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Norm§l funkci·k:

ÅAz immunrendszer fŖ feladata a fertŖz®sek elleni v®delem.

immunitas (lat.) = v®detts®g, mentess®g

ÅV®d egyes tumorok ellen is.

Szerepe betegs®gekben, ter§pi§s vonatkoz§sok:

ÅNem megfelelŖ mŤkºd®se betegs®get okozhat (pl. autoimmunit§s, allergia).

ÅG§tja lehet pl. szerv§t¿ltet®snek.

Az immunrendszer szerepe
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XIX.sz. v®ge: Fodor J·zsef  

Åa l®pfen®t okoz· Bacillus anthracis-szal

immuniz§lt nyulak v®r®ben elpusztul a 

k·rokoz·

Jules Bordet

Åa sz®rum hŖkezel®s®vel (56 oC-on)  

inaktiv§lhat· ez a hat§s

Specifikus ellenanyag jelenl®te sz¿ks®ges, de az immuniz§l§ssal nem nŖ 

ennek a sz®rum faktornak a mennyis®ge.

Paul Ehrlich ïKomplementer (kieg®sz²tŖ) faktor, ami az ellenanyag mellett 

sz¿ks®ges a k·rokoz· elpuszt²t§s§hoz.

Fodor J·zsef

(1843-1901)

A komplementrendszer felfedez®se



Jules Bordet ï1919, Nobel -d²j

ĂFactors in blood serum work with antibodies

to destroy bacteria, and Bordet's discovery of

these complement proteins allowed the

creation of tests that could diagnose many

dangerous infectious diseases.ò

www.nobelprize.org

originally described as a heat-labile serum factor that ñcomplementsòIgG in 

bacterial killing

A komplementrendszer felfedez®se



Åtºbb, mint 40 komponens ismert:

- egym§st l§ncreakci·ban aktiv§l· old®kony faktorok

- szab§lyoz· molekul§k (old®kony ®s sejtmembr§n-kºtºtt)

- az aktiv§lt komponenseket megkºtŖsejtfelsz²ni receptorok

Åa velesz¿letett immunit§s esszenci§lis v®grehajt· rendszere

Åinakt²van testszerte jelen van a v®rben, testfolyad®kokban

Ål®p®srŖl l®p®sre aktiv§l·dik (kaszk§d)

A komplementrendszer
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A komplement rendszer funkci·i

Velesz¿letett immunit§s          Adapt²v immunit§sEgy®b ®lettani folyamatok

Åopszoniz§ci·

Åmikrob§k l²zise

Åkemotaxis

Ågyullad§s

Åsejtek aktiv§l§sa

Åimmunkomplexek 

elt§vol²t§sa

Åapoptotikus ®snekrotikus

sejtek elt§vol²t§sa

Åfelesleges szinapszisok

elt§vol²t§sa

Å®rk®pzŖd®s

Åsebgy·gyul§s

Åm®hlep®ny fejlŖd®se

ÅB-sejtek aktiv§l§sa

Åautoreakt²v B-sejtek 

elimin§l§sa

ÅT-sejt v§lasz 

elŖseg²t®se



Ricklin D et al. 

Nat Immunol.

2010, 11:785-797.
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A komplement rendszer aktiv§l·d§sa®s szerepe
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The Doctor's Dilemma (1906), by George Bernard Shaw

SIR PATRICK [...] Opsonin? What the devil is opsonin?

RIDGEON. Opsonin is what you butter the disease germs with to make 

your white blood corpuscles eat them. [He sits down again on the 

couch].

SIR PATRICK. Thats not new. Ive heard this notion that the white 

corpuscles--what is it that whats his name?--Metchnikoff--calls them?

RIDGEON. Phagocytes.ò

Opszonin ïopszoniz§ci·

É The Nobel Foundation



C3 fragmentumok

Candida albicans-on
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Komplement ®s mikrob§k



1. strat®gia:a nem-saj§t felismer®se ®s megt§mad§sa

2. strat®gia: minden megt§mad§sa, de a saj§t megv®d®se

- alternat²v ¼t

Saj§tïnem-saj§t felismer®se

emberi 

sejt
k·rokoz·

k·rokoz·k elpuszt²t§saszab§lyoz· molekul§k v®dik a 

szervezet saj§t sejtjeit, szºveteit
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C3b

A komplementaktiv§ci· szab§lyoz§sa

klasszikus ¼tlektin ¼talternat²v ¼t

C5

C3

C5a

C5b-9

vitronectin

clusterin

CD59

C1-inhibitor

C4BP H-faktor
CR1

MCP

DAF

I-faktor

CR1

MCP

DAF

I-faktor

karboxipeptid§z N

properdin

C4BP: C4b-binding protein

CR1: complement receptor type 1

MCP: membrane cofactor protein

DAF: decay accelerating factor



A komplementrendszer szerepe betegs®gekben

Ricklin D, Lambris JD. Nat Biotechnol. 2007, 25:1265. nyom§n
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Opszoniz§ci·,

fagocit·zisGyullad§s,

sejtaktiv§ci·
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A H-faktor mint komplementregul§tor

Kopp et al., Biomolecules (2012) 2: 46-75.

ÅA v®rben az alternat²v ¼t fŖ szab§lyoz·molekul§ja

ÅSejtek felsz²n®hez vagy m§trixokhoz kºtŖdve is hat 



Patog®n mikrob§k Ăv®delmeò - fertŖz®sSaj§t felsz²nek felismer®se ®s v®delme

H-faktor kºtŖd®se
(Komplementaktiv§ci· g§tl§sa)

Saj§t felsz²neken Mikrob§kon

A H-faktor szerepe saj§tïnemsaj§t megk¿lºnbºztet®s®ben



Patog®n mikrob§k Ăv®delmeò - fertŖz®sSaj§t felsz²nek felismer®se ®s v®delme

Saj§t sejtek, szºvetek k§rosod§saMikrob§k elimin§l§sa

H-faktor nem kºtŖdik
(T¼lzott komplementaktiv§ci·)

A H-faktor szerepe saj§tïnemsaj§t megk¿lºnbºztet®s®ben

H-faktor kºtŖd®se
(Komplementaktiv§ci· g§tl§sa)

Saj§t felsz²neken Mikrob§kon



(C)FHR: factor H-related, FHL: factor H-like

A H-faktor g®n- ®s feh®rjecsal§d

J·zsi et al., Trends Immunol. 2015, 36:374-84.



CFHR3-CFHR1 kettŖs g®ndel®ci·

A CFHR g®nek ®s betegs®gek kapcsolata

P®lda:

Hajlamos²t· t®nyezŖ:

ÅAt²pusos hemol²tikusur®mi§s szindr·ma

ÅSziszt®m§s lupusz eritemat·zusz

Å Neisseria meningitidisfertŖz®s

Protekt²v:

ÅIdŖskori makuladegener§ci·

Å IgA-nefrop§tia



ÅVesebetegs®gek

ÅIdŖskori makula degener§ci·

ÅIdegrendszeri betegs®gek

ÅFertŖz®sek

ÅDaganatos betegs®gek

Mi a funkci·juk?

Hogyan okoznak betegs®get?

A H-faktor g®n- ®s feh®rjecsal§d
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Neisseria fertŖz®s

en.vircell.com

ÅJ§rv§nyos agyh§rtyagyullad§s egyik k·r·koz·ja

Å 6 szerot²pusaokozhat j§rv§nyt (A, B, C, W, X, Y)

ÅOlt§s l®tezik B, C, illetve kombin§lva A, C, W, Y 

szerot²pusokellen

ÅCsak embert fertŖz, nincs kºztes gazda; 

cseppfertŖz®ssel terjed

Å Az emberek 10-20%-a t¿netmentes hordoz· 

(garatban)

ÅN®h§ny esetben nem agyh§rtyagyullad§st, 

hanem ·r§k alatt hal§lhoz vezetŖ Ăv®rm®rgez®stò 

okoz

ÅAntibiotikumos kezel®s ellen®re is lehetnek 

hal§loz§sok (5-10%), illetve maradand· 

szºvŖdm®nyek (idegrendszeri k§rosod§s, 

hall§sveszt®s)

Forr§s: WHO ®s ĆNTSZ

Neisseria meningitidis



en.vircell.com

Neisseria meningitidis Å A Neisseriaelleni v®dekez®sben a 

komplementrendszernek kºzponti szerepe van

Å Komplementdeficiens szem®lyek fog®konyak a 

NeisseriafertŖz®sre

(C3, C5, C6, C7, C8, C9, I-faktor, B-faktor,

properdiné)

Å H-faktor polimorfizmus is hajlamos²t (p.936E>D)

Å FHR-3 hi§nya

Patog®n mikrob§k Ăv®delmeò - fertŖz®s

Neisseria fertŖz®s




