativa vagen att vara utslagen eller mycket 1ag.

Vid medfodd total brist pa ndgon av faktorerna som ar unika for den alternativa vagen
foreligger 6kad risk for allvarliga bakteriella infektioner framfor allt med meningockocker och
andra Neisseria-arter. Hos den enda beskrivha patienten med faktor B-brist rapporterades
bade meningokock- och pneumokockinfektioner. Patienter med medfoédd komplementbrist i
den alternativa vagen ska vaccineras mot meningokocker (tetravalent vaccin samt vaccin
mot serogrupp B) samt helst &ven mot pneumokocker och Haemophilus influenzae typ b.
Profylaktisk antibiotika kan dvervagas.

Hog koncentration av faktor D ses vid nedsatt glomerular filtration.

Metod
Faktor B: Immunokemisk bestamning utford med raketelektrofores ("electroimmunoassay”).
Faktor D: Hemolys i gel som innebér bestamning av faktor D-funktion.

Referensintervall
Faktor B: 59-154 % baserat pa analys av serumprover fran 100 vuxna blodgivare.
Faktor D: 65-171 % baserat pa analys av serumprover fran 144 vuxna blodgivare.
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