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Thrombocita antigenek

 ABO antigének:

- Szamuk joval kevesebb a thr-on (néhany 10e)

- A membran része, valamint a plazmabdl is
abszorbealddik

- ABO inkompatibilis thr-k a keringésben csokkent
tulelést mutatnak

 Egyéb vorosversejt antigének:
- P, Lewis, | antigenek
- Mas vvt rendszer nincs jelen



Thrombocita antigenek

 HLA antigenek:
- Csak az |. osztalyu (HLA-A, -B, -C)
 Thrombocita specifikus antigenek:

- HPA (=human platelet antigen) rendszer

- Osszesen 24 antigén (specifikus antitestekkel
azonositva)

- 0 biallélikus rendszer (HPA-1, -2, -3, -4, -5, -15)
e a antigén: a gyakori allél (major gén) termeke
* b antigén: a ritka allel (minor gén) terméke

* A minor gének homozigota formaban valo el6fordulasa
<0,2%

- w antigen: ha csak az egyik antigent sikerult kimutatni pl.:
HPA-6bw



Table 13.2 Human platelet antigens (HPAs).

System Antigen Original names Glycoprotein CD

HPA-1 HPA-1a Zw*, PIM GPlIlla CD61
HPA-1b Zw®, PI*

HPA-2 HPA-2a Ko® GPIb* CD42b
HPA-2b Ko?, Sib*

HPA-3 HPA-3a Bak®, Lek® GPIIb CD41
HPA-3b Bak”

HPA-4 HPA-4a Yuk®, Pen® GPIlla CD61
HPA-4b Yuk?, Pen”

HPA-5 HPA-5a Br’, Zav® GPla CD49b
HPA-5b Br*, Zav*, H¢*
HPA-6bw Cal 1" GPIlla CD61
HPA-7bw Mo* GPllla CD61
HPA-8bw Sr* GPIlla CD61
HPA-9bw Max® GPIIb CD41
HPA-10bw La® GPIlla CD61
HPA-11bw Gro® GPIlla CD61
HPA-12bw Iy* GPIb® CD42c
HPA-13bw Sit* GPla CD49b
HPA-14bw Oe’ GPIlla CD61

HPA-15 HPA-15a Gov" CD109 CD109
HPA-15b Gov* CD109 CD109
HPA-16bw Duv* GPIlla CD61

Source: Adapted from Metcalfe et al. 2003. Reproduced with permission of

John Wiley & Sons Ltd.

*kaukazusiakban

Gyakorisag

98%
27%
>99%
13-15%
85%
63-70%
~100 %
0%*
99%
20%

74%
81%



Thrombocita ellenes antitestek

o Szerepuk a kovetkezo korkepek kialakitasaban
van:

- Thrombocita refrakter allapot

- Ujszuléttkori alloimmun thrombocitopénia (NAIT)
- Autoimmun thrombocitopénias purpura (ITP)

- Gyogyszer indukalta immun thrombocitopénia

- Poszttranszfuziés purpura (PTP)

- Lazas, nem hemolitikus transzfuzios reakcid
(NHLTR)

» Leggyakrabban az anti-HPA-1a fordul els



Granulocita antigének

 ABO es | antigenek
 HLA antigéenek — csak az |. osztalyu

 HNA (human neutrophil-specific antigen)
rendszer:

- HNA-1 harom antigent tartalmaz

- A tobbi rendszernél csak egy antigen tulajdonsagot
sikerult kimutatni



Table 13.1 ISBT Human Neutrophil Antigen (HNA) nomenclature.

Antigen Antigens Location Former Alleles
system name
HNA-1 HNA-1a FcyRIIIb NA1l FCGR3B*1
HNA-1b FeyRIITb NA2 FCGR3B*2
HNA-1c FcyRIIIb SH FCGR3B*3
HNA-2 HNA-2a CD177 (NB1gp) NBI CD177*1
HNA-3 HNA-3a 70-95kD gp 5b SLC44A2*1
HNA-3b 80-100kD gp 5a SLC44A2*2
HNA-4 HNA-4a CD11b (CR3) Mart’ CD11B*1
HNA-5 HNA-5a CD11a (LFA-1) Ond* CD11A*1

CR3, C3bi receptor; gp, glycoprotein; HNA, human neutrophil antigen; ISBT,
International Society of Blood Transfusion; LFA-1, leukocyte function antigen-1.
Source: Adapted from Wang et al. 2009. Reproduced with permission of Elsevier.



Granulocita ellenes antitestek

« Kapcsolodo korkepek:
- Autoimmun neutropénia
- Ujszuldttkori alloimmun neutropénia

- Lazas, nem hemolitikus transzfuziés reakcio
(NHLTR)

- TRALI - transzfuzidéhoz tarsult akut tudokarosodas
- Transzfuziohoz kapcsolt alloimmun neutropénia



HLA (human leukocita antigén) rendszer
« MHC =major histocompatibility complex

* Nagy terjedelm( génszakasz kodolja, szorosan
kapcsolt genlokuszokban elhelyezkedo
géencsaladokkal — nagyfoku polimorfizmus
jellemzi

- MHC L, lll., ll. osztalyt kddolo szakaszok jol
elkulonulnek

- Intermedier modon oroklédnek
 Feladatuk:

- Immunologiai felismerés, immunvalasz
szabalyozasa — pl.:T-sejt dependens antigén prezentacié

- Szoveti sejtek, fehervérsejtek antigenjei



HLA rendszer

 (MHC) |. osztaly:
- HLA — A, -B, -C (klasszikus antigének)
- HLA-F, -G, -E (nem klasszikus antigen)
 (MHC) Il. osztaly:
- HLA - DR, -DQ, -DP (klasszikus antigének)
- HLA — DM, -DO (nem klasszikus antigenek)
e (MHCQC) lll. osztaly:

- Komplement rendszer faktorai
- H6sokkfehérje
- Tumor nekrozis faktor
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|. osztalyu HLA antigenek:
- Minden szoveti sejten jelen vannak, kivéve
Ivarsejtek és trophoblast

- Az endogén eredetl peptid antigének
bemutatasaban vesznek részt a( CD8+) citotoxikus

T sejteknek
- Oldhato formaban a plazmaban is megjelennek

ll. osztalyu HLA antigenek:

- Aktivalt B limfocitakon,ill. antigen bemutatast vegz6
makrofag és dendrltlkus sejteken jelennek meg

- Az exogeén eredetu peptideket prezentalo sejtek
(APC-k) eés a (CD4+) T-helper sejtek kozotti
folyamatok szabalyozasaban vesz részt




HLA rendszer jelent0osege

Minden ember egyediséget jelentik

- A gének nagyfoku polimorfizmusa, blokkokban
tortend oroklodése es a génvariansok lehetseges
nagyszamu kombinacioja miatt

- Szarmazas megallapitasi vizsgalatok

HLA Immunizacio — a készitmények fvs
szennyezettsege anti-HLA antitest megjeleneséet okozhatja

- NHLTR
- Thrombocita refrakter allapot
- TRALI (transzfuzidéhoz tarsulo akut tudékarosodas)

A-GVHD (transzfuzio asszocialt GVHD)
HSCT — elsddleges donorszelekcios szempont




Thrombocita refrakter allapot

» Politranszfundalt betegek 20-70%-nal kialakul

- Altaldban onkohematoldgiai betegek kdrében

» Ket egymast koveto thr transzfuzid utan sincs
thr szam emelkedés, ill. nincs verzéscsillapito
hatas

e CCl szamolasa

* Immunolodgiai és nem immunologiai okok
egyarant fennallhatnak, akar egyidejuleg is



Thrombocita refrakter allapot

* Immunolodgiai ok  Nem immunologiai ok
- HLA ellenes antitest - Aktiv verzes
(>90%) - Laz, sepsis
- Thr ellenes allo- vagy

- Splenomegalia
- DIC

autoantitest

- Gyogyszer indukalta
thr ellenes antitest - TTP

- Massziv transzfuzié
- Gyogyszerhatasok



Thrombocita refrakter allapot

o Szteroid, IVIG kezeles
* Thr készitmeny aferezis technikaval + irradiacio

- 1 donortdl szarmazik
- A donor HLA-A-ra és -B-re egyeztetett (nehézkes)

» Valasztott thr készitmeny adasa

- hatékony thr specifikus antigenek elleni antitest
esetén és HLA-ra nem megfelelo, de kompatibilis
donor eseten is

- Budapesten vegzik csak



UjszUléttkori alloimmun
thrombocitopenia

 NAIT = neonatalis alloimmun thrombocitopénia

- 1/ 2000-3000 élveszuletés (irodalmi adat)

- Kivalto antitestek: altalaban HPA-ellenes,
kaukazusiaknal leggyakrabban az anti-HPA-1a (de
okozhatja esetlegesen anti-HLA, ABO antitest is)

- A placentan atjuto IgG antitest karositja a magzati
thr-t

- Gyakran mar elsd terhesség soran kialakul

- Erintett GjszUldtteknél (magzatoknal) a
trombocitopénia gyakran sulyos foku

- Kovetkez06 ternessegekben 90%-ban ter vissza




UjszUléttkori alloimmun
thrombocitopenia

 NAIT = neonatalis alloimmun thrombocitopénia

- Az elsd 48 draban a thr szam tovabb csokken
- Tunetek:

e petechiak testszerte

* ritkabban: hematomak, GI, hugyuti vérzes,
intrakranialis verzés

- Trombocitopenia nehany hétig tart, de elhuzodhat
- Thr transzfuzio javasolt altalaban 20e/ul alatt

- Terhesség alatt az anya IVIG kezeléese gyakran
hatekony



UjszUlSttkori alloimmun neutropénia

e Antitestek:
- anti-HNA-1a, anti-HNA-1b, anti-HNA-2a

* Az abszolut neutrophil szam alacsony (100-
200/ul) — életet veszélyezteto lehet

o« Kezelése: antibiotikumok, IVIG, G-CSF
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