
Az immunológia 
alapjai

Veleszületett és szerzett immunhiányos 
állapotok



Tolerancia vagy immundeficiencia?

Tolerancia: antigén-specifikus válaszképtelenség, 
az antigén-specifikus receptort hordozó sejtek 
jelenlétében.

Immundeficiencia: veleszületett vagy szerzett 
csökkent/hiányzó válaszképesség különböző antigénnel
szembeni immunválasz kialakítására az antigén-receptor
hordozó sejtek vagy effektor komponensek hiányában.



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



• Granulocita/monocita granulum- defektusok

• Intracelluláris killing defektusok

• Kemotaxis, adhézió zavarok

• PAMP/TLR- defektusok

• NK- sejt zavarok

Leggyakrabban előforduló deficienciák a
veleszületett immunválaszban



Granulum - Defektusok
Primer granulumok defektusa

- Az elsődleges granulumok termékei funkcionálisan helyettesíthetik egymást,
az egyes faktorok hiánya (pl. MPO-myeloperoxidáz) nem erősítik az infekciók
iránti érzékenységet.

- ELA-2-Génmutáció (neutrophyle Elasztáz), ciklikus neutropénia (21-napos
oszcilláló csökkent neutrofil granulocitaszám)

A specifikus granulumok defektusa (SGD):
C/EBP (CCAAT-enhancer-kötő fehérje) transzkripciós faktor. A z azurofil
(primér) granulumok (defenzin) rendelkezésre állnak, de ezek nem nyújtanak 
megfelelő védelmet a gennykeltő infekciók ellen. Az eozinofil granulociták és a 
trombociták funkcionálsi zavara is megfigyelhető. 



A neutrofil granulociták sejtmembrán defektusa: 
adhézió és kemotaxis

• LAD (Leukocyte Adhesion Deficiency) I – CD11/18 (LFA-1) 

• LAD II – L-Selektin (fukozilált) – ligand-hiány, bakteriális és gombás 

infekciók

• WHIM - CXCR4 /SDF-1-Receptorzavar (hypogammaglobulinaemia, 

infekciók, Myelochatexis: hypersegmentált sejtmag, Leukopeniea

Neutropenia)

Nor
mal

LAD 
II



A  kemotaxis és az intrazelluláris baktériumölő képesség zavart szenved

CHS1-Génmutáció (LYST –lizoszómális transzport fehérje)

A granulociták és monociták kemotaxis zavara

Az NK-sejt funkció is gyakran zavart szenved.

Chediak – Higashi szindróma



NK-sejt - deficiencia

FCGR3A-Génmutáció - CD16 – FcRγIIIa

NK-sejteket éríntő defektus

• Gyakori HSV-, VZV-, EBV- vírusinfekciók

• NK-sejtek száma normális



Komplement- deficienciák

I. Veleszületett immundeficienciák



Komplement - deficienciák

• C1-, C2-, C4-hiány – immunkomplexek kóros lerakódása

• C3-deficiencia és a klasszikus, valamint az alternatív út 
komponenseinek defektusa - tokkal rendelkező  baktériumok által 
okozott invazív bakteriális fertőzések pl.: Pneumococcus, 
Streptococcus vagy Hemophilus

• Terminális út komponenseinek deficienciája - szisztémás Neisseria
fertőzés

• Lektin – út –deficiencia – gyermek korban mikrobiális fertőzések 
(6. -18. hónapban). 
Felnőtteknél szekunder defektusként is előfordulhat 
immunszupressziós kezelés, AIDS vagy egyes autoimmun 
megbetegedések következtében. 
Az MBL deficiencia gyakori, de az érintettek infekcióhajlama nem 
nagyobb.  



Komplement- deficienciák
C1-inhibitor- deficiencia (herediter angioneurotikus 
ödéma) Incidencia:2/100,000. 

Hátterében a C1-észteráz-inhibitor (C1-INH) hiánya áll. C1-INH a klasszikus
komplement útvonal szabályozó fehérjéje. Bioszintézise első sorban a májban
zajlik. C1-INH a vérplazma proteáz inhibitorok családjába tartozik. C1-INH
nem enzim; hanem a fibrinolízis, a kinin- valamint a komplementrendszer
kezdeti lépéseit gátolja úgy, hogy az aktivált C1-el, az aktivált Hageman-
faktorral (XIIa), XIa faktorral, a plazma kallikreinnel és a plazminnal nem
disszociábilis komplexet képez.

C1 inhibitor szerepe



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



ADA-SCID kezelése



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



DiGeorge- szindróma



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)



B- sejt deficiencia
X-hez kötött
Hyper-IgM szindróma
• Hibás CD40 ligand,
• Nincs izotípus váltás

Szelektív IgA hiány
• MHC - hez kötött, nincs IgA-szintézis,
• légúti infekciók gyakoriak,
• gyakoriság: 1/400!



B-sejt deficienciák
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!



Wiskott-Aldrich szindróma

• X-kromószomához kapcsolt 

•Alacsony mértékű antitest termelődés és zavart T- sejt 
aktiváció

•a CD43 membrán-glikoprotein glikozilációjának 
zavara

• Thrombocytopenic purpura

•T-sejtek és thrombociták citoszkeletális zavara



Wiskott-Aldrich-szindróma



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)



Regionális statisztika (WHO – 2015 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

CD4+ T sejt szám A B C

> 500/µl A1 B1 C1

200 - 499/µl A2 B2 C2

< 200/µl A3 B3 C3

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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