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Intelligens fegyver?
Milyen lenne?

- a Đélt felisŵeri
- ŵásra ártalŵatlaŶ
- …

„SpeĐifikus”

„Smart gun”: ŵég Ŷeŵ „speĐifikus” a hatása, 
gazdáját „felisŵeri”, illetékteleŶ kezéďeŶ Ŷeŵ 
ŵűködik

Az aláďďi ppt diák a PIBE 2016. ŵárĐius 4-éŶ tartott XV. szakmai fóruŵáŶ bemutatott előadás aŶǇagát tartalŵazzák. Az volt a

ĐéluŶk, hogy a primer iŵŵuŶhiáŶǇos állapotokďaŶ szeŶǀedő betegek és hozzátartozóik száŵára bemutassa az immunglobulinok

szerepét, ŵűködését. Az aŶǇagďól kimarad sok szóďaŶ elhangzott iŶforŵáĐió, ami Ŷehezítheti az értelŵezést (a legfontosabbnak

tartottakat röǀideŶ, kék szíŶŶel hozzáírtaŵ a ďeŵutatóhoz. A ďeŵutató nem teljes és nem pontos, ezért javaslom az

érdeklődőkŶek, hogy toǀáďďi hasznos iŶforŵáĐió olǀasásáŶak Đéljáďól ǀálasszák a legtöďďször felhaszŶált forrást (IŵŵuŶológia
Đíŵű taŶköŶǇǀ, Erdei Anna, SárŵaǇ Gabriella, Prechl József (2012) Medicina), ill. kérdezzék kezelőorǀosukat.



IŶtelligeŶs fegyverek az iŵŵuŶreŶdszer szolgálatábaŶ

• LétezŶek 

IŵŵuŶreŶdszer fuŶkĐiója: VÉDELEM

- ǀeszélǇes idegeŶtől: kórokozó

- ǀeszélǇes sajáttól: dagaŶat

www.123rf.com



IŵŵuŶológia
Erdei Anna, SárŵaǇ Gabriella, Prechl József ;ϮϬϭϮͿ MediĐiŶa

Elsődleges és másodlagos nyirokszervek . A
csontvelői hemopoetikus őssejtek limfocitákká
érése az elsődleges nyirokszervekben zajlik. Az
érett sejtek elhagyják e szerveket, majd a vér- és
nyirokáram útján megkezdik körforgalmukat a
másodlagos nyirokszervek között.



alapǀető feladatok:
- felisŵerés 

- szaďálǇozásAz iŵŵuŶreŶdszer ŵűködése

- iŶforŵáĐió toǀáďďítás

- ǀégrehajtás

- eltakarítás,
helǇreállítás
hoŵeosztázis

www.wikipedia.org



alapǀető feladatok:
- Felisŵerés: töďď résztǀeǀős
Töďď sejt és oldott elem (huŵorális komponens) is részt vesz a felisŵerés
fuŶkĐiójáďaŶ. Pl. az un. dendritikus sejteket az immunrendszer

őrszeŵeiŶek is szokták nevezni. Ezen kíǀül száŵos fontos résztǀeǀő és
mechanizmus segíti a felisŵerést, melyek itt nincsenek eŵlítǀe. Az

előadásďa leegǇszerűsített modellek segítségéǀel igyekeztem

nagyvonalakban bemutatni az immunrendszer ŵűködéséŶek lépéseit.

Az iŵŵuŶreŶdszer ŵűködése
Dendriticus sejt: „őrszeŵ”
by Tim Carrillo

- sajátot

- kórokozót

- ŵegǀáltozott sajátot:
daganat

- nem-patogéŶ 
mikroorganizmusokat

AKTÍV TOLERANCIA !!!

AKTÍV TOLERANCIA !!!

effektor fuŶkĐió: „táŵadás”

effektor fuŶkĐió: „táŵadás”

http://timothycg1.cgsociety.org/


Dendritikus sejt

aŶtigéŶ ďeŵutatás T sejtŶek ;www.dana.org)

- iŶforŵáĐió toǀáďďítás

Maugli ďeŵutatása a ĐsapatŶak Szimba ďeŵutatása

alapǀető feladatok:
- Felisŵerés: töďď résztǀeǀős Az immunrendszer résztǀeǀői szoros egǇüttŵűködésďeŶ „dolgozŶak”,

folyamatosan koŵŵuŶikálŶak egǇŵással. Ennek egyik fontos példája az

iŶforŵáĐió ŵegosztása: hogy mi az, ami ǀeszélǇteleŶ (pl Maugli, ďár nem farkas)

és mi az, ami ǀeszélǇes. KulĐsszereplők az un. „aŶtigéŶ prezeŶtáló sejtek.

AŶtigéŶ = szerkezet, molekula, annak része: amit az immunrendszer felismer.

Felismeri a sajátot is!!! A sajátra és nem ǀeszélǇes idegenre (pl.Ŷorŵál
ďélflóraͿ un. aktíǀ toleraŶĐiáǀal ǀálaszol – nem táŵadja. Amikor ez a

mechanizmus sérül, és aktíǀ, hosszaŶtartó táŵadással reagál a sajátra, akkor

autoimmun ďetegség alakulhat ki.



- ǀégrehajtás

- eltakarítás,
helǇreállítás
hoŵeosztázis

Antitest dependens sejt ŵediált ĐitotoǆiĐitás
– NK sejtek (http://spot.pcc.edu/)

Dendritikus sejt

aŶtigéŶ ďeŵutatás T sejtŶek ;www.dana.org)
- iŶforŵáĐió toǀáďďítás

Példák az immunrendszer 

ŵűködéséŶek fő lépéseiről:



Immunrendszer két fő egǇségre osztható:

ǀeleszületett/ terŵészetes/ innate

immunrendszer

Adaptíǀ/ szerzett 
immunrendszer

egǇüttŵűködés

- születéstől fogǀa
- Ŷeŵ aŶtigéŶ speĐifikus
- töďďszöri találkozásra nem  jaǀul a ǀálasz 
- ŶiŶĐs ŵeŵória
- sejtes és huŵorális (oldott) elemek

- taŶulás eredŵéŶǇe
- aŶtigéŶ speĐifikus
- töďďszöri találkozásra jaǀul a  ǀálasz
- ŵeŵória ǀaŶ ;VÉDŐOLTÁSͿ
- sejtes és huŵorális elemek

- ǀeleszületett iŵŵuŶreŶdszer 
Ŷélkül Ŷeŵ hatékoŶǇ



A sejtes ;= ĐellulárisͿ eleŵeket elképzelhetjük úgǇ, 
ŵiŶt „harĐosokat”, 
Az oldott = huŵorális komponenseket pedig mint 

lőszereket, ŵiŶt pl. iŵŵuŶgloďuliŶok 

IŵŵuŶológia
Erdei Anna, SárŵaǇ Gabriella, Prechl József ;ϮϬϭϮͿ MediĐiŶa



IŵŵuŶǀálasz – részleges isŵertetés!

AŶtigéŶ     
- amit az immunrendszer felismer: szerkezet, molekula, sejt

- lehet saját és idegeŶ!!! Az iŵŵuŶreŶdszer Ŷeŵ ǀak a sajátra: aktíǀ toleraŶĐia
- Lehet fertőzés, ǀagǇ ǀédőoltás

felisŵerés - „ǀeleszületett?” iŵŵuŶitás eleŵei pl: 

- ǀeszélǇ érzékelő reĐeptorok
- „terŵészetes aŶtitestek” -B1 liŵfoĐiták termelik

ǀédő szerep ďakeriális/ǀírus fertőzésŶél, apoptotikus sejtek eltakarítása
- FagoĐiták
- Komplement rendszer

- NK: Natural killer = teŵészetes ölősejtek

- adaptíǀ/ szerzett iŵŵuŶitás eleŵei
- IMMUNGLOBULINOK = antitestek = ellenanyagok oldǀa ǀérďeŶ, B sejtek 

felszíŶéŶ: BCR
- T sejt aŶtigéŶfelisŵerő receptora: TCR



Immunglobulinok – iŶtelligeŶs puskagolǇók
- Cél-felisŵerő – specifikus: adott aŶtigéŶre specifikus =

azt ismeri fel, ŵást nem, olyan mintha a ǀadász puskagolǇója képes lenne

kiǀálasztaŶi egyetlen fajta madarat egy vegyes rajďól. A ǀalóságďaŶ az antitestek

nem szigorúaŶ specifikusak. Egy érési folyamat soráŶ egyre specifikusabb és
nagyobb kötőerőǀel reŶdelkező antitestek képződŶek, ezt affiŶitás érésŶek nevezik.

clipartbest.com

immunglobulin = antitest



• Szerkezet

• Funkció
• termelődés in vivo

• Fertőzés
• Védőoltás

• Hiányállapotok és …
• Pótlás: IVIG

Immunglobulinokról



IŵŵuŶológia: Erdei Anna, SárŵaǇ Gabriella, Prechl József ;ϮϬϭϮͿ MediĐiŶa

Az Ig molekula általáŶos szerkezeti felépítése.

-Globulin terŵészetű fehérjék
FuŶkĐió: 
- felisŵerés 
- ǀégrehajtás aŶtigéŶ elpusztítását és eltakarítását ďiztosító effektor fuŶkĐiók 
(fagoĐitózis, komplementrendszerͿ aktiǀálására képesek

A fehérjék (=proteinek) esetéďeŶ a szerkezet és annak ŵegtartása
nagyon fontos. A fehérje csak akkor tudja ellátŶi a fuŶkĐióját, ha

ŵegfelelő szerkezettel rendelkezik. Amennyiben ŵegǀáltozik a

szerkezet, pl ŵutáĐió miatt ŵás szerkezet alakul ki, vagy külső hatás
miatt ŵegǀáltozik (pl főzéskor a hő hatására deŶaturálódik a tojás
fehérje tartalma), akkor a fuŶkĐió sérül: ŵegǀáltozik, vagy teljesen

képteleŶ lesz ellátŶi a feladatát.



IŵŵuŶológia: Erdei Anna, SárŵaǇ Gabriella, Prechl József ;ϮϬϭϮͿ MediĐiŶa

IŵŵuŶgloďuliŶok ǀégrehajtó-

effektor fuŶkĐiói 
Seŵlegesítik a kórokozókat és azok ǀeszélǇes aŶǇagait .

Megjelölik a ŵikroďákat, ezzel segítǀe, hogǇ a fagoĐita 
sejt be tudja kebelezni azokat.

Megjelölik a Đélsejtet (pl fertőzött sejt), ezzel segítǀe,
hogy az effekor ;ǀégrehajtóͿ immunsejt (pl NK) feloldja

és ezzel elpusztítsa a Đélsejtet.

Aktiǀálják a komplement rendszert, ami a huŵorális
iŵŵuŶitás fontos része. A komplement rendszer

egǇŵást aktiǀáló és szaďálǇozó ŵolekulák és receptorok

sokasága. A komplemement rendszer szoros

egǇüttŵűködésďeŶ „dolgozik” az adaptíǀ
immunrendszerrel.



A huŵorális iŵŵuŶǀálasz kialakulásáŶak fázisai.
IŵŵuŶológia Erdei AŶŶa, SárŵaǇ Gabriella, Prechl József ;ϮϬϭϮͿ MediĐiŶa



A fegǇǀergǇár

• EgǇetleŶ B sejtďől kb 4000 ellenanyag 

terŵelő plazŵasejt ŶéháŶǇ Ŷap alatt!!

• Egy plazmasejt naponta 10 12 antitest

Weiss MaŶfréd gǇára: kezdetďeŶ koŶzerǀgǇár, 
ŵajd …
Az I. ǀilágháďorúďaŶ „Đsak két dolog ǀált ďe: 
fiaiŶk hősiessége és Weiss MaŶfréd 
teljesítőképessége” – ŵoŶdta Tisza IstǀáŶ 
ŵiŶiszterelŶök.

wikipedia.org

Titka:  rugalŵasság, alkalŵazkodás az igéŶǇekŶek, 
külǀilághoz ǀaló ǀiszoŶǇŶak ŵegfelelőeŶ.

KapĐsolódó ďetegségek:

KözöŶséges ǀariáďilis iŵŵuŶhiáŶǇ



Az elsődleges és ŵásodlagos iŵŵuŶválasz

Ϯ. találkozás:
gǇorsaďď és erőseďď ǀálasz!!!

ǀagǇ ǀédőoltás ǀagǇ ǀédőoltás

Az fertőző ŵikroďáǀal ǀaló találkozás utáŶ az immunrendszernek ŵár van ŵegőrzött „eŵléke” a kórokozóról (pl ŵeŵória
sejtek) és specifikus immunglobulint is termelnek a hosszú életű plazmasejtek. Egy újaďď találkozáskor az immunrendszer

reakĐiója gyorsabb és hatékoŶǇaďďaŶ ŵűködik, pl töďď immunglobulin terŵelődik és hamarabb.

Védőoltásokkal is előidézhető a jeleŶség, ŵégpedig úgǇ, hogy a kórokozó jelleŵző szerkezetét tartalmazza az oltóaŶǇag, de a

fertőzőképességet ŵesterségeseŶ ŵegszűŶtették, vagy jeleŶtőseŶ leĐsökkeŶtették. ÍgǇ az immunrendszer ŵegfelelő ǀédekező
képessége kialakul (iŵŵuŶizásálás) aŶélkül, hogy az egǇéŶ átesŶe a terŵészetes fertőzéseŶ (ami nagyon ǀeszélǇes is lehet, pl.

hiŵlő, kaŶǇaró, stb) Az iŵŵuŶhiáŶǇos betegek ǀédőoltással ǀaló iŵŵuŶizálása jeleŶtőseŶ eltérhet az egészséges
szeŵélǇekétől, van, amikor nem is lehetséges. Erről a kezelőorǀostól, ill. ǀédőoltási szakreŶdeléseŶ lehet tájékoztatást kapni.

IŵŵuŶológia, Erdei Anna, SárŵaǇ
Gabriella, Prechl József ;ϮϬϭϮͿ MediĐiŶa



HuŵáŶ Ig-izotípusok
A Ŷehéz ;HͿ -láŶĐ koŶstaŶs régiójáďaŶ léǀő jellegzetes szekǀeŶĐia külöŶďségek ;szerkezeti részek 
kapĐsolódási sorreŶdjeͿ alapjáŶ külöŶďöztethetőek ŵeg



Ig- osztálǇ 
;izotípusͿ

Al-osztálǇ H-láŶĐ Méret ;kDaͿ
Széruŵ koŶĐ. 

(mg/ml)

Széruŵ 
felezési 

idő ;ŶapͿ
Oldott forma FuŶkĐió

IgM Nincs μ 970 1,5 5 Pentamer Naiǀ B-sejt aŶtigéŶkötő reĐeptor, koŵpleŵeŶt aktiǀálás

IgD Nincs ɷ 184 Nyomokban 3 Monomer Naiǀ B-sejt aŶtigéŶkötő reĐeptor

146 13,5 23

IgG1 ɶϭ, 9

IgG2 ɶϮ, (IgG3: 165) 3

IgG3 ɶϯ, 1 7

IgG4 ɶϰ 0.5

3,5

IgA1 αϭ 160 3 6

IgA2 αϮ 0.5

IgE Nincs ɸ 188 0.05 2

„SǁitĐhed” B-sejt aŶtigéŶkötő reĐeptor, opszoŶizáĐió, 
koŵpleŵeŶt aktiǀálás ;IgGϯ>IgGϭ>IgGϮͿ, ADCC*,ŵaterŶális 
iŵŵuŶitás ;plaĐeŶtális traŶszport: IgGϭ>IgGϯ>IgGϮ>>IgGϰͿ, 
B-sejtek ǀisszaĐsatolásos gátlása

„SǁitĐhed” B-sejt aŶtigéŶkötő reĐeptor, azoŶŶali 
hiperszeŶzitiǀitás

„SǁitĐhed” B-sejt aŶtigéŶkötő reĐeptor, ŶǇálkahártǇa 
iŵŵuŶitás

Monomer

Monomer

Monomer, 

diŵer és 
trimer

IgA

IgG

IŵŵuŶológia, Erdei AŶŶa, SárŵaǇ Gaďriella, PreĐhl József ;ϮϬϭϮͿ MediĐiŶa KöŶǇǀkiadó )rt. alapjáŶ



KözöŶséges ǀariáďilis iŵŵuŶhiáŶǇ

AgaŵŵagloďuliŶéŵia :- XLA: X kroŵoszóŵához kötött és autoszoŵális
reĐesszív forŵa
• PID prototípusáŶak tekiŶtik, első huŵáŶ iŵŵuŶďetegség, ŵelǇŶek 

hátterét  azoŶosították ;Đitoplazŵa tirozin kiŶáz)

• 1952. O.C. Bruton aŵerikai orǀos írta le először: 
ϴ éǀes fiúgǇerŵek ϰ,ϱ éǀes kora óta fogékoŶǇ ďakteriális iŶfekĐiókra,
külöŶöseŶ Sterptococcus pneumoniae. 

kiǀizsgálás soráŶ: széruŵ elfo: gaŵŵa frakĐió hiáŶǇzott
• elŶeǀezés elleŶére kǀaŶtitatíǀ ŵódszerekkel XLA ďetegekŶél 

Ŷéha kiŵutatható IgG, eltérő feŶotípusok!

• Isohemagglutinin: -

• Oltási titer, egǇéď kórokozó spec antitest: nincs, vagy alig

• B limfocita ŵarkerek: CDϭϵ+ és CD ϮϬ+ aráŶǇ ĐsökkeŶt

Széruŵ IgG, IgM, IgA ĐsökkeŶt

IŵŵuŶológia, Erdei Anna, SárŵaǇ Gabriella, Prechl József 
(2012) Medicina



Bruton Ϯ. jeleŶtős felisŵerése: subcutan gamma-gloďuliŶ pótlás

Albumin Alfa-1:
1 antitrypsin
orosomucoid

1 antichymotrypsin

Alfa-2:
haptoglobin
ceruloplasmin

2 macroglobulin
lipoprotein

Béta1
transferin-
hemopexin

Gamma
IgG, IgA, IgM, 
(IgD, IgE)

Béta2
 lipoprotein
C3 complement
CRP

igliving.com

Kapilláris elektroforézis készülék laďoratóriuŵuŶkďaŶ

Emberi ǀér széruŵ elektroferogramja = a széruŵďaŶ léǀő fehérjéket és
lipoproteinek töltésük és töŵegük alapjáŶ elektromos erőtérďeŶ szétǀálasztjuk.

ÍgǇ külöŶďöző frakĐiók külöŶíthetőek el. A „gaŵŵa frakĐióďaŶ” található az

immunglobulinok nagy része. AgaŵŵagloďuliŶaeŵiáŶak Ŷeǀezzük, amikor ez a

frakĐió nem látható, mert a betegnek hiáŶǇozŶak az immunglobulinjai.

Dr. Bruton rájött, hogy ďetegéŶek tüŶetei és a hiáŶǇzó gamma frakĐió között összefüggés van. EzutáŶ
azt gondolta, hogy mivel a ďetegséget a hiáŶǇ okozza, akkor az immunglobulin pótlással gǇógǇítható,
jaǀítható a beteg állapota. Ma ŵár ez ŶǇilǀáŶǀaló, de koráďďaŶ egǇáltaláŶ nem volt az.

hypogamma

egészséges egǇéŶ
ŵiŶtája 

CsökkeŶt gaŵŵa frakĐió, 
agammaglobulinaemia esetéďeŶ 
teljeseŶ eltűŶhet



http://emedicine.medscape.com/article/136897-overview#a6

Széruŵ IgG
• Élekor függő!!!
• A ŵéhlepéŶǇeŶ csak az IgG jut át

az Ig-ok közül

IŵŵuŶológia
Erdei Anna, SárŵaǇ Gabriella, Prechl József ;ϮϬϭϮͿ MediĐiŶa ŶǇoŵáŶ

Összes IgG, IgA, IgM ŵeŶŶǇiség és ŵérés

Az aŶǇáďól szárŵazó IgG ǀédi a magzatot a ŵéheŶ
ďelüli fertőzéstől és születés utáŶ a külǀilág
fertőzéseitől. Kb. fél éǀ alatt ürül ki az anyai eredetű
IgG a ďaďáďól.

Születés utáŶ fokozatosan emelkedik a saját IgG terŵelés, mire az anyai IgG eltűŶik a

szerǀezetďől, addigra száŵotteǀő sajáttal rendelkezik a baba. Az immunrendszer érik,
tanul, az immunglobulin szint is emelkedik kb 10 éǀes korig. A kisgyermekek gyakoribb

fertőző ŵegďetegedése ezért is érthető és „Ŷorŵális”. Azt, hogy mikor kell iŵŵuŶhiáŶǇra
gondolni, a kezelőorǀosok ítélik meg a ŵegďetegedések súlǇossága és gǇakorisága alapjáŶ.

KözöŶséges ǀariáďilis iŵŵuŶhiáŶǇ



Széruŵ IgG ĐsökkeŶt

CVID : Common variable immunodeficiency

• 1/ 10 000-100 000

• Széruŵ IgG és IgA jeleŶtőseŶ ĐsökkeŶt, ďetegek kb feléŶél IgM is

• Betegség ŵegjeleŶése: Ϯ ĐsúĐs: ϭ-5 ill. 16-ϮϬ éǀ, Ŷeŵek aráŶǇa egǇforŵa

• GǇakori légúti és GIT iŶfekĐiók

• GǇakori a külöŶďöző ŵértékű T sejt defektus is

• Előfordul az autoiŵŵuŶ kórképek, autoantitestek ŵegjeleŶése

KözöŶséges ǀariáďilis iŵŵuŶhiáŶǇ



SCID : Severe combined immunodeficiency

• Töďď geŶetikai defektus 
• huŵorális és Đelluláris iŵŵuŶitás is ériŶtett!
• RégeŶ ďetegek ŶagǇ részét ϭ éǀes kora előtt 

elǀesztettük
• BMT ĐsoŶtǀelő traŶszplaŶtáĐió ;aŵíg nem volt 

histocompatibilis doŶor: steril körŶǇezet: „Bubble Boy”Ϳ

Széruŵ IgG ĐsökkeŶt

http://www.biotechniques.com/news/Gene-Therapy-Zinc-Finger-Nucleases-and-Stem-

Cells/biotechniques-352178.html#.Vf8V2N_tmko

Jelleŵző laďorparaŵéterek 
- T-, (B-Ϳ, NK sejtszáŵ: ĐsökkeŶ
- Limfocita fuŶkĐiók: gǇeŶge 
- spec antitest: alig

- IgG, IgA, IgM: ĐsökkeŶt



Széruŵ IgM

Hiper-IgM sziŶdróŵa: 
autoszomalis, intrinsic B sejt defektus

• IŵŵuŶgloďuliŶ osztálǇǀáltás sérült – IgM szint emelkedett

• Visszatérő iŶfekĐiók
• IgG, IgA, IgE: nagyon alacsony/nincs

• IgM:  Ŷorŵális, ǀagǇ eŵelkedett

Széruŵ IgA

• Leggyakoribb iŵŵuŶhiáŶǇ a ŶǇugati ǀilágďaŶ: szelektíǀ IgA hiáŶǇ: kb 1/ 600

• IgAϭ és IgAϮ alosztálǇok
• GeŶetikai ďefolǇás: ázsiai populáĐióďaŶ ritkáďď
• Az esetek 2/3-áďaŶ NINCS fokozott hajlaŵ fertőzésekre, ŵaradék ϭ/ϯ: felső és alsó légúti 

ďakteriális iŶfekĐiókra fokozott hajlaŵ, GIT fertőzések.
• GǇakraŶ asszoĐiál IgGϮ és IgGϰ hiáŶŶǇal, közös geŶetikai háttér lehet
• Anti-IgA antitestek: 40-60%

KözöŶséges ǀariáďilis iŵŵuŶhiáŶǇ



Széruŵ IgG, IgA, IgM és IgG alosztálǇok ŵeŶŶǇiségi ŵérése:

féŶǇszórás ŵérés: nefelometria

 autoŵatizált,
 érzékeŶǇ
 specifikus

 drága 
nefelométer detektora

Fényforrás 

minta

Isz: szórt fény

Io

Kiŵutatás:
aŶtigéŶ-aŶtitest kapĐsolódás az alapja, ŵiŶt 
reŶgeteg ŵás laďoratóriuŵi meghatározásŶak.
„MesterségeseŶ” előállított immunglobulint haszŶáluŶk arra, hogy a

kíǀáŶt ŵolekulát (ez lehet sziŶtéŶ immunglobulin, de albumin, vagy sok

ŵás is) felismerje, vele „összekapĐsolódjoŶ”. Az ígǇ kialakult

immunkomplexnek nagyobb a ŵérete, jobban szórja a féŶǇt. A szórt
féŶǇ iŶteŶzitásáďól a készülék kiszáŵolja az adott molekula (pl. IgG,

albumin, stb) koŶĐeŶtráĐióját.

BN II Nefelometer a laďoratóriuŵuŶkďaŶ 

ŵéreŶdő ŵolekula pl IgG, albumin, stb

Kiŵutatáshoz haszŶált „ŵesterséges”, pl

keĐske iŵŵuŶizálásáďól szárŵazó IgG 
antitest 



IgG1 IgG2 IgG3 IgG4 

szérumszint felnőtt g/l 
(mean, g/l) 

4.9-11.4 

(6.98) 

1.5-6.4

(3.8) 

0.20-1.10

(0.51) 

0.08-1.40

(0.56) 

arányuk (IgG %) 43-75 16-48 1.7-7.5 0.8-11.7 

Fél-életidő (nap) 21 21 7 21 

Átjutás placentán + +/- + + 

Opszonizáció (FcR) +++ + +++ +

Kötési képesség (affinitás) +++ - +++ +

Ellenanyag válasz

Fehérje antigén ++ +/- ++ +/-

Poliszaccharida antigén + ++ (-) (-) 

allergének + (-) (-) ++ 

Komplement aktiválás

C1q kötés ++ + +++ -

http://ednieuw.home.xs4all.nl/IgGsubclasses

IgG alosztálǇok

ŵeŶŶǇiségi ŵérés:

nefelometria

 autoŵatizált,
 érzékeŶǇ
 specifikus

 drága: 

OEP fiŶaŶszírozás:
A költség kb 13%-át 
fedezi jelenleg

Táŵogató: 
Főǀárosi SzeŶt László Kórház CsoŶtǀelő AlapítǀáŶǇa

Aŵikor a „részletekďe ŵegǇüŶk” I.:



IgG2 csökkenés:

• Alosztály deficienciák kb fele

• Izolált IgG2 deficiencia: tokos baktérium elleni válasz és polysaccharid antigénnel történő 
immunizálásra csökkent válasz. Gyakori légúti inf.: pneumococcus, Haemophilus influenza 

type B. Diagnosztikus célú oltás hátrányos is lehet!
• Gyakran együtt jár IgG4 és IgA hiánnyal!!!
IgG1 csökkenés:
• Gyakran össz. IgG is csökkent (legnagyobb mennyiségű alosztály). 

• Gyakori fertőzések hátterében állhat. 
• Gyakran társul más, főként IgG3 csökkenéssel. 
IgG3 csökkenés:
• IgG1 mellett fehérje típusú antigének ellenei válaszban van szerepe elsősorban.
• Visszatérő fertőzések hátterében állhat, melyek krónikus tüdőbetegséghez vezethetnek.

• Gyakran társul IgG1 hiánnyal.
IgG4: 

• Csökkenést nehéz értékelni, mert nagyon alacsony a „normális” szint. Társulhat IgG2 
csökkenéssel. Visszatérő légúti inf. hátterében.

• Jó minőségű teszt fontos!



Common Variable Immunodeficiency (CVID) asszociált ĐsökkeŶt IgG1, IgG2, IgG4

Wiskott-Aldrich Syndrome (WAS) IgG3 és IgG4 defiĐieŶĐiát figyeltek meg

Ataxia telangiectasia
IgG2 és IgG4 általáďaŶ nagyon alacsony, Ŷéha IgGϯ 
deficiencia

Chronic Mucocutaneous Candidiasis
NéháŶǇ ďetegŶél IgG2 and IgG4 deficiencia, izolált
IgG2 és IgG3 deficienciát is megfigyeltek

http://ednieuw.home.xs4all.nl/IgGsubclasses/subkl4.htm

IgG alosztálǇ defektusok PID-ben

IgG2 hiány gyakran együtt jár IgG4 és IgA hiánnyal!



Specifikus IgG aŶtitestek ǀizsgálata – „oltási titer”ŵérés

• DiagŶózis felállításáďaŶ segítség ;az alapjáŶ, hogǇ ŵilǇeŶ típusú aŶtigéŶre 
hogǇaŶ ǀálaszol az iŵŵuŶreŶdszerͿ

• Védettség elleŶőrzése

- Tetanusz toxoid specifikus IgG

- Diphteria toxoid specifikus IgG

- Haemophilus influenzae b spec. IgG

- Pneumococcus specifikus IgG

Aŵikor a „részletekďe ŵegǇüŶk” II.:

„ELISA” teĐhŶika, legjoďď reageŶssel:
érzékeŶǇ
 specifikus

 drága:
OEP fiŶaŶszírozás a reageŶs költség kb 25%-át fedezi



Specifikus IgG aŶtitestek ǀizsgálata – „oltási titer”ŵérés

• DiagŶózis felállításáďaŶ segítség
• Védettség elleŶőrzése
• Új összefüggések ŵegállapítása

• Betegellátás jaǀítása
• TudoŵáŶǇos eredŵéŶǇek közzététele

csapatmunka

Egyesített Szt István és Szt László Kórház, Budapest,

Heim Pál Gyermekkórház
Jósa András Oktatókórház, Nyíregyháza
PTE Klinikai Központ Gyermekgyógyászati Klinika, Pécs
Szt János Kórház, Budai Gyermekkórház, Budapest

Szegedi Tudományegyetem Gyermekgyógyászati Klinika

SE, III. Belgyógyászati Klinika, HANO Központ

- Tetanusz toxoid specifikus IgG

- Diphteria toxoid specifikus IgG

- Haemophilus influenzae b spec. IgG

- Pneumococcus specifikus IgG

Főtáŵogató: 

Főǀárosi SzeŶt László 
Kórház CsoŶtǀelő AlapítǀáŶǇa
Vezető: Dr. KriǀáŶ Gergely

EgǇüttŵűködők:



A védekező képesség defektusai - leggyakoribb kórokozók
Defektus Kórokozók

Bőr Staphylo-, streptoc, Gram neg, Candida

Nyálkahártya viridans strepto, CNS, anaerobok, HSV, Ps, Candida

Komplement S pn, H infl, N mening, S au, Ps

Granulocytopenia viridans strepto, S au, CNS, Gram neg, Candida, Aspergillus

Sejtes immunválasz Vírusok (herpes vírus család)
Baktériumok (Mycobact, Listeria, Salmonella, Legionella)
Gombák (Candida, Histopl, Cryptococcus)
Paraziták (P carinii, Toxo, Cryptosp, Leishmania)

Humorális immunválasz Streptococcus pneumniae (= Pneumococcus) egyéb strepto, 

Haemophilus influenzae b spec, N mening, P carinii

Dr. KriváŶ Gergely:



Dr. KulĐsár AŶdrea, ϮϬϭϱ. MTA, MagǇar TudoŵáŶǇ ÜŶŶepe:

Az iŵŵuŶhiáŶǇos betegek fokozott koĐkázatŶak
vannak kitéǀe a fertőző ďetegségekkel szemben.

EsetükďeŶ a kórokozók köŶŶǇeďďeŶ és súlǇosaďď
ŵegďetegedést okozhatnak, mint egészségesekďeŶ.

Az iŵŵuŶhiáŶǇos betegek ǀédőoltással ǀaló
iŵŵuŶizálása jeleŶtőseŶ eltérhet az egészséges
szeŵélǇekétől, van, amikor nem, vagy csak korlátozott
eredŵéŶŶǇel lehetséges.

A körŶǇezet: Đsalád ǀédőoltással ǀaló iŵŵuŶizálása
közǀetǀe az iŵŵuŶhiáŶǇos beteget is ǀédi! Ez a

fészekǀédeleŵ fontos ǀédelŵi eljárás a beteg

érdekéďeŶ.



IŵŵuŶgloďuliŶ pótlás, terápiás felhaszŶálás

• Priŵer iŵŵuŶhiáŶǇos állapotok közül töďď iŵŵuŶgloďuliŶ terŵelés zaǀarral jár

• IlǇeŶkor hiáŶǇozŶak, ǀagǇ ĐsökkeŶt ŵeŶŶǇiségďeŶ terŵelődŶek, ǀagǇ ĐsökkeŶt fuŶkĐióǀal 
ďírŶak az iŵŵuŶgloďuliŶok

• EzekďeŶ az esetekďeŶ az iŵŵuŶgloďuliŶ kíǀülről törtéŶő pótlása haszŶos

• EgǇéď esetek, aŵikor haszŶálják: autoiŵŵuŶ és súlǇos gǇulladásos ďetegségek

állati eredetű
diphteria elleŶszéruŵ (wikipedia.org)

• „ElleŶszéruŵ”: passzíǀ ǀédeleŵ adott fertőzéssel, vagy ŵérgezéssel szeŵďeŶ ;pl.: tetaŶuszͿ

Korlátozott hatékoŶǇság!!!

kígǇóŵéreg

Dr. Ian Crozier, túlélő



IVIG: iŶtravéŶás iŵŵuŶgloďuliŶ

- töďď ezer ǀéradó plazŵájáďól készített „pool”-ozott készítŵéŶǇ

- előŶǇ: széleseďď „repertoár” – ǀédekező képesség ;EgǇéŶek eltérő aŶtitest készlettel 
reŶdelkezŶek előéletükŶek ŵegfelelőeŶ ;pl. ǀaŶ aki átesett ďáráŶǇhiŵlőŶ, ǀaŶ, aki ŶeŵͿ. 
Sok eŵďer aŶtitest keǀeréke „töďďre eŵlékszik”, töďď fertőzéssel szeŵďeŶ ǀédͿ

- főkéŶt IgG: donorok plazmaferezisen esŶek át, ezt köǀetőeŶ tisztítják az 
iŵŵuŶgloďuliŶ készítŵéŶǇt: IgA és IgM keǀés ŵarad

- IVIG toǀáďďi foŶtos összeteǀője lehet: Đukor és aŵiŶosaǀ koŵpoŶeŶs, haszŶos, ŵert segít 
ŵegőrizŶi az IgG szerkezetét és fuŶkĐióját. Véd attól, hogǇ összeragadjaŶak – aggregátuŵok 
keletkezzeŶek, ŵelǇek ŵellékhatást okozhatŶáŶak. EgǇéŶi érzékeŶǇségek ŵiatt ezek az 
összeteǀők is okozhatŶak proďléŵát.

http://primaryimmune.org alapján

http://primaryimmune.org/


Csökkent IgG szinttel járó primer antitest hiány állapotok

• X-hez kötött agammaglobulinaemia (IgG, IgA és IgM)*

• Hyper IgM szindróma (v. norm. IgM, IgG és IgA)*

• Változó immundeficiencia (CVID) (IgG,  v. norm. IgM és IgA)*

• X-hez kötött lymphoproliferatív betegség 
hypogammaglobulinaemiával*

• Csecsemőkori átmeneti hypogammaglobulinaemia (IgG)

• Perzisztáló enyhe IgG hiány

• IgA hiány

*IgG pótlás csaknem mindig szükséges

Dr. KriváŶ Gergely:



IVIG hatásmechanizmusa fertőzések 
megelőzésében és leküzdésében

• A baktériumok szaporodásának gátlása

• Phagocytosis elősegítése (opszonizáció)

• Antitest-dependens celluláris cytotoxicitás (ADCC)

• Antitoxikus (neutralizáló hatás)

Dr. KriváŶ Gergely:



Gyakori Ritka Igen ritka

Fejfájás Mellkasi nyomás, fájdalom Anafilaxia

Borzongás Hörgőgörcs Thromboembolia

Hőemelkedés Aszeptikus meningitis Akut encephalopathia

Hányás/hányinger Súlyos fejfájás Coagulopathia

Hát- vagy lábfájdalom Veseelégtelenség Agyi infarktus

Izomfájdalmak Neutropenia

Fáradtság Lymphocytás pleurális effusió

Influenza-szerű tünetek Hyponatraemia

Rash, kipirulás, viszketés Cryoglobulinaemia

Hypo- és hypertensio Nem-fertőző hepatitis

Folyadék túlterhelés

Az IVIG kezelés mellékhatásai
Dr. KriváŶ Gergely:



Széruŵ IgE

Hiper IgE sziŶdróŵa – Joď sziŶdróŵa –HIES: 

hyper –immunglobulin E recurrent infection syndrome

• PID, ritka

• Visszatérő ďőr fertőzések
• tüdőgǇulladás
• Mucocutan candidiasis

• Eǆtréŵ IgE Ŷöǀekedés
• Eosinophylia

• Kötőszöǀet-, csont-, fogazat elǀáltozások 

Arch Dermatol. 2004;140(9):1119-1125. 
doi:10.1001/archderm.140.9.1119

Széruŵ IgD –
Periódikus láz sziŶdróŵa -hiper IgD sziŶdróŵa ;HIDSͿ

- IgD: EgészségesekďeŶ ŶagǇoŶ kisŵeŶŶǇiség, fuŶkĐió Ŷeŵ tisztázott
- Periódikus láz sziŶdróŵa egǇik típusáďaŶ IgD emelkedett, autoimflamatorikus ďetegség

- Betegség hátteréďeŶ ŵeǀaloŶát kiŶáz ŵutáĐiója áll, autoszoŵális reĐesszíǀ, 
pathomechanizmus Ŷeŵ teljeseŶ isŵert ;ǀeleszületett iŵŵuŶitás?Ϳ

- Lázas időszak Ŷapokig tart, periodikusan isŵétlődik, életkor előrehaladtáǀal jaǀulhat
- Izületi fájdaloŵ, ďőrkiütés, hasi fájdaloŵ kísérheti



Széruŵ IgE

Aŵikor a keǀeseďď töďď ;de legaláďďis joďď ǀolŶaͿ
Emelkedik: 

• allergia

• féreg fertőzés
• allergiás bronchopulmonaris Aspergillosis (ABPA)

• hiper IgE sziŶdróŵa

Emelkedik: 

• allergia

• féreg fertőzés
• allergiás bronchopulmonaris Aspergillosis (ABPA)

• hiper IgE sziŶdróŵa

astronlife.wordpress.com

Az immunrendszer legtöďď koŵpoŶeŶséről elŵoŶdható, hogy kétélű fegǇǀerkéŶt viselkedik. Egészséges állapotďaŶ,
amikor a szaďálǇozás jól ŵűködik, az egǇŵással összefüggésďeŶ ŵűködő, sokszor egǇŵást gátló folyamatok

egǇeŶsúlǇďaŶ vannak. Amikor valamelyik komponens ŵűködéséŶek szaďálǇozása ŵegǀáltozik, akkor az egǇeŶsúlǇ
felborulhat és egy ŵáskor hasznos komponens károssá ǀálhat. Pl. az IgE-nek hasznos szerepet tulajdoŶítaŶak a

férgek elleni ǀédekezésďeŶ. Ugyanakkor az allergiák egyik leggyakoribb forŵájáďaŶ is kulcsszerepet játszik, sok

ember napjait ŵegŶehezítǀe. Az immunrendszer esetéďeŶ az egǇeŶsúlǇt nem csak két, hanem nagyon sok szereplő
összehaŶgolt ŵűködése ďiztosítja. Az tudoŵáŶǇ igyekszik megismerni az összetett folyamatok részleteit és ezeket a

terápiáďaŶ felhaszŶálŶi. Pl szigorúaŶ szaďálǇozott, orvosilag elleŶőrzött körülŵéŶǇek között ǀizsgálják, hogy a

féregfertőzés és az allergia között van-e összefüggés és lehet-e terápiás köǀetkezŵéŶǇe annak, ha van összefüggés.

Nagyon sok iŵŵuŶológiai ďetegség esetéďeŶ igaz az, hogy ďár ma ŵég teljesen nem gǇógǇíthatóak, ŵegfelelő
terápiáǀal az életŵiŶőség és élethossz jeleŶtőseŶ jaǀítható (pl IVIG)!



KöszöŶöŵ a figyelŵet!

Dr. Szaďó )sófia Pharm/PhD

MH-EK HoŶǀédkórház
KLDO, KliŶikai IŵŵuŶológiai Részleg
szabo.zsofia@hm.gov.hu


