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Komplementsystemet (KS) er en vig-
tig del af immunforsvaret og bestar
af en strengt reguleret kaskade af
mindst 24 serumproteiner. KS med-
virker til eliminering af antigen-anti-
stofkomplekser, beskadigede celler
og patogene mikroorganismer og
har stor betydning for udviklingen af
beteendelsesreaktioner.

KS aktiveres via tre reaktionsveje:

1) den klassiske vej, 2) den alterna-
tive vej og 3) den lektin-afhaengige
vej, som alle tre forer videre til det
terminale kompleks.

Arvelige defekter af enkelte kom-
plementproteiner er sjeldne tilstan-
de og har sandsynligvis en preeva-
lens pd ca. 1/10.000 i befolkningen.
Med undtagelse af mangel pa C1-
inhibitor er de klinisk relevante de-
fekter totale eller delvise. Arvegan-
gen er som regel autosomalt reces-
siv. Komplementdefekter (KD) pree-
disponerer typisk til bakterielle in-
fektioner og til udvikling af immuno-
logiske sygdomme som systemisk
lupus erythematosus (SLE), tabel 1.
Erhvervede KD, i reglen af flere
komplementproteiner, skyldes eget
komplementforbrug og forekommer

hyppigere.

Defekter i den klassiske reaktions-
vej

C2-mangel er den hyppigst forekom-
mende KD hos mennesker og fore-
kommer hos ca. 1/40.000 af den
kaukaside race. De kliniske manife-
stationer af genetisk betinget C1-,
C4-, C2- og C3-mangel er varieren-
de, tabel 1, men ofte udvikles en
reumatologisk sygdom som f.eks.
SLE, diskoid lupus, dermatomyositis,
sklerodermi eller membranoprolife-
rativ glomerulonefritis (MPGN). Iseer
ved C2- eller C3-mangel ses gget in-
fektionstendens (bakterieemi, sepsis,
meningitis, osteomyelitis) med kap-
selbeerende bakterier (fx pneumo-
kokker, meningokokker, H. influen-
zae type b).

C1-inhibitor (C1-Inh) mangel er au-
tosomalt dominant arvelig og medfe-
rer herediteert angiogdem (HAE). De
karakteristiske manifestationer ved
HAE er anfald af 2-3 dages varighed
med angiogdem samt intestinal og
respiratorisk obstruktion pga. ede-
matgse slimhinder. Paraklinisk fin-
des, udover nedsat eller nonfunktio-
nel C1-Inh, nedsatte veerdier af C4
og C2 pga. gget komplementforbrug
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Tabel 1. Komplementdefekter og deraf islgende sygdomme

Komponent Sygdomme

Clq, Clr, C1s og C4

Inflammatoriske sygdomme (SLE el. SLE-lign. med/uden glomerulonefritis).

Recidiverende bakterielle infektioner.

C2 Som ved C1 og C4, men hyppigere med alvorlige bakterielle infektioner.
C3 Recidiverende bakterielle infektioner.
C5-C8 Recidiverende infektioner med neisseria-arter, iseer N. meningitidis.

C9 Hyppigt forekommende i den japanske befolkning, muligvis associeret med
N. meningitidis-infektioner.

Faktor D
Properdin

C1 inhibitor
nogle patienter.

C3 nephritic factors

(C3 NeF)

Faktor I og faktor H

Bakterielle infektioner inkl. recidiverende systemiske nerisseria-infektioner.
Infektioner med N. meningitidis.

Herediteert/erhvervet angioneurotisk edem. SLE-lign. sygdom hos

Erhvervet C3-defekt. Membranoproliferativ glomerulonefritis (MPGN),
partiel lipodystrofi og bakterielle infektioner.
Recidiverende bakterielle infektioner pga. sekundeer C3-mangel.

Inflammatoriske sygdomme. Faktor H-mangel kan fore til MPGN.

MBL

Recidiverende infektioner, SLE, gentagne spontane aborter.

og ukontrolleret aktivering. Veerdi-
erne er lavest under anfald men ogsa
nedsat mellem anfaldene.

Erhvervet angiogdem (AAE) er ofte
associeret til lymfoproliferative syg-
domme og skyldes en gget nedbryd-
ning af C1-Inh, men idiopatisk syg-
dom forekommer ogsa. Symptomer-
ne er recidiverende angiogdem eller
urtikaria, og desuden kan sveere in-
fektioner forekomme. Patienterne
har i reglen M-komponent og/eller
cirkulerende autoantistoffer som
binder C1-Inh. Mekanismen for den
oggede nedbrydning er uklar.
Autoantistoffer mod C1q forekom-
mer ved sveer SLE og viser sig ved
lavt Clg-niveau og Clqg-antistoffer.
Desuden ses Clqg-antistoffer ved hy-
pokomplementeemisk urtikaria-vask-
ulit syndrom (HUVS), men kan ogsa
forekomme ved andre immunologi-
ske sygdomme.

Defekter i den alternative reakti-
onsvej

Faktor D-mangel er beskrevet ved
recidiverende invasive infektioner,
forst og fremmest med N. gonorroeae
og N. meningitidis.
Properdin-mangel er en kensbunden
recessiv (X-bunden) arvelig lidelse,
som steerkt preedisponerer til menin-
gokoksygdom. Fulminante infektio-
ner er beskrevet.

C3 nephritic factors (C3 NeF) er au-
toantistoffer mod enzymer, som re-
gulerer omdannelse af bl.a. C3 til
C3b medfeorende dysregulation af
den alternative reaktionsvej og er-
hvervet komplementmangel pga.
oget nedbrydning af C3 og/eller C5.
Forekomst af C3 NeF er associeret
med MPGN, partiel lipodystrofi og
gget infektionstendens.

Defekter i den lektin-afhaengige re-
aktionsvej

Mannan bindende lektin (MBL)-
mangel forekommer som genetisk
betinget nedsat produktion eller
nedsat stabilitet af proteinet og er as-
socieret med oget infektionstendens
hos bern og voksne. Desuden er der
mistanke om, at MBL-mangel kan
veere associeret til sveer erosiv reu-
matoid artritis, juvenil kronisk artri-
tis, SLE og recidiverende spontane
aborter.

Defekter i det terminale kompleks
(membrane attack complex, MAC)
C5-, C6-, C?7-, C8- og C9-mangel
medferer typisk recidiverende inva-
sive infektioner med N. gonorrhoeae
og N. meningitidis.

Diagnostisk strategi
De fleste former for medfedte eller
erhvervede KD kan udelukkes ved
normalt resultat i analyse af kom-
plementfunktion (gelhaemolyse-
assay) sammen med C3- og C4-
bestemmelse. Ved abnorm funkti-
onsundersggelse kan analyse for an-
dre enkeltkomponenter i KS samt for
specifikke antistoffer veere indiceret.
Autoimmunafdelingen kan tilbyde
undersggelse af komplementfunkti-
on samt udvidet komplementanalyse
med bestemmelse af komplement-
proteiner samt faktorer og antistoffer
relevante for udredning af komple-
mentmangel i samarbejde med Afde-
ling for klinisk mikrobiologi og im-
munologi, Universitetssjukhuset i
Lund. Bestemmelse af MBL koncen-
tration i serum udferes af Klinisk
Biokemisk afdeling, SSI.
(R. Pelck, Autoimmunafdelingen)
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Patienter med positiv dyrkning for tarmpatogene bakterier i november-december 2002

Andre zoon.

S. Enteritidis S. Typhimurium salmonella Campylobacter Yersinia ent.
Amt Nov Dec Nov Dec Nov Dec Nov Dec Nov Dec
Kgobenhavns Kom. 7 1 2 1 6 5 33 21 3 1
Frederiksberg Kom. - - 1 - - 1 5 2 - -
Keobenhavns 4 2 3 - 6 3 20 16 3 -
Frederiksborg 4 1 2 - - 4 16 9 - 1
Roskilde 5 5 - - - 4 16 7 1 1
Vestsjeellands 2 - - - 1 1 3 2 - -
Storstrems 1 4 1 1 - 3 12 8 4 1
Bornholms 2 - - - - - 1 1 - -
Fyns 10 4 3 3 6 5 22 8 2 3
Sonderjyllands 9 2 2 3 2 3 10 9 - -
Ribe 6 4 - 3 1 2 16 9 - -
Vejle 7 1 1 - 1 2 23 14 1 1
Ringkebing 3 4 - - 3 1 20 12 2 1
Arhus 11 4 1 2 3 3 27 16 4 -
Viborg 4 1 - 2 - 2 8 5 - 2
Nordjyllands 6 3 3 - 5 1 33 10 4 -
Ukendt - - - - - 2 - - -
DK nov/dec 2002 81 36 19 15 34 40 267 149 24 11
DK nov/dec 2001 86 40 23 38 53 38 346 180 20 17

Barometer for tarmpatogene bakterier i november - december 2002

Fald Stigning
Bakterie Antal sygdomsepisoder
S. Enteritidis 117
S. Typhimurium 34
Andre zoon. salmonella 74
Campylobacter 416
Yersinia ent. 35
0,125 0,25 0.5 1 2 4 8

Forhold (log skala)

Barometeret viser forekomsten i de to aktuelle maneder i forhold til gennemsnittet af 15 to-méneders
perioder over de seneste fem ar. Supplerende overvagningsdata kan ses pa Tarminfektionsmonitor
pa adressen www.mave-tarm.dk
(AMTTI)

Sentinelovervagning af influenzaaktiviteten
Konsultationsprocent pr. uge, 2001/2002/2003
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