
Immunológia alapjai

16. előadás

Komplement rendszer



Miért fontos a komplement rendszer?

• A veleszületett (nem-specifikus) immunválasz része

• Azonnali válaszreakció

• A veleszületett humorális immunválasz legfőbb effektor

rendszere

• Kapcsolat létrehozása a specifikus immunválasszal



Felfedezés:

1890: Jules Bordet kísérlete:
- A Vibrio cholerae elleni immunszérum a baktérium lízisét 

okozza in vitro

- Az antiszérum melegítése tönkre teszi ezt a képességet

- Nem-immun szérum hozzáadása visszaállítja ezt a 
baktérium ölő képességet

Paul Ehrlich:
ANTISZÉRUMban két komponens:

→ hőstabil: specifikus antitest → felismerést végzi

→ hőérzékeny: felelős a lízisért →

COMPLEMENT



Összetevők:

• Inaktív faktorok szérumban és testnedvekben, melyek 
aktiválják egymást: enzim kaszkád

• Sejtfelszíni receptorok (CR) az aktivált komplement 
komponensek kötésére

• Regulátor fehérjék: szolubilis és sejtfelszíni molekulák



A gyulladás molekuláris mediátorai:

Plazma enzim mediátorok: - Kinin rendszer

- Véralvadási rendszer

- Fibrinolítikus rendszer

- Komplement rendszer

Lipid mediátorok

Kemoattraktánsok:

- Chemokinek: IL-8, MIP-1b

- Komplement bomlástermékek (C5a, C3a)

- PAF (platelet activating factor)

Gyulladásos citokinek: - IL-1, IL-6, TNFalfa





Aktivátor:

antigén-antitest komplex:

IgM, IgG1, IgG2, IgG3

Aktivátor: bacteriális

sejtfal komponensek,

LPS, virusok, gombáki, 

IgG, IgA és IgE 

immunekomplexek

Aktivátor: 

Microbiális sejtfal

A komplement enzim kaszkád aktivációja



A klasszikus útvonal aktivációja





A lektin útvonal első alkotóelemei

MBL

MASP

MBL: mannóz kötő lektin

MASP: mannose asszociált 

szerin proteáz



Az alternativ út korai lépései



A komplementaktiválás enzimkaszkádja



Fő komponensek és effektor hatások
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Fig. 12-12

A komplement aktiváció késői fázisa: MAC képződés



Komplement receptorok



C3b kötő

Receptorok

Kpmplement

Receptorok

(CR)



Komplement receptorok funkciói



Immunkomplexek

eltakarítása a vérből

1. Immunkomplex képződés

2. Komplement aktiváció – C3b 

kapcsolódás

3. Vörösvérsejt CR1-hez kapcsolódás

4. Szállítás a májba, lépbe

5. Makrofágok átveszik az immunkomplexet 

és fagocitálják

Hibás működés: immunkomplex lerakódás a 

vesében



A C3b és az IgG opszonizáló szerepe



Opszonizáció

OPSZONINOK:

IgG, IgE → FcR

C3b → CR közvetített fagocitózis + lízis

MBL→lízis

CRP→ fagocitózis

SP-A→ fagocitózis



B sejt aktiválás fokozása
http://wenliang.myweb.uga.edu/mystudy/immunology/ScienceOfImmunology/NotesImages/Topic272NotesImage7.gif

http://www.google.hu/url?sa=i&rct=j&q=complement+receptors&source=images&cd=&cad=rja&docid=BiMDDysF7c7C5M&tbnid=M0ZYGzyphPDSBM:&ved=0CAUQjRw&url=http%3A%2F%2Fwenliang.myweb.uga.edu%2Fmystudy%2Fimmunology%2FScienceOfImmunology%2FBiologicalmechanism(signaltransduction).html&ei=Y-xAUcScAYjmtQarxoHYDQ&bvm=bv.43287494,d.Yms&psig=AFQjCNE56mQMSckmSHglQm1m42T_kkjeJg&ust=1363295701026270
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Fig. 12-17B

C3a és C5a funkció: gyulladásos reakció serkentése

Neutrofil granulociták kemotaxisa

Érfal endotél permeabilitás növelés

Hízósejt és bazofil sejt degranuláció

Simaizom kontrakció



Komplement effektor funkciói:

• 1. Lízis: sejtek, baktériumok, gombák, vírusok

• 2. Opszonizáció, mely segíti az antigén részecskék fagocitózisát

• 3. Komplement receptorokhoz kötődés aktiválja a gyulladásos 

reakciót és a specifikus immunválaszt

• 4. Immunkomplexek eltakarítása a keringésből



A komplement 

Szabályozása

GÁTLÁS



Komplement aktiváció gátló mechanizmusok

C1 INHIBITOR

DAF (CD55): Decay accelerating

factor

MCP: Membrán cofactor

Protein

CR1: komplement receptor 1

MIRL (CD59)



Komplement mediált
betegségek

Komponens hiány 
(minőségi, mennyiségi)

>> deficiencia

Aktiváció és 
konszumpció

aktivátorok/alapbeteg-
ségek miatt

>> autoinflammáció

TÜNET: 
• Infekciók (terminális út)
• Szisztémás autoimmunitás

(SLE, JRA) (klasszikus út)

Transzplantáció
Cryoglobulin/paraprotein
Autoimmunitás (CAPS)
Infekciók

IgA nefropátia
Hideg agglutinin betegség

Neuromyelitis optica
(NMO)

Myasthenia gravis
Immun thrombocitopeniás

purpura (ITP)
ANCA-V

Regulátor hiány 
(minőségi, mennyiségi)

>> diszreguláció

TÜNET:
C1INH > angiooedema (HANO)

HF, IF, MCP hiány > Vesebetegségek 
és időskori Macula degeneráció

MIRL (CD59) > MAC induced
haemolysis

DAF (CD55) > enteropathia



HANO – C1 inhibitor hiány

• HANO: herediter angioneurotikus oedema = Quinke 

oedema

• Autoszomális domináns öröklés

• C1 észteráz inhibitor feladata: a véralvadást (XII faktort), 

a komplement aktivációt (C1) és a kallikreint gátolja

• Kezelés: rohamban C1-inhibitor koncentrátum, vagy 

fagyasztott friss plazma adása 



AP C3 

convertase

C3bBbP
C5- and terminal pathway activation

C3b/iC3b, C3d

Opszonizáció
C3a

C5a

Fagocitózis, sejttoborzás

Sejtaktiváció, gyulladásos 

válasz

Membrane attack complex (sC5b-9)

(Endothel)sejt aktiváció és károsodás

Factor B inhibitor 
iptacopan

C3 inhibitor 
pegcetacoplan

C5aR 
antagonist
avacopan
vilobelimab

C5 inhibitor
eculizumab
ravulizumab
crovalimab
zilucoplan

Komplement zavarok kezelése

FD inhibitor 
danicopan

C1s inhibitor
sutimlimab

MASP2 inhibitor
narsoplimab

C
P/LP

sutimlimab (Enjaymo) egy humanizált monoklonális antitest amely a 

C1s fehérjéjét célozza, megakadályozva a vörösvértestek idő előtti 

lebomlását (CAD hemolízis), 

Narsoplimab (Yartemlea) is a humanized monoclonal antibody to treat

thrombotic microangiopathy (TA-TMA), a rare, life-threatening blood

clotting condition

Eculizumab (Soliris) is a recombinant humanized monoclonal antibody 

used to treat rare autoimmune and blood disorders by targeting and 

inhibiting the complement protein C5. It stops the terminal complement 

system, reducing hemolysis in PNH and preventing blood clots in aHUS, 

while also treating MG and NMOSD. 

https://www.google.com/search?q=Enjaymo&client=firefox-b-d&hs=5Lap&sca_esv=8f19c72cf42aa264&biw=1904&bih=823&sxsrf=ANbL-n6cN8X8JT76JGAEhkhtOwQuWovG0Q%3A1774434012485&ei=3LbDafeoHcGyi-gP7-qL-AU&ved=2ahUKEwi9tY-Z7LqTAxVQ4wIHHQQXMZQQgK4QegQIARAB&uact=5&oq=Sutimlimab&gs_lp=&sclient=gws-wiz-serp&mstk=AUtExfACMhqrnUd30XXpmqNeEAFfpH7HMieQ2rmJ9elYyxIjdh_hTA-POuMqlfwPrwPQaf1rbvExcG9Hrj9pyMnjX8wroL4VK7Zd6BU0Qg3ewxwwGuayf1gArszh9V2yAeT-NO-GNpNGkiO1hyuHkbpL9Rxhjx12lPRpQQhMaHDziYJQfIw&csui=3


A három komplement aktivációs út fehérjéi közti 

funkcionális hasonlóság
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