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Vercsoport

« A vorosveérsejt felszinenek orokletes tulajdonsagai

* Az antigének nem csak a vvt felszinen jelennek meg (fvs, thr,
testi sejtek, szekrétumok)

 \Vercsoportrendszerek:

« 36 rendszer, a rendszerezes genetikai alapu (ISBT: International
Society of Blood Transfusion)

* http://www.isbtweb.org/working-parties/red-cell-immunogenetics-and-
blood-group-terminology/

vvt=vorosversejt, fvs=fehérvérsejt, thr=trombocita
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ABO vercsoportrendszer !

* Klinikailag a legjelentosebb vercsoportrendszer

« Kompatibilitas szempontjabol nem csak a vvt-ken lévo
ABO antigeneket kell figyelembe venni, hanem a
plazmaban levo ABO antitesteket is

« ABO inkompatibilis (vvt vagy plazma) transzfuzio
azonnali hemolitikus transzfuzidés szovodmeényt okoz —
intravasalis hemolizis



ABO vercsoportrendszer genetikaja

* Az antigenek kialakitasaban tobb gen vesz részt:
* ABO gén
* H/h gen: a H antigent kodolja
» Se/se gén: szekréetor tulajdonsagot befolyasolja
* (Le/le Lewis gen) — geninterakciok
» Utobbi 3 géen szorosan kapcsolt genlokuszban oroklodik

* A gének sejtmembran strukturakon, ill. a testnedvek
makromolekulain fejtik ki hatasukat



ABO vercsoportrendszer genetikaja

* H/h gén alleéljai:
 H allél dominans

* H/H vagy H/h genotipus esetén a gen egy transzferaz enzimet
kodol, ami egy cukormolekulat kapcsol az aktiv helyeket
tartalmazo membranstrukturakhoz, kialakitva a H antigént

 Aktiv hely: N-acetil-galaktozamin egyseéget tartalmazo glikoprotein, ill. glikolipid
molekula

e h allél recessziv

« Bombay fenotipus: hh genotipus eseten inaktiv géntermék jon létre,
nincs H antigén/anyag a vorosveérsejtek felszinen (az ABO tulajdonsag
megjelenéséhez a H antigén szukseges)




ABO vercsoportrendszer genetikaja

* ABO gén alléljai:

A és B allél kodominans
e 0 allél recessziv

» Transzferaz enzimeket kddolnak, amelyek a H
antigent atalakitjak A vagy B antigenné (cukor
molekulat kapcsolnak a lanchoz)



® L-Fucose
8 D-Galactose ABO antigének kialakulasa

& N-Acetylgalactosamine
A N-Acetylglucosamine
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Prekurzor= aktiv hely  H-antigén B-antigén A-antigén

a-L-Fucosyltransferase

a-Galactosvltransferase A gén terméke
H gén termeke a-N-Acetylgalactosammyltransferase

B gén terméke



ABO vercsoportrendszer genetikaja

» Se/se gen alléljai:
« Se dominans — Se/Se vagy Se/se genotipus esetén az

egyen szekretor tulajdonsagu = a genetikailag kodolt ABO
antigén megtalalhato a testnedvekben, pl.: nyalban

* Se recessziv — se/se genotipus az egyén nonszekretor
 Le/le gén (Lewis) alléljai:

 Nem az ABO rendszerhez tartoznak, de genjeik
kolcsonhatasba Iépnek egymassal
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ABO vercsoprtrendszer antigenjel

« Aés B (+H) antigen
» Szénhidratok (glikoproteinek)

2 antigén jelenléte vagy hianya 4 vercsoportot hataroz
meg — , 0" allél esetén a H antigen valtozatlan marad

* Vvt, fvs, thr, egyéb sejtek felszinen, testnedvekben is
jelen vannak — klinikai jelent6seg



ABO fenotipus

A

AB

Genotipus

A/A vagy A/0

B/B vagy B/0

A/B

0/0

Antigén a vvt
felszinén

A antigén

B antigén

A és B antigén

H antigen
(rutinszerlien nem
vizsgaljuk)




ABOQO vercsoportrendszer antigenjel
* Az A és B antigen mar 5-6 hetes embrionalis korban
Kimutathato

» Szuletés utan folyamatosan n6 a szamuk, a felnottkori
szint 2-4 eves korra alakul ki

* Majd a kor elérehaladtaval szamuk folyamatosan
csokken



Table 4.4 Various estimates of the number of A, B and H
sites on red cells of different phenotypes from adults and

newborn infants.

Sites x 10° Reference*
per red cell
A sites'
A, adults 0.83 (1)
A, adults 0.81-1.17 (2)
A, adults 0.85 (3)
Newborn 0.25-0.37 (2)
A, adults 0.24-0.29 (2)
A, adults 0.24 (3)
Newborn 0.14 (2)
A,B adults 0.46-0.85 (2)
Newborn 0.22 (2)
A,B adults 0.14 (2)
B sites'
B adults 0.75 (2)
Newborn 0.2-0.32 (4)
A,B adults 0.43 (2)
H sites
O adults 1.7 (5)
Newborn 0.325 (5)
A, B, AB newborn 0.07 (5)

A antigén szama:



ABH antigenek biologial jelentosége

» Szerepet jatszanak az extracellularis szénhidratburok, a
glycocalyx kialakitasaban

* A glycocalyx védi a sejtet a mechanikai és mikrobialis
hatasoktol

» Betegsegekkel valo ,viszonyuk™:
* A vércsoportuaknal gyakoribb a gyomor- €s colon carcinoma
* B vércsoportuaknal a Streptococcus pneumoniae es E.Coli
infekcio
0 veércsoport hajlamosit a gyomor/duodenalis fekely
kialakulasara
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A alcsoportok

* Az A gén 14 kulonbozo allelja alakitja ki a fenotipust

* A pontmutaciok kovetkeztében a genvarians altal kodolt
transzferaz enzim aktivitasa megvaltozik, kevesebb H
antigent alakit at A antigenné (az A antigén szama
kevesebb lesz)

* A alcsoportu egyénre jellemzo:
« A vwi-i anti-A antitest abszorpciojara kepesek
* A plazmaja nem tartalmaz anti-A antitestet



A alcsoportok

* A1 (80%) es A2 (20%) alcsoport a legfontosabb

* A1 fenotipusu vvt az anti-A-val er0s (++++) reakciot ad,
A2-es az anti-A-val gyengebben reagal

* Az A1 gen terméke az osszes H anyagot A antigenne
alakitja at, az A2 gen altal kodolt transzferaz enzim erre
csak reszben képes

* H anyag mennyisége csokkeno sorrendben:
+ 0>A2B>A2>B>A1>A1B

* A ket alcsoport elkulonitese:

 anti-A1-el csak az A1 antigén reagal, az A2 nem
 anti-H-val az A2 antigén reagal, az A1 nem (altalaban)



A1 és A2 alcsoport




A alcsoportok

» Egyeb alcsoportok: A3, Aint, Ax, Am, Aend, Afinn,
Abantu, Ael

» Szerologiai jellemzbik:
* Anti-H antitesttel er0sen reagalnak
* Anti-A antitesttel valtozo er0sségl reakciok, az A antigen
mennyiségetol fugg
* A nagyon gyenge formak agglutinacio kivaltasara nem, csak
az anti-A antitest abszorpciojara képesek



Antigen Frequency in Blood Group A Subgroups

Aq-Erythrocyte Ao-Erythrocyte A3-Erythrocyte
800'000-900'000 Antigens 160'000-440'000 Antigens 35'000-100'000 Artigens

% Aq -Antigen
=y Ao-Antigen
St A3 -Antigen
S Ay -Antigen

Ax-Enythrocyte Am-Enthrocyte
1'400-107300Antigens 200 - 1'090 Antigens . Am-Antigen




ABO vercsoportok megoszlasa
Populaci | A, A B AB  AB Jellemzok

Mourant et al. 1976, Dr.Tauszik 1984, Walter, Nemeskéri 1972



Kornyezeti hatasok

 AML-ben gyakran A vagy B antigéngyengules figyelheto
meg, akar 0-s vvt-k is megjelenhetnek
* remisszioban altalaban normal ABO tulajdonsag

» Szerzett B tulajdonsag: colon carcinomaban az oroklott
A antigen mellett B antigén is megjelenhet
* Az A antigen tulajdonsagot hordozo szénhidrat bakterialis

emesztodése réeven olyan lanc jon letre, ami keresztreagal
az anti-B-vel
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ABO vercsoportrendszer antitestjei

e anti-A és anti-B antitest

» Termeszetes modon fordulnak el6 minden egyén savojaban,
REGULARIS antitestek

» egyedul az ABO vercsoportrendszernéel = klinikailag a
legjelentosebb

 NEM vorosvertestek valtjak ki a termelodesuket

» Kotelezben jelen kell lenniuk, ha hianyoznak, keresni kell az
okat (kivéve AB-s egyén)

» 3-6 hdénapos korban jelennek meg (bélflora kialakulasaval
hozhato o0sszefuggésbe, egyértelmien nem tudjuk)
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ABO rendszer antitestjel

* [|gM tipusuak (IgG, ritkan IgA) — direkt agglutinaciora
kéepesek
* Anti-A titere altalaban magasabb: 8-2048
* Anti-B titere alacsonyabb: 8-256

* 0-s egyénekben altalaban magasabb az anti-A és anti-B
mennyisége
 ezaltal az IgG tartalmu antitestek mennyisége is tobb



IgM tipusu antitest

« Komplett antitest
» Direkt agglutinin
=, * Az immunglobinok 10 %-a
_ * « Pentamer szerkezetl
)  Korai immunvalaszban termelédik
’ « Komplementet aktival
» Hideg tipusu antitest, reakciéhé 4 °C
» de az anti-A, anti-B antitest
37 °C-on is aktiv!

vAg
ATA



ellenanyagok a
plazmaban

Anti-B

Anti- A

3

Anti-B

Anti- A

vercsoport-
antigenek a
vordsversejtek
felszinen

vercsoportok

vAg
AA
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Landsteiner szabaly

*az egyen savoja normalis korulmenyek kozott
nem tartalmazhatja a sajat vorosvertestjein
talalhato ABO antigen(ek) ellen iranyulo
antitest(ek)et, de kotelezoen tartalmaznia kell a
hianyzo antigen(ek) elleni antitest(ek)et.



ABO kompatibilitas

Vvt Plazma




ABO kompatibilitas

« Mas a kompatibilitas sejtes (vvt vagy thr cc) keszitmeny es FFP
eseten

« Sejtes keszitmeny transzfuzidjakor a beteg ABO antitestjeit kell
figyelembe venni - ne adjunk olyan antigentulajdonsagu vvt-t
vagy thr-t, ami ellen iranyu ABO antitest talalhato a beteg
savojaban

* FFP transzfuzidja esetén a készitmenyben levo ABO

antitesteket kell figyelembe venni — ne adjunk olyan FFP-t,
amiben a beteg ABO antigenje ellen iranyu ABO antitest van

vAg
AA



(Vvt/thr cc. esetén)

BLOOD TYPES %

stepintomygreenworld.com

NOVECANGIVE
13150015710

A+, AB+

O+, A+, B+, AB+
B+, AB+

AB+

A+, A-, AB+, AB-

Everyone

B+, B-, AB+, AB-
AB+ , AB-

YOI ECAN RECEIVE
121,000 1FROM
A+, A-, O+, O-
O+, O-
B+, B-, 0+, O-
Everyone
A-, O-
O-

B-, O-
AB-, A-, B-, O-
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ABO inkompatibilitas

* Inkompatibilis vvt keszitmeny transzfuzioja esetéen a
recipiens antitestjei (anti-A és/vagy anti-B) iranyulnak a
donor vvt-in levo ABO antigen(ek) ellen - (ABO major
inkompatibilitas)

* Pl: 0-s beteg kap A/B/AB-s egyentdl szarmazod vvt cc-
t vagy A/B-s beteg kap AB-s egyentdl vvt cc-t

* A betranszfundalt donor vvt-k szinte azonnall
szétesése erpalyan belul — intravasalis hemolizis
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ABO inkompatibilitas

* Inkompatibilis FFP (friss fagyasztott plazma)
transzfuzidja eseten a donor ABO antitest(ek) (anti-A,
anti-B) iranyul(nak) a recipiens vvt-in levo ABO
antigen(ek) ellen - (ABO minor inkompatibilitas)

* Pl.: ha egy A/B/AB-s beteg kap 0-s egyéntol

szarmazo FFP-t vagy AB-s beteg kap A-s vagy B-s
donortdl szarmazo FFP-t

* A beteg vvt-i esnek szet erpalyan belul - intravasalis
hemolizis



Blood type and ABO-incompatible acute haemolytic transfusion reaction

ABO Blood Types

TYPE A

2
Surface antigen A

1R d = =]

3

Surface antigen B

TYPE AB

Surface antigens
A and B

TYPE O

Neither A nor B
surface antigens

\r

Anti-B antibodies
in plasma

A\

Anti-A antibodies
in plasma

Neither anti-A nor
anti-B antibodies

<
r

Anti-A and anti-B
antibodies

RBC
surface antigens

- opposing —>

Acute haemolytic reaction: ABO incompatible transfusion

antibodies
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agglutination and haemolysis




ABO inkompatibilitas

« ABO major inkompatibilitas:
* arecipiens anti-A, anti-B antitestje iranyul a donor A és/vagy B
antigenje ellen

« Vvt konc. eseten: 0<— A/B/AB vagy A/B<+—AB)
« ABO minor inkompatibilitas:

« a donor anti-A, anti-B antitestje iranyul a recipiens A és/vagy B
antigenje ellen

* FFP esetén: 0—>A/B/AB vagy A/B—> AB

« ABO major-minor inkompatibilitas:
* a ketto egyutt: A »BvagyB »A

A nyil mindig a donortdl a recipiens felé mutat.



Hemolitikus transzfuziés szovodmeny

 azonnali: a tuneteket a transzfundalt vvt-k szinte

azonnali szétesése okozza (dontoen intravasalis
hemolizis)
« TUnetek: rossz kOzérzet, gyengeseg, hanyinger, mellkasi és hati fajdalom,

hidegrazas, laz, tachycardla dyspnoe, hypotenzio, gyors anaemizalodas,
hemoglobmurla DIC, oliguria/anuria, sokk

« gyakran fatalis, hatterében ABO inkompatibilis transzfuzio all

* késOi: szinten a transzfundalt vvt-k szetesese okozza,
amit a transzfuziot kovetéen megjelend, irregularis
antitestek valtanak ki (inkabb extravasalis hemolizis)

« a vart Hgb emelkedés elmarad = icterus

« az antitestek a primer immunizacio révén a transzfuzioét kovetd 7-14. naptol
mutathatok ki, de 3 honapig szamitani kell megjelenésukre — megel6zni nem
lehet, a transzfuzié iIndikaciojat minden esetben alaposan mérlegelni kell

vAg
AA



Bombay vercsoport

« 1952 Bombay
* Nagyon ritka, Oh fenotipus

* hh genotipus: nincs se A, se B, se |

antigén a vvt

membranban (H antigéen hianyaban az A és B antigén

nem tud kialakulni)

* A plazmaban anti-A, anti-B, anti-H antitest talalhato,

ezert a 0-s sejtekkel is reagal

» Csak egymastol kaphatnak vért vagy autotranszfuzio

johet szoba
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ABOQO vercsoportrendszer klinikal
jelentosege

* ABO inkompatibilis vwt/FFP keszitmény transzfuzioja
azonnali hemolitikus transzfuzidés szovodmeényt okoz
* Major inkompatibilitas
* Minor inkompatibilitas
* Major-minor inkompatibilitas



ABOQO vercsoportrendszer klinikal
jelentosege

» ABO inkompatibilitds okozta UHB (Ujszlildttkori hemolitikus
betegseg) — neonatologial jelentéseg

» Altaldban 0-s anyak A-s vagy B-s Ujszlldttjeiknél alakul ki
* 0-s vercsoportuakban a savoban levo, nagy mennyisegu anti-A

és anti-B antitestek kisebb hanyada IgG tipusu, mely atjutva a
placentan kotodik a magzati vvt-k A és/vagy B antigénjéhez

» extravasalis hemolizis, enyhe mertekl anaemia és sargasag
jellemazi

» Az ujszulott koldok mintaja DAT pozitiv (+/++)
« Kék fény hatasara — amennyiben szukseges — par napon belul
javul

vAg
AA



vAg
<] >
AA

ABO rendszer klinikai jelentosége

* Transzplantacios jelentoség:

* Antigenjei szinte minden szoveti sejten jelen vannak
(epithelium, vascularis endothelium, kiveve: KIR),
hisztokompatibilitasi rendszer

* Szervtranszplantaciok eseten elsodleges donorszelekcios
szempont (HLA masodlagos) — sziv, maj, vese tx ...

« HSCT (hematopoietic stem cell transplantation) esetén a
HLA az els6dleges, mig az ABO kompatibilitas nem
szukseges:

« a hemopoetikus &ssejtek nem hordozzak az ABO tulajdonsagot (de major ABO
inkompatibilis HSCT esetén a pure red cell aplasia sulyos és elhuz6do lehet,
allando transzfuzids igény akar honapokig)




