
Az immunológia 
alapjai

Veleszületett és szerzett immunhiányos 
állapotok



Immundeficienciák csoportosítása
I. Veleszületett
1) Fagocita deficienciák
2) Komplement deficienciák
3) Súlyos kombinált immunhiányos szindróma (SCID) 
4) T - sejt deficienciák
5) B - sejt deficienciák

II. Szerzett
1) Rosszindulatú megbetegedések (tumorok, különösen a 

vérképzés megbetegedései) 
2) Szisztémás betegségek (autoimmun betegségek, sarkoidozis)
3) Fertőző betegségek/AIDS 
4) Gyógyszer által okozott immunszupresszió (pl.: autoimmun 

betegségek, transzplantáció) 
5) Sugár szindróma 
6) Hiányos táplálkozás
7) Égés



Általános klinikai tünetek

• Ismétlődő infekciók

• Bőr és nyálkahártya gyulladás

• Krónikus hasmenés

• Fáradékonyság

• Hepato-splenomegália

• Autoimmunitás

• Krónikus osteomyelitis



Diagnosztika
• Anamnézis, különös tekintettel az infekciókra

• Családi anamnézis az örökletes defektusok miatt

• Testmagasság, testsúly és a gyermek fejlődése

• Védőoltásokra adott válasz

• Labordiagnosztika:

T- , B - , NK-sejt-funkciók, neutropfil-funkciótesztek, 
komplement- assayk

• Genetikai háttér



Immundeficienciák csoportjai 

Veleszületett 
immunitás 
deficienciái

B - sejt 
deficienciák

T- és B - sejt 
deficienciák

T - sejt 
deficienciák



Kongenitális immundefektusok

1. Veleszületett immunválasz



• Granulocita/monocita granulum- defektusok

• Intracelluláris killing defektusok

• Kemotaxis, adhézió zavarok (LAD)

• PAMP/TLR- defektusok

• NK- sejt zavarok

• Komplement-deficiencia

Leggyakrabban előforduló deficienciák a
veleszületett immunválaszban



Granulum - defektusok
Primér granulumok defektusa

- Az elsődleges granulumok termékei funckionálisan helyettesítik egymást, az
egyes faktorok (pl.: MPO- Myeloperoxidase) hiánya nem növeli a fertőzésekkel
szembeni érzékenységet.

- ELA-2-Génmutáció (neutrophyle Elastase), ciklikus neutropénia (a neutrofil
granulociták 21 napos osszcilláló csökkenése)

A specifikus granulumok defektusa:
A C/EBP (CCAAT-enhancer-bindendes Protein) transzkripciós faktor hiánya. Az 
azurofil granulumok (defenzinek) megléte nem nyújt védelmet gennykeltő 
bakteriális fertőzésekkel szemben. Eozinofil granulocita-, és vérlemezke 
rendellenességek is jelen vannak.



Defekte der Zellmembrane der neutrophylen
Granulozyten: Adhäsion und Chemotaxis

• Prävalenz: 1/100 000

• LAD (Leukozyt ädhesion Defizienz) I – CD11/18 (LFA-1) Defekt

• LAD II – L-Selektin (fukosiliert) – Ligand-Defekt, extrazelluläre bakterielle-

und Pilzinfektionen 

• WHIM - CXCR4 /SDF-1-Rezeptorstörung (Warze, 

Hypogammaglobulinämie, Infektionen, Myelochatexis: hypersegmentiertes 

Nukleus, Leukopenie/ Neutropenie)

Normal

LAD II



Chemotaxis und intrazelluläre Bakterizidie sind gestört

Mutation des CHS1-Gens (auch als LYST –lysosomaler Transport-regulator
genannt)

Chemotaxis der Granulozyten und Monozyten ist abnormal

Defekte der NK-Zell-Funktionen sind oft vorhanden

Chediak – Higashi - Syndrom



NK – Zell - Defizienz
FCGR3A-Genmutation - CD16 – FcRγIIIa

allein NK-Zellen betroffenes Defekt

• HSV-, VZV-, EBV- Virusinfektionen sind oft vorhanden

• Anzahl der NK-Zellen ist normal



Komplementsystem - Defekte

• C1-, C2-, C4-Mangel- krankhafte Depositionen von Immunkomplexen

• C3-Defizienz und Defekte der Komponenten der alternativen 
und klassischen Wege - invasive bakterielle Infektionen verursacht von  
enkapsulierten Bakterien z.B.: Pneumococcus, Streptococcus oder
Hemophilus

• Defizienzen der Komponenten des terminalen Weges -

systemische Neisseria-Infektionen 

• Lektin – Weg-Defizienz – MBL- Defekt – mikrobielle Infektionen in 
der Kindheit (typisch zwischen dem 6. - 18. Monat)  Bei Erwachsenen als 
sekundäres Defekt vorhanden wegen Immunsupression, AIDS oder 
bestimmter autoimmuner Krankheiten. MBL-Defizienz ist häufig, aber die 
meisten Betroffenen  haben keine erhöhte Wahrscheinlichkeit auf 
Infektionen.



Komplementsystem - Defekte
C1-Inhibitor-Defizienz (Hereditäres angioneurotisches Oedem-
HAE) Inzidenz:2/100,000.
Biochemische Ursache des HAE ist ein funktioneller Mangel des C1-Esterase-
Inhibitors (C1-INH). C1-INH ist ein Regulationsprotein des klassischen
Komplementaktivationsweges. Seine Biosynthese erfolgt vorwiegend in der Leber. C1-
INH gehört zu der Familie der Proteinasen-Inhibitoren (Serpinen) des
Humanplasmas. C1-INH ist kein Enzym; er hemmt die Startphasen des Gerinnungs-,
Fibrinolyse-, Kinin- und Komplementsystems, indem er stöchiometrisch mit
aktiviertem C1, aktiviertem Hageman-Faktor (XIIa), Faktor XIa, Plasma-Kallikrein
und Plasmin nicht mehr dissoziierbare Komplexe bildet.



Az adaptív immunrendszer deficienciái 

I. Veleszületett immundeficienciák



• Általában receszíven öröklődő betegségek

• X –hez kötöttek

X –hez kötött krónikus granulomatózis (CGD)

Properdinhiány
Wiskott-Aldrich szindrome (WAS)

CD43-hoz kötött adhéziós zavar

X-hez kötött SCID (severe combined 
immune deficiency)

X-hez kötött agammaglobulinémia (XLA)
Btk- hiány, blokkol Ig-könnyű lánc                 

génátrendeződés

X-hez kötött hyper-IgM-Szindróma (XHM)



Súlyos kombinált immunhiányos 
szindróma (SCID)

• T- és B-sejt defektus

• A  3-6 hónapos korban magasabb hajlam a 
fertőzésekre

• A légutak, a gasztointesztinális rendszer 
és a bőr is érintett

• Sem a timusz, sem nyirokcsomók, sem 
mandulák nem mutathatók ki



SCID háttere

•ADA - hiány (adenozindezamináz)

•PNP - hiány (purinnukleotidfoszforiláz)

• X-hez kötött defektus – a citokin receptorok közös 
gamma láncának defektusa (IL-2, IL-4, IL-7, IL-9, IL-
15)

• Autoszomális SCID – hibás DNS repair

• RAG-1-, RAG-2- deficiencia (Omenn’s szindróma)

• ZAP-70- deficiencia



SCID

Normal

SCID



DiGeorge- szindróma

• A 3.és 4. garattasak fejlődési 
rendellenessége 

• A tímuszepithél fejlődési rendellenessége

• Egyéb szervek pl. mellékpajzsmirigy 
fejlődési rendellenessége 

• zavart T-sejt érés

• T- dependens antitesttermelés hiánya

• Celluláris immunválasz hiánya

• „Nude” egérmodell



B-sejt deficienciák
Az extracelluláris baktériumok nagyobb mérvű 

fertözőképessége (pyrogén=gennyt okozó)

polyszacharidburkos baktériumok

Példák:
 Változó immunhiány – MHC-kapcsolt, IgA- és IgG termelés

zavara

 X-kromoszómához kapcsolt agammaglobulinémia (Bruton) – a
Btk tyrosin kináz hiánya, B-sejt érés zavara (Pre-B-sejt
stádium)

 X-kromoszómához kapcsolt hyper-IgM-szindróma –
CD40- Ligandum képződés zavara, Nincs izotípusváltás
 Szelektív IgA-hiány – MHC-kapcsolt, nincs IgA-termelés,

légúti fertőzések, Gyakoriság: 1/400!



II. Szerzett immundeficienciák



Szerzett immundeficienciák

• Károsodott immunfunkció az élet során 
kialakult rendellenességek miatt (nem 
genetikai)

• Az immunszupresszió valamely betegség 
szövődménye

VAGY

• Iatrogén immunszupresszió valamely betegség 
kezelésének szövődményeként



Epidemiológia (WHO)
2023

39 million
(33.1-45.7 

M)

1.3 
million

(1.0-1.7 )

1.2 
million

130 000

630 000

29.8 
million

20.8 
Billion



Regionális statisztika (WHO – 2018 Dec)



Regionális epidemiológia 



HIV 
• Lentivírus

• Hosszútávú látens fertőzésre képes

• Két szubtípus : HIV-1 (gyakori), HIV-2 (ritkább)



A HIV vírus felépítése



HIV receptorok
• CD4 – gp120

• Kemokin receptorok (ez idáig 7 különböző 
kemokin receptorról derült ki, hogy HIV 
koreceptor) 
– CXCR4 - T sejt trophikus vírus gp120 fehérje
– CCR5 – makrofág trophikus vírus gp120 fehérje 

Kettős trophizmussal bíró vírus mindkettőhöz kötődik

• DC-SIGN: dendritic cell specific intercellular 
adhesion molecule 3 (ICAM-3) grabbing non-
integrin (a HIV vírus DC-SIGN-hoz kötődése nem 
eredményezi a vírus sejtbe jutását)



A DC-k avagy a „trójai faló”
szerepe a HIV-fertőzésben



A HIV genomja



A HIV életciklusa I.



A HIV életciklusa II





A HIV-el szembeni humorális 
és celluláris immunválasz



Klinikai kategóriák

CBACD4+ T sejt szám

C1B1A1> 500/µl

C2B2A2200 - 499/µl

C3B3A3< 200/µl

A zöld kategóriák AIDS-nek felelnek meg



AIDS komplikációi
Opportunista fertőzések:
• Paraziták: Toxoplasma, 

Cryptosporidium,Leishmania, Microsporidium
• Bakterériumok: Mycobaktérium törzsek, 

Salmonella törzsek
• Vírusok: HSV, CMV, VZV

Tumorok:
Kaposi-szarkóma
Non-Hodgkin-limfómák
EBV-pozitív Burkitt limfóma
az agy primer limfómái



Jelenlegi terápiás megközelítések



Azithothymidin (AZT)



Antiretrovirális terápia (2002-2009)



A kemokinreceptorok ligandjai
megakadályozzák a célsejtek HIV fertőzését
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