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ÖZET 
Kompieman sistemi inflamasyonun temel me-

diatörûdür. Kompieman sisteminin başlıca etkileri; 
vasoaktif mediatörlerin salınım/, opsonizasyon 
endotoksinlerin nötralizasyonu, immun komplekslerin 
solübilizasyonudur, Sekonder kompieman eksikliklerinin 
çoğu kompieman tüketimi, azalmış sentez veya 
katabolizma artışına bağlıdır. 

Anahtar Kelimeler: Kompieman sistemi, Sekonder bozukluklar 
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S U M M A R Y 
The complement system is a principle mediator of 

inflammation. Effects of the complement system 
activation are release of vasoactive mediators, 
opsonisation, neutralization of endotoxin and 
soiubilisation of immun complexes. Most secondary 
complement deficiencies are due to consumption, 
decreased synthesis or increased catabolism of the 
complement 
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Kompieman sistemi kimyasal ve immünolojik ola
rak farklı yapıda 25 plazma proteininden oluşur (1-3). 
Bunlar birbirleri ile, antikor veya hücre membranları ile 
reaksiyona girebilirler. Sistemin aktivasyonu, hücre ha-
rabiyetl, bakteri ve virüslerle savaşım ve iltihabı reak
siyon oluşmasına yardım eder. Ayrıca diğer humoral ve 
hücresel sistemleri etkileyerek, mast hücrelerinden hıs-
tamin açığa çıkmasına ve lökosit migrasyonu ile fagosi
toza yardımcı olur. Bu plazma proteinleri normalde do
laşımda inaktif hale bulunurlar. 

Kompieman etkisi klasik ve alterne yol olmak 
üzere iki yolla başlatılır. Komponentler klasik yolda nu
maralarla (C1, C2 . C3 vb), alterne yolda ise harflerle 
belirlenir (faktör B, faktör D, vb). Enzimatık parçalanma 
ile oluşan kornponentlerise küçük harflerle belirtilir 
(C3a, C3b vb) (4). Aktif enzim olan komponentler üzer
lerine çizgi çekilerek belirtilir (C5b, C6-7 vb). 

Klasik ve alterne yol, değişik maddelerle aktive 
olur ve her iki aktivasyon sisteminde de C5-9 aktivas
yonu ortaktır. 
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Klasik yoldan kompieman aktivasyonuna, 01 ile 
C9 arasında yer alan 9 majör komponent katılır. IgM 
ve IgG ile oluşmuş immün kompleksler ve ayrıca poli-
nükleotidler, C R P , bazı viruslar ve plazrran, komplema-
oı klasik yoldan aktive edebilirler. 

Klasik yoldan kompieman aktivasyonu, immüngio-
bulinin Fc parçasının C1 komponentîne bağlanması ile 
başlar (Şekil 1) (4). C 1 ; C1q, C l r ve -01 s olmak üzere 
üç alt birimden oluşur, C1 kompleksi C1q fraksiyonu 
aracılığı ile aktivatöre bağlanır. C1r ise C a * * aracılığı ile 
C l s ' i aktive eder. Böylece aktive oian molekül, C4 ve 
C2'yi C4a, C4b. C2a ve C2b fragmanlarına parçalaya
rak C4b2a kompleksini oluşturur. C4b2a proteolitik bir 
enzimdir; C3 tonvertaz adı verilmektedir, 03 konvertaz, 
C3"ü C 3 a ve C3b'ye parçalayarak C4b2a3b komp
leksini oluşturur, bu komplekse C5 konvertaz denir. C5 
konvertaz, C5' i C 5 a ve CSb'ye parçalar. C5a kernotak-
tik ve anaflatoksik etki gösterirken, C5b; C6 ve C7 ile 
birleşir ve C9 'a kadar yol tamamlanır. CS'tert C 9 ' a ka
dar olan komponentlere membran atak kompleksi adi 
verilir. 

ALTERNE YOL 
Alterne yol immünolojik olarak bazı insan IgG mo

lekülleri île, non-immünolojik olarak bazı kompleks poli-
sakkaritler, lipopolısakka-itler ve tripsine benzer enzim
lerle aktive olur. 
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Şekil 1. Klasik ve alterne yolda kompleman komponentleri aktivasyon zinciri. 

Alterne yoldan kompleman sistemi aktivasyonu 
C3'ün aktivasyonu ile başlar (Şekil 1) (4). Alterne yolda 
C3'ün aktivasyonu için C3b gereklidir. C3 , faktör B ve 
D faktörleri ile C3a ve C3b'ye parçalanır. C3b'nin inak-
tivatörleri faktör I ve faktör H'dir. C3b'nin faktör B ve D 
ile reaksiyona girmesi sonucu, aktif enzim C 3 b B b 
oluşur; bu reaksiyon çok miktarda C3'ün parçalanması
na neden olur. Bu sistemde, Mg** iyonları ve komple-
manla birlikte birçok bakteri ve virus üzerinde tahrip 
edici etki yapan ve antikor özelliği olmayan bir plazma 
proteini; properdin (P) komponenti yer alır. Properdin 
C3bBb kompleksini stabilize eder, yıkılmasını önler. 
C3bBb membran hasarına giden yolda kilit enzimdir. 
C5' i parçalayarak C 5 a ve C5b'ye ayırır ve reaksiyon 
sona kadar gider (1,2). 

C3bBb'ye karşı oluşan bir otoantikor bazı hasta
larda C3'ün daha fazla parçalanmasına neden olur. 
Buna C3 nefritik faktör (C3NeF) adı verilmektedir. 

Kompleman sisteminin aktiviteleri Tablo 1'de gös
terilmiştir (4). 

KOMPLEMAN RESEPTÖRLERİ 
Kompleman reseptörleri pekçok hücrenini üzerinde 

yer almaktadır. C1'in C1q komponent reseptörleri, nöt-
rofil ve monositler üzerinde yer alır. Bu reseptörlere 
bağlanma sonucu hücrelerin, fagositoz ve oksidatif me
tabolizma gibi fonksiyonlar için aktive olduğu gösteril
miştir (5). 

C3 reseptör ler i : Bu reseptörlerin önemli özellikleri 
dolaşan diğer C3'ü tanımamaları ve plazma proteinleri 

TKHnP9diatri1995,4 
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Tablo 1. Kompleman komponentlerinin biyolojik aktivi-
teleri (4) 

Kompleman enzimi Biolojik aktivite 

C14, C1423 
C3a 
C3b 

C4a, C3a, C5a 

C5a 

C1-5 (? diğerleri) 
C1-9 

Viral nötralizasyon 
Antikor yanıtının baskılanması 
Opsonizasyon, hücresel immünite 
artırılması, immün komplekslerin 
çözünürlüğü 
Anaflatoksin (vasoaktif mediator 
salınımı, vasküler permeabilite 
artışı) 
Kemotaksis, granülosit agregas-
yonu, antikor cevabının arttırılması 
Endotoksin indüksiyonu 
Hücre lizisi (viruslarla enfekte 
hücreler, tümör hücreleri, Myco-
plazma, protozoa, spiroketler, 
bakteriler, konakçı hücreler) 

ile bloke olmamalarıdır. CR1 reseptörleri eritrositler, 
granulositler, monositler, mononükleer fagositler ve B 
lenfositler üzerinde belirgindir. C3bi reseptörü (CR3) 
yalnızca fagositler üzerinde bulunur. C3d reseptörü 
(CR2) ise lenfoblastoid hücreler ve B lenfositler üzerin
de yer alır. Bu reseptörler belirtilen fragmanlara bağla
nır (6). 

CR1 ve C R 3 fagositozda önemli olmakla birlikte, 
serum enzim faktör I aracılığıyla C3 fragmanlarının son
raki degredasyonu için kofaktör olarak da görev alırlar. 

C R 3 hücre adezyonunda rol oynar. C R 3 "integrinler" 
adı verilen protein ailesinin bir üyesidir. C R 3 protein 
grubunun diğer üyeleri LFA1 ve p 150/95'tir. p 150/95 
C3b ve C3dg'e bağlanan bir proteindir ve C R 4 olarak 
tanımlanır. 

C R 2 , C3d ve C3dg'nin reseptörüdür, B lenfositler 
üzerinde differansiyasyonu kolaylaştırıcı bir fonksiyon 
görmektedir. 

C3 fragmanlarının hücresel reseptörleri ve bu re
septörlerin fonksiyonları Tablo 2'de belirtilmiştir (6). 

REGÜLATÖR PROTEİNLER 
Kompleman aktivasyonunu kontrol eden hücresel 

membran proteinleridir. "Decay accelerating faktör" 
(DAF) C3 konvertaz decay'ın potent bir aktivatörüdür. 
Faktör I için kofaktör aktivitesi yoktur. Fonksiyonel ola
rak membran hasarını sınırlamada rol oynar. 

Homolog sınırlama faktörü olarak bilinen "C8 bağ
layan protein", membran atak kompleksinin (MAC) 
membrana bağlanmasını ve kompleman dizisinde diğer 
basamaklarda hücre lizisini önler. 

Membran kofaktör protein (MCP), eritrositler dışın
daki diğer kan hücrelerinin çoğunda bulunur, faktör I ta
rafından C3b ve C3bi'nin bölünmesini kolaylaştırmada 
kofaktör olarak kullanılır (6). 

KOMPLEMAN SİSTEMİNİN 
SEKONDER HASTALIKLARI 
Sekonder kompleman eksikliklerinin çoğu artmış 

kompleman aktivasyonu, azalmış kompleman sentezi 

Tablo 2. C3 için hücresel reseptörler (6) 

Tanmlanan 
kompleman 
komponenti 

Protein 
yapı Hücreler Fonksiyon 

CR1 

CR3 

CR2 

CR4 

C3aR 

C3eR 

C4b/C3b, iC3b 

İC3b 

C3d, C3dg 

İC3b, C3dg 

C3a, C4a 

C3e 

1 zincir 
(MW165000-240000) 

2 zincir (MVV 
170000 veB 
(MVV 95000) 

1 zincir, 
(MVV 140000) 

Eritrosit, fagosit B lenfosit, 
bazı glomerüler podosit, eozi-
nofil, Langerhans hücresi 

Fagositler 

B lenfosit, bazı T hücreler, epitelyal 
hücreler, folliküler dendritik hücreler, 
NK ve ADCC enfekte lenfosit 

2 zincir, (MVV 150000 Kupfer hücreleri, diğer fagositler 
ve B (MVV 95000) 

? Nötrofil, T hücresi, goblet hücreleri, 
monositler, eozinofil 

? Nötrofiller 

Fagositler tarafından target 
hücre sindirimine yardım, C3 
metabolizmasında kofaktör rol 

Sindirime yardım, yüzeye hücre 
yapışmasında önemli, C3b'nin 
sonraki degredasyonu için 
kofaktör 

B hücreler üzerinde immüno-
regülatör etkiye sahip, lenfosit 
ve epitelyal hücrelere EBV 
yapışma yeri 

İyi çalışılmamış 

immunoregülasyon, 
anaflatoksin 

Kemik iliği depolarından PMN 
salınımına neden olur. 

T Klin J Pediatr 1995, 4 
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Tablo 3. Kompleman sisteminin sekonder bozuklukları 

(4) 

I. Primer olarak kompleman aktivasyonu ve birikimine bağlı 
bozukluklar 
— Immün kompleks hastalığı 
— Orak hücre hastalığı 
— Postperfüzyon, dializ ve lökoferez sendromu 
— Infeksiyon 
— Termal zedelenme 
— Erişkin respiratuar distres sendromu 
— Kronik hipokomplementemik nefrit 
— Akut pankreatit 
— Atheroembolik hastalık 
— Radyografik kontrast maddeye karşı reaksiyon 
— B hücresi lenfoproliferatif bozukluğu ile birlikte 

C1 inhibitör eksikliği veya inhibitöre karşı otoantikor 
— Hipokomplementemik vaskülit sendromu 
— Porfiri 

II. Sentez azalmasına bağlı bozukluklar 
— Yenidoğan dönemi 
— Malnutrisyon ve anoreksia nevroza 
— Karaciğer sirozu 
— Reye sendromu 
— Hepatik yetersizlik 

III. Artmış katabolizmaya bağlı bozukluklar 
— Hipogamaglobulinemi ile ilişkili artmış C1q katabolizması 
— Nefrotik sendromu 

IV. Primer olarak serum kompleman veya membran protein 
eksikliğine bağlı bozukluklar 
— Paroksismal nokturnal hemoglobinüri 
— Hipogamaglobulinemi ile birlikte alternatif yol fonksiyonu 

azalması 
— p talasemi majör veya splenektomi 

veya artmış kompleman komponent katabolizmasına 
bağlıdır (4). Kompleman sisteminin sekonder bozuklu
ğunun sözkonusu olduğu hastalıklar Tablo 3'de belirtil
miştir (4). 

1 . K O M P L E M A N A K T İ V A S Y O N U V E Y A 

B İ R İ K İ M İ N E B A Ğ L I B O Z U K L U K L A R 

I.Immün Kompleks Hastalıkları 

İmmün kompleks ler pr imer olarak, klasik yol 
boyunca kompleman harcanmasını arttırabilirler. Otoim-
mün hastalıkların çoğunda dolaşan immün kompleksler 
önemli rol oynar (4). Otoimmün hastalıklar grubunda 
en iyi çalışılan hastalık sistemik lupus eritematosus 
(SLE)'dir. SLE 'de kompleman azalması sıklıkla hastalık 
aktivitesine paraleldir ve aktif böbrek hastalığı olanlarda 
daha belirgindir (7). 

Dokularda, insolubl immün kompleks birikimi, 
komplemanı klasik ve alterne yol aracılığı ile aktive 
ederek membran atak kompleksi birikimine neden 
olur. Bu kompleks glomerüllerde ve deride depolanır 
(4). 

SLE'n in aktif fazında, eritrosit ve lökosit üzerinde 
C3b reseptörü olan kompleman reseptör 1 (CR1)'de 
relatif eksiklik olabilir. SLE' l i hastalarda C R 1 s sayısının 
kısmen azalmasının genetik kökenli olduğu (8), ancak 
aktif hastalıkta hücre düzeyindeki kompleman artışı ile 
birlikte CR1 katabol izması artışına ve bazen CR1 
otoantikorlarına bağlı da olabileceği gösterilmiştir (9). 

II. Orak Hücreli Anemi 
Orak hücreli anemisi olan hastalarda klasik kom

pleman yolu normal olmasına karşın, alterne yolda 
pnömokok opsonizasyon yeteneğinin azaldığı gösteril
miştir. Orak hücreli anemisi olan bir grup hastada ise 
pnomokoklar üzerine C3 depolanmasında azalma ve 
klasik yol opsonizasyon yeteneğinde bozukluk olduğu 
saptanmıştır (4-9). Ayrıca alterne yolda Salmonella op
sonizasyon ve bakteriolizisinde de yetersizlik söz konu
sudur (10). Orak hücreli anemide kompleman eksikli
ğinin dokular veya dolaşımdaki kompleman aktivas-
yonuna bağlı olabileceği gösterilmiştir (4,9). Benzer de-
fektler splenoktomi uygulanan kişilerin %10'unda ve b-
talasemi majörlü bazı hastalarda da gösterilmiştir. 

III. Postperfüzyon-Dializ ve 
Lökoferez Sendromu 
Kardiopulmoner by-pass, dializ ve lökoferez son

rası hemoliz, lökopeni, koagülopati ve postperfüzyon 
sendromu gibi yan etkilerin bir kısmının membranlar 
aracılığı ile oluşan kompleman sistem aktivasyonuna 
bağlı olduğu gösterilmiştir. Postperfüzyon sendromu ka-
piller frajilite, ateş, şok ve multisistem fonksiyon bozuk
luğu ile karakterize olan bir tablodur. Kardiopulmoner 
by-pass sonrası C3a ve C5a oluşumu, granülositlerle 
birlikte postperfüzyon semptomlarının çoğunu oluştura
bilir. By-pass sırasında eritrosit ve granülositler üzerin
de C5-9 kompleman komponentleri depolanır. Tüm ol
gularda intravenöz hemoliz görülür (4). 

IV. İnfeksiyon 

İnfeksiyonlarda mikroorganizmalara karşı oluşan 
antikorlar ile antijenler bir immün kompleks oluştururlar, 
immün kompleksler komplemanın klasik yol erken 
komponentlerini aktive edebilecekleri gibi, gram (-) 
bakteriyemi ve şokta olduğu gibi bakteri veya endotok-
sinlerin direkt aracılığıyla alterne yol aktivasyonu da 
oluşabilir (9,11). Pnömokoksik pnömoni, kriptokoksik 
septisemi, tifo ve H. Influenza tip b enfeksiyonlarında 
alterne yol aktivasyonu görülmüştür (4). 

AlDS' l i hastalarda CH50 ile C3 ve C4 düzeyinin 
normale yakın olduğu, ancak C3b reseptör (CR1) dü
zeyinde azalma olduğu belirtilmiştir (4). On altı A lDS' l i 
üzerinde yapılan bir çalışmada hastaların %62.5'unda 
pekçok kompleman faktöründe azalma ve C3 ve/veya 
faktör B fragmanları ile ilgili klasik ve alterne yol aktivi-
tesi bozukluğu gözlenmiştir. Aynı çalışmada A lDS ' l i 
hastalarda klasik ve/veya alterne yol boyunca patolojik 
kompleman aktivasyonu olduğu, ayrıca bu aktivasyonun 
lenfadenopati sendromu ve ilaç alışkanlığı olanlarda he-

T Klin Pediatri 1995, 4 
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teroseksüellerden daha şiddetli olduğu ileri sürülmüştür 
(12). HIV, gp41 transmembran proteinine C1g bağlan
masıyla klasik yolu aktive eder. HIV ile enfekte hücre
lerin yüzeyinde klasik ve alteme yolun her ikisi de ak
tive olmaktadır (13). 

V. Termal Zedelenme ve Erişkin 
Respiratuar Distress Sendromu 

Yanık sonrası saatler içinde masif kompleman ak-
tivasyonu oluşarak, fazla miktarda C 3 a ve C 5 a oluşur 
(4). C3a ve C5a akciğerlerde nötrofil agregasyonunu ve 
sekest rasyonunu uyarır. Bu olaylar yanık sonrası 
erişkin tip respiratuar distres sendromu gelişiminde 
önemli rol oynar (4). Alteme yol zedelenmiş doku ile 
direkt olarak aktive edilebilir. 

VI. Kronik Hipokomplementemik Nefrit 

Akut poststreptokoksik glomerulonefrit iyileştikçe 
kompleman düzeyi normale dönmekte, ancak membra-
noproliferatif glomerulonefrit gibi bazı hastalıklarda 
kompleman düzeylerindeki düşüklük devam etmektedir. 
Bu hastaların bazılarında alteme yol C3 konvertazına 
(C3bBb) karşı, bir IgG antikoru olan ve C3 konvertazın 
stabilizasyonuna neden olan C3 nefritik faktör tanım
lanmıştır (4,10). 

Ayrıca akut poststreptokoksik glomerulonefrit ve 
SLE' l i hastalarda C4b2a'ya karşı IgG tipi bir otoantikor 
tanımlanmıştır (14). Bu nefritik faktör de konvertazın 
yarı ömrünü uzatmaktadır. 

C3 nefritik faktör-oluşumu öncelikle kompleman 
sistemi aktivasyonunu uzatıp, doku hasarını artırabilir, 
ik inci olarak C3 düşüklüğü nedeniyle, komplemana 
bağlı immun kompleks opsonizasyonu bozulur. Bunların 
yanısıra C3 düşüklüğü nedeniyle konağın enfeksiyonlara 
duyarlılığı artar (4). C3 düzeyi %10 altına düşünce me
nenjiti de kapsayan çeşitl i pyojenik enfeksiyonlar 
oluşabilir (10). Nefrotik sendromlu hastalarda alteme 
kompleman yolu proteinlerinden I ve B'nin düzeylerinin 
düşük olduğu ve bu durumun "minimal change" nefrotik 
sendromlu hastalarda peritonite eğilimi artırdığı ileri sü
rülmüştür (15). 

VII. Pars iye l L ipodist rof i 

Parsiyel lipodistrofili erişkin ve çocuklarda C3 dü
zeyinin düşük olduğu ve olgularda C3 nefritik faktörün 
bulunduğu saptanmıştır (4,10). 

VIII. Akut Pankreat i t -Atheroembol ik Hastalık 
ve Radyograf ik Kontrast Maddeye Karşı 
Reaks iyon 

Pankreatit seyrinde kompleman aktivasyonu olabil
mekte, bunun sonucu oluşan kompleman yıkım ürünleri 
respiratuar distress sendromu gelişiminde rol oynamak
tadır (4). 

Atheroembolik hastalıklarda da hipokomplemente-
mi saptanmıştır (4). 

Intravenöz radyografik kontrast madde verilmesi
nin olguların %5-8'inde hızlı ve belirgin şekilde alterne 
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yol aktivasyonuna ve sonuçta hızlı C3 parçalanmasına 
neden olduğu bildirilmiştir (4,10). 

IX. B Hücre Lenfoprol i ferati f Bozukluklar ı 
ile Bir l ikte C1 inhibi tör Eksik l iğ i 

Herediter anjioödem C1 inhibitörün genetik eksikli
ği sonucu oluşur (4,16). Ancak geç başlayan anjioö
dem atakları olan birkaç akkiz tip anjioödem tablosu da 
tanımlanmıştır. Bu hastalarda C1 inhibitör sentezi nor
mal olmasına karşın, katabolizması artmış ve C2 ve 
C4 düzeyleri azalmıştır (4). Çocukluk yaş grubunda bil
dirilmemiş olan bu akkiz C1 inhibitör eksikliği B-hücreli 
lenfoma, kronik lonfositik lösemi, multipl myeloma, 
makroglobülinemi gibi hastalıklarda da tanımlanmıştır 
(4). iki olguda glomerulonefrit ile birlikte anjioödem bil
dirilmiştir (16). 

X. Hipokomplementemik Vaskül i t Sendromu 

Çocuk ve erişkinlerde yineleyen ürtiker ve anjioö
dem, damar duvarında immünglobülin ve kompleman 
depolanması ile birlikte vaskülit oluşumu ve C l ' d e n 
C5'e kadar kompleman kompenentlerınin azaldığı bir 
sendrom tanımlanmış, ancak bu sendromda C1 inhibi
tör eksikliği gösterilememiştir (4). Ayrıca kronik ürtiker 
patogenezinde C3 NeF'in rolü olduğu ileri sürülmektedir 
(17). 

XI. Porf ir i 

Eritropoetik protoporfiria veya porfiria Cutanea 
Tarda'lı hastalarda derinin belli dalga boyunda ışığa 
maruz kalması komplemanı aktive ederek, C 5 a kemo-
taktik aktivitesi oluşumuna ve C3 ile C5'in serum dü
zeyinin azalmasına neden olur (4,10). 

2 . A Z A L M I Ş S E N T E Z E B A Ğ L I 

S E K O N D E R K O M P L E M A N 

B O Z U K L U K L A R I 

I. Yenidoğan 

Klasik yolun göstergesi olan C H 5 0 miyadında 
doğanlarda normal erişkin değerinin %75'i, prematüre
lerde ise %58 düzeyinde bulunmuştur (4). Alterne yol
daki eksiklik daha fazladır ve normal erişkin değerinin 
%58'i kadardır. Yenidoğanlarda tüm kompleman kom-
ponentlerinin düzeyleri düşüktür (18). C1q dışındaki 
kompleman düzeyleri normal değerlere 3-6 ayda ulaşır
ken, C-1q düzeyi ancak 12-18 ayda normale erişir (4). 
Çalışmalarda miyadında doğan bebeklerin yarısında kla
sik yolda, grup B streptokok opsonizasyonunun düşük 
olduğu ve bebeklerin 1/3'ünde alternatif yolda pnömo-
kok, endo toks in v e y a E . C o l i ' y e karş ı o p s o n i 
zasyonunun azaldığı gösterilmiştir (19). 

II. Malnutr isyon ve Anoreks ia Nervosa 

Malnutrisyon ve anoreksia nervosada kompleman 
komponentlerinde veya komplemanın fonksiyonel aktivi-
tesinde azalma olabilir. Klasik ve alterne yol aktivas
yonu azalmıştır (4,10). 
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III. Karaciğer S i rozu , Reye Sendromu ve 
Hepatik Yeters iz l ik 

Karaciğer sirozu ve fulminan hepatitte özellikle C3 
olmak üzere diğer kompleman düzeyleri azalabilir. Kro
nik karaciğer hastalıklarında C3 sentezinde azalma ol
duğu gösterilmiştir (4). Alkol ve asetaminofen toksisite-
sine bağlı karaciğer hastalığı olanlarda total CH50 dü
zeyinin azaldığı ve regülatör faktör C4d/C4 oranının art
tığı gösterilmiştir (20). Bu sonuçlarla hepatik hastalığı 
olan kişilerde kompleman eksikliğinin multifaktoryal ola
bileceği belirtilmektedir. 

3. K O M P L E M A N I N A R T M I Ş 

K A T A B O L İ Z M A S I N A 

S E K O N D E R B O Z U K L U K L A R 

I. Nefrotik Sendrom 

Nefrotik sendromlu hastalarda C3 , C4 ve proper
din düzeyi normal veya düşüktür. Faktör B sıklıkla ek
siktir ve bu nedenle E. Coli veya Zimozan'ın opsoni-
zasyonunda bozukluk sözkonusudur (4). 

II. H ipogamaglobul inemi ile Bir l ikte C1q 
Katabol izması Artışı 

Hipogamaglobülinemik hastalarda C1q düzeyinde 
değişik derecelerde azalma vardır. Bu aza lma IgG 
azalmasına paraleldir. IgG normalde serumda C1q'u 
artmış yıkımdan koruyucu etkiye sahiptir (4). 

4 . M E M B R A N P R O T E İ N L E R İ 

E K S İ K L İ Ğ İ N E S E K O N D E R 

K O M P L E M A N A N O M A L İ L E R İ 

I. Paroks isma l Nokturnal Hemoglobinür i 
(PNH) 

Paroksismal nokturnal hemoglobinüride esas bo
zukluk eritrositlerde komplemanın litik etkisine karşı 
duyarlılığın artmasıdır (4,21). C3 konvertaz enzim aktivi-
tesinin fazlalığı sonucu, eritrosit yüzeyinde fazla miktar
da C3 toplanmaktadır. C3 konvertaz etkisiyle fazla mik
tarda C3b oluşarak C5-9 aktivasyonu ve aşırı hücre II-
zisi ortaya çıkar (21). 

PNH'lı hastaların kan hücreleri, kompleman regü
latör proteinler olan "decay accelerating faktör" (DAF) 
ve CD59 kapsamazlar. DAF ve CD 59, fosfotidil inositol 
glikan (PIG) bağlanan yüzey molekülleridir (22,23). PIG 
bağlanan yüzey molekülleri eksikliğinin nedeni glikosil 
fosfotidil inositol molekül ler in in detektif sentezid i r 
(24,25). Bu mutant gen PIG-A olarak isimlendirilir (fos
fotidil inositol glikan class A). PIG-A geni lokalizasyonu 
X kromozomunun p22.1 'inde bulunur (25). 

DAF; eritrosit yüzeyinde komplemanı aktive eden 
enzim birikimini inhibe ederek, bu hücrelerin otolog 
kompenentler tarafından hasara uğramasını önler. Ça
lışmalarda DAF'ın yalnızca eritrositlerde değil, granülo-
sit, monosit, lenfosit, trombosit, vasküler ve ekstravas-
küler epitel ve sekretuar hücrelerde de olduğu gösteril
miştir (4). 
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K O M P L E M A N 

B O Z U K L U K L A R I N I N TANISI 
C H 5 0 düzeyinin saptanması kompleman bozuk

luklarının çoğunda tarama işlemi olarak yararlıdır; C 1 -
C8'e kadar olan komplemanların konjenital eksikliklerde 
değer "O", C9 eksikliğinde ise normalin %30-50'si dü
zeyindedir. Akkiz bozukluklarda ise bu değer altta ya
tan bozukluğa bağlıdır (26). Alterne yolda kontrol pro
teinleri faktör l ve faktör H'in eksikliği, CH50 değerinde 
kısmi azalmaya neden olur. Ancak faktör B, D veya 
properdin eksikliği CH50 ölçümü ile saptanamaz (26). 

C4 ve C3'ün her ikisinin serum konsantrasyonla
rının azalması immün komplekslerle klasik yol aktivas-
yonunu, buna karşın C3'ün azalması ve C4 ün normal 
olması ise alterne yol aktivasyonunu gösterir (10). 

T E D A V İ 

Primer bozukluklarda spesifik bir tedavi yoktur. 
Sekonder bozukluklarda altta yatan hastalığa yönelik 
tedavi yöntemleri uygulanır (10). 
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