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Vé rCSOpO rtOk felfedeZése — antitest segitségével felismert polimorf tulajdonsagok

First examples of antibody defining system

Blood group system Detected by:
Agglutination

Name Year of of red cells Antiglobulin
(abbreviation) discovery Found in serum of in saline test
ABO 1901 : : .
£ aia () 1946 Normal subjects Yes -
MN 1927 Rabbits injected with Yes -
P 1927 human red cells
LW 1930s Rabbits and guinea pigs

(see text) injected with rhesus monkey Yes —

red cells
Rhesus (Rh) 1939 (i) Mother of stillborn infant Yes —t
1940 (ii) Transfused patients Yes -t

Lutheran (Lu) 1945 Transfused patient Yes -
Kell (K) 1946 ﬁ\z AHG / Coombs reagens alkalmazasa az antitestek kimutatasaban: 1945
Duffy (Fy) 1950
Kidd (Jk) 1951 Transfused patients or
Diego (Di) 1955 mothers of infants with No* YVes
Cartwright (Yt) 1956 haemolytic disease of the
Xg 1962 newborn
Dombrock (Do) 1965
Colton (Co) 1967
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Vércsoport rendszerek - ISBT nomenklatira

ISBT - Bloood Group Systems and antigenes 1990 - 2014
ISBT vércsoport rendszer Kollekcid 700 sorozat | 901 sorozat bsszes
év verzio rendszer antigének szama antigének | antigének | antigének |Polimorfjelleg
1990 BGT 1990 London 19 157 9 30 37 13 237
1995 BGT 1995 23 196 5 11 37 12 256
Amsterdam
2003 update 2003 March 29 239 5 9 19 11 278
2004 BGT 2004 29 244 6 12 19 9 284
Vancouver
2008 upedate 2008 30 272 6 12 10 5 299
August
2010 update 2010 30 285 7 18 17 8 328
August
2012 v3.0 121028 33 296 3] 15 17 7 335
2014 v4.0 141120 35 303 6 15 17 7 342
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Vércsoport rendszerek - ISBT nomenklatara 2012

No. Vércsoport Vércsoport Gén Kromo.szc')Tn antigé nek

megnevezése | szimbolum | megnevezés | alokalizacio | 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 |bsszesen
001 ABO ABO ABO 9qg34.2 A B AB Al 4
002 MNS MNS N 4q31.21 M N S s U He | Mia | Mc | w | Mur | mg Vi 46
003 P1PK P1PK A4GALT 22q13.2 P1 Pk NOR 3
004 Rh RH RHD, RHCE| 1p36.11 D C E c e f Ce Cw Cx Vv Ew G 54
005 Lutheran LU LU 19g13.32 Lua Lub Lu3 Lu4d Lu5 Lu6 Lu7 Lu8 Lu9 Lull Lul2 20
006 Kell KEL KEL 7934 K k Kpa Kpb Ku Jsa Jsb Ula K11 K12 35
007 Lewis LE FUT3 19p13.3 Lea Leb Leab | LebH | AlLeb | BLeb
008 Duffy FY DARC 1923.2 Fya Fyb Fy3 Fy5 Fy6
009 Kidd JK SLC14A1 18g12.3 Jka Jkb Jk3 3
010 Diego DI SLC4A1 17¢21.31 Dia Dib Wra Wrb Wda Rba |WARR| ELO Wu Bpa Moa Hga 22
011 Yt YT ACHE 7922.1 Yta Ytb 2
012 Xg XG XG,MIC2 | Xp22.33 | Xga | CD99 2
013 Scianna SC ERMAP 1p34.2 Scl Sc2 Sc3 Rd STAR | SCER | SCAN 7
014 Dombrock DO ART4 12p12.3 Doa Dob Gya Hy Joa | DOYA | DOMR| DOLG 8
015 Colton CO AQP1 7p14.3 Coa Cob Co3 Co4 4
016 | ancsterner- LW ICAM4 | 19p13.2 LWa | Lwab | Lwb 3
017 Chido/Rogers CH/RG C4A, C4B 6p21.3 Chi Ch2 Ch3 Ch4 Chb Ché WH Rg1 Rg2 10
018 H H FUT1 19913.33 H 1
019 Kx XK XK Xp21.1 Kx
020 Gebrich GE GYPC 2g14.3 Ge2 Ge3 Ged Wb Lsa Ana Dha GEIS GEPL | GEAT | GETI 11
021 Cromer CROM CD55 1g932.2 Cra Tca Tcb Tcc Dra Esa IFC [ WESa | WESb | UMC | GUTI | SERF 18
022 Knops KN CR1 1932.2 Kna Knb | McCa Si1 Yka | McCb SI2 SI3  |KCAM 9
023 Indian IN CD44 11p13 Ina Inb INFI | INJA 4
024 Ok OK BSG 19p13.3 Oka | OKGV | OKWM 3
025 Raph RAPH CcD151 11p155 | RAPH | MER2 2
026 |John Milton Hagen JMH SEMA7A 15g24.1 JMH | JMHK | JMHL [ JMHG | JMHM | IMHQ 6
027 | | GCNT2 6p24.2 | 1
028 Globoside GLOB B3GALT3 3026.1 P 1
029 Gill GIL AQP3 9p13.3 GIL 1
030 | Rh-associated RHAG RHAG | 6p2i-gter |Duclos| Ola | DSLK |RHAG4 4

alycoprotein
031 Forsman FORS GBGT1 9034.13 FORS1 1
032 Junior JR ABCG2 4922 Jra 1
033 Langereis LAN ABCB6 2936 Lan 1

Toldi J.: VVércsoportrendszerek (GK2018)




Toldi J.: VVércsoportrendszerek (GK2018)

Table of blood group collections ISBT v3.0 121028 Table of hig h incidence antigens (90]_ seri es)
Collection Antigen v3.0 121028
Incidence
No. Name Symbol No. Symbol % NO. Name Symbol
205001 | Csa 95 :
205 Cost COST 901002 Langereis Lan
205002 Csh 34
207 li I 207002 i * 901003 Au gus t Ata
208001 Era >99 901005 Ira
208 Er ER 208002 Erb <1 901008 Emm
208003 Er3 >99 901009 Anton AnWj
209002
901012 Sid Sda
209 GLOB 209003 LKE 98
901014 PEL
209004 PX2
210001 Lec 1 901016 MAM
210
210002 Led 6 Table of low incidence antigens (700 series) v2.0 110914
212001 Vel >99
212 Vel VEL No. Name Symbol No. Name Symbol
212002 | ABTI >99 700002 Batty By 00040 | B SSE | RAsM
213001 Hu
700003 | Christiansen Chra
213002 M1 700005 Biles Bi 700044 JFV
213 513003 m 700006 Box Bxa 700045 Katagiri Kg
700017 Torkildsen Toa 700047 Jones JONES
213004 | Can 700018 |  Peters Pta 700049 HIK
213005 Sext 700019 Reid Rea 700050 HOFM
*By standard serological tests, may appear to be Tow mcidence. ODbsolete
collections: 201 Gerbich; 202 Cromer; 203 Indian; 204 Auberger; 206 Gregory; 700021 Jensen Jea 700052 SARA
211 Wright. 700028 | Livesay Lia 700054 REIT




A polimorf jellegekrol szerzett ismereteink attekintése

< Genlokusz
- kromoszéma pozicid

/

s Allégenek
-ISBT
- géngyakorisag (%)

K/

%+ Génszerkezet

-
El E2

i
E3

% vOrosversejt fenotipus
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- Dombrock vércsoportrendszer ISBT 014 -

ART 4 (14kbp; 3 exon)

12p12.3
Do?, Do° Gy3 Hy, Jo2
001 002 003 004 005
0,42 0,58 H H H
- a pontmutaciok pozicioja - génproduktum
Carrier:  GPI membranfehérje
378 C>T Epitop: - Tyrl26
624 T > C - Leu208
983 A >G - Asp256Asp
) | Do(a+b-) | [17,8%
El E2 E3
Do(a+b+) | |47,6%
. A
Do(a-b+) | [34,6% \ /
) DO(a'b-) n.r. exondeléci6 >

El E3



Vércsoportrendszerek felosztasa

+» az allél variansok
szama szerint

» polimorf rendszer (Rh)

» dimorf rendszer (MN; Ss)

» monomorf rendszer (Hh)
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» klinikai jelentoségiik
szerint

» ABO
» Rh

» Immunogen csoport
(K, Fy, JK)

> ABO tarsrendszerek
(H, Le, I)



006 Kell vercsoportrendszer (immunogén csoport)

s felfedezeése: Coombs és mtsai, 1946, UHB
% polimorfizmus tekintetében az Rh és az MNS vércsoportrendszer utan kovetkezik
% genkolcsonhatasok: Kell - XK és GYPC (Gebrich) génlokuszok

s antigénjei direkt géntermék, a Kell génben bekovetkezo tobbszoros SNP mutdcio eredményei

% besorolas

O Kell antigének és variansai (ISBT 2012)

5 allélparban: K/k, Kpa/KpP, Js#/Jsb, Js¢, K11/K17, K14/K24
- 7 gyakori antigen: K12, K13,. K18, K19, K20, TOU, RAZ
- 30 alacsony gyakorisagu — privat antigén: Ul2, K23, VLAN

- Kuvagy K5 antigén a K, kivételével minden Kell fenotipusban megjelenik

O Ritka es hianyos fenotipusok
- K, fenotipus
- Kmod

- McLeod fenotipus
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Kell konformacios antigen struktiura

KELL (KEL) génlokusz (7g34; 21,5kbp; 19 exon) sematikus abrazolasa

Exonok / ’L 6 | o 7

+» Pontmutéaciok C698T
Thr193Met

U gpKEL K=Met

Il. t. membr. feh. k=Thr

+» Pontmutéaciok G539A
Arg180Pro

U gpKEL K14=Arg

1. t. membr. feh. K24=Pro

= Kell protein

- Il tipusu integralis membran fehérje

- Glikoprotein (96kDa,732 AS)

- Intracelluléris rész (47AS)

- Transzmembran rész (48—-67AS)

- Extracelullaris rész (665 AS )
O5-6 N-glikozid kotés (12% cukor)
@15 -16 cystein maradany

- Enzimfunkcid (cink endopeptidaz)

- Human elofordulas

- vorosveérsejt ~ 2500-6000
- vOrosvérsejt prekurzor
- Allatvilag (egyes eml6soknél)
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19

8 4/_ 17

C961T T910C

Leu597Prot
Jsh=Leu
Jsa=Pro

Arg281Trp
Kpb=Arg
Kpa=Trp
Kpc=Glu

T80SC - génkdrnyezet: cystikus fibrosis

Val302Ala

K11=Val
K17=Ala

« KX gén (Xp21; ~ 3 exon)
- génkdrnyezet: Duchenn dystrophia
chr granulomatosis

= KX protein
- I11. tipusu integralis membranfeheérje
(37kDa, 444AS)
- Cukrot nem tartalmaz
- Doménszerkezet (10)
- 16 cystein maradvany
-Membran transzporter
- Human elofordulas

- vorosveérsejt

- vazizomzat

- idegsejtek

Kell protein sematikus abrazolasa

COOH

K11/K17

Extracellularis szakasz
(665 AS)

Kp

Transzmembran szakasz
(28AS) ,

Citoplazma szakasz

(47AS)
NH2
@ N-glikozid kotés
. Cystein maradvany
Bira Biea



Allélkapcsolt Kell génvariansok altal meghatarozott fenotipusok (ISBT 006, KEL)

jeldlese, . (0
romoszomaporicio (eenotipus) fenotipus (%) kaukazusi populacio (%)
K és K antigénekre nézve K+ K+
KK K+, k- 0,2
9,0
K/K K+, k+ 8,8
99,8
k/k K-, k+ 91,0
Kpa és Kpb antigénekre nézve Kpa Kpb
KEL Kpa/Kpa Kp(a+b-) ritka
(Kell, Kp, Js)
7034 Kpa/Kpb Kp(a+b+) 2,3 100.0
Kpb/Kpb Kp(a-b+) 97,7 |
Jsa és Jsb antigénekre nézve Jsa Jsb
JsalJsa Js(a+b-) 0
Jsa/Jsh Js(a+b+) ritka
100,0
Jsb/Jsb Js(a-b+) 100

Ko fenotipus (K-k-Kpa-Kpb-Js-Jsh-)

nagyon ritka

Edition

megjegyzés: a '+' a megfeled reagenssel adott pozitiv, mig a

'-' negativ reakciot jelenti forras: AABB Manual 10th
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Ritka hianyos fenotipusok

*» Ko fenotipus

-Oroklott K, fenotipus

Génmechanizmus: - homozigdtasag a Ko recessziv génre
Eldfordulds: Europai, Afrikai, Eszak és Dél Amerikai, Japan, Indiai populacioban
Gyakorisag:

- 1990-ig tobb mint 40 esetet publikéltak (W.L. Marsh)

- fehérekben 1:16518/:24953 (0,007%); japanokban 1:14541

Vorosvérsejt jellemzok:

- Ko fenotipus nem tartalmaz Kell génproduktumot (K- k-,Kpa-, Kpb-...)

- a vorosversejteken a Kx mennyisége csokkent mégis eros aktivitdast mutat

- a Ko vorosvérsejtek nem mutatnak morfoldgiai eltérést, talélésik normalis

- a Ko fenotipust altalaban Ku antitest (Kx+Km) segitségével sikerdl felismerni

Transzfuzios jelentosége — a transzflzid/terhesség stlyos HTR/UHB-t okoz6 anti-Ku (-Km-Kx)

antitestet megjelenéséthez vezet

-Szerzett Ko fenotipus (AIHA)

< Kmod fenotipus

- KO hasonlo, de K5+, a csdkkent K5 aktivitas esetenként transzfuzid/terhesség kdvetkezmenye
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Mcleod fenotipus

% a sejtmembran nem tartalmaz Kx és Km (KEL20) antigént
% a vorosvérsejten erosen csokkent a Kell antigének kifejezodése - ezért aMcLeod fenotipus kimutatésara anti-k-t hasznalnak
% a McLeod fenotipus hatterében tébb genetikai mechanizmus szerepel

- az X nemi kromoszoma részeleges delécidja

- XK génlokuszban bekdvetkezett génhiba (defektus)

- pontmutéacio az XK génben (tdbb formaja is ismert)
¢ a McLeod vorosvérsejt abnormalitasai - acantocytosis

(eltéréen az egyéb ritka Kell varidansoktdl) - lerévidalt tulélés — kompenzalt hemolysis
- hiperaktiv erytrocytopoesis
% a McLeod fenotipus gyakorisagra nezve nincsenek pontos adatok
- 1990-ig 60 esetet irtak le
- kizarolag europai fehér és japan férfiakban jelent meg
% a Mcleod fenotipusl beteg transzfizié hatasara anti-Kx antitestet termel

“+ A McLeod fenotipus esetenként neurologiai tiinetekkel tarsul — McLeod Szindroma (MLS)

- neurologiai eltérések , mint koros relexek, nem kontrollalhaté izommozgasok
- izomsorvadas, cardyomyopathia, emelkedett CK
- az MLS-t kizardlag férfiakban irtak le

s MLS és a CGD beteqséq (sulyos szeptikus dallapothoz vezetd kéréds fagocita funkcié) kapcsolata
- X nemi kromoszéma Xk kokuszt is érintd delécié esetén irtak le
- oroklodés: - carier n6— egészséges ferfi kapcsolatbol: beteg fit utdd (50%) és carier leany (50%)
- egészséges no — beteg férfi kapcsolatbdl: egészséges fiu (100%), carier leany (100%)
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Kell antitestek jellemzoi (RH; ISBT 006)
antitest jellemzoi éllettani hatas
i : Reakciohémérséklet Agglutinacios képessé L. Immun
antitest | ., antitest | Nedccohomersekde &8 pesses dozis globulin komplement| HTR UHB
természete o . ) hatas ] aktivacid | korai/késdi
22°C 37°C direkt | IDAT [ enzimteszt osztaly
- Gl/M
anti-K 1 I/T]| - + -+ + -+ - I -+ +/+ A + A
anti-k | I - + + -+ - Gl - +/+V +
anti-kp*' | 1/T /A - + + -+ - G - SRR AN
anti-Kp"* | 1/ T /A - + + -+ - G, G4 - -1+ Y +
anti-Js? /T - + -+ + -+ - G/IMJ - /[+V +
anti-Js° # | - + + + - G - [+V + A
anti-Ku || I + + -+ - G - -[+ A +
az antitest: #= kizarolag a feketeboriiekben fordult eld, 1= gyakori, |=ritka, ||=nagyon ritka, <= azonos gyakorisaggal megjelend; antitest természete: I=immun,
T=természetes, A=autoimmun; IDAT=Indirekt Antiglobulin teszt; -= nem, +=igen, -+=cléfordulhat, ¥ =enyhe, P =kozépsulyos, A=stlyos lefolyasti, iires mez6 =nem
all rendelkezésre elegendo adat

e TranszfUzibs jelentdsége: - antigénjei erds immunogenek, az anti-K gyakorisag tekintetében
az Rh antitestek utan kovetkezik (30%), a ritkan eldfordulo anti-k esetén a beteg szamara
kompatibilist vér biztositasa problémas lehet, az anti-Kpb AIHA-ban autoantitest
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anti-K antitesttel kivaltott UHB igazolasa az csaladvizsgalattal

esetismertetés

« V2012 050 gyerek

Transzfuzios anamnézis:

- Kell antigén: nem meghatarozhato

- DAT: keétes pozitiv (-+)

- transzfuziot igénylé anémia % Ready Gene Kell plus eredmeény:
K, k, Kpb, Jsb, K11

K k Kpa Kpb Jsa Jsb K11 K17

V2013 016 anya *+ V2013_017 apa

%  Ready Gene Kell plus eredmény:

% Ready Gene Kell plus eredmény: ¢

k, Kpb, Jsb, K11 K, k, Kpb, Jsh, K11
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Duffy vércsoportrendszer (FY; ISBT 008) - immunogeén csoport
® jelenté'sebb antigénjei: Fya, Fyb, Fy3-HFA, Fy4-HFA, FyG-HFA

e kromoszomapozicié: 1922-923; FY lokusz variansai (Fya, Fyb, Fy); a Fy csendes - recesziv gén

énlokusz Sziil6i vorosvérsejten fenotipus | antigén gyakorisag (%) -
g'el('ilése genkombinacio megjelend antigén gyakorisag kaukazusi populécio
: (genotipus) noiions %) Fva =
Fya/Fya v. FyalFy Fy(a+b-) 18,2 -
FY Fya/Fyb Fy(atb+) 47,4 | "
Fyb/Fyb v. Fyb/Fy Fy(a-b+) 33.0 :
Fy/Fy Fy(a-b-) n. ritka

e antigénstruktira: 7 domenbdl felépiild hidrofob transzmembran receptor funkciéval (IL) bird
glikoprotein - epitop: pontmutacié okozta aminosavcsere: Gly42Asp(Fya/Fyb), enzimérzékeny antigén

e jelentiosebb antitestjei (anti-Fya, anti-Fyb)

antitest antitest jellemzoi ¢llettani hatas
J
i esetenként dozishatast mutato csak 37°C-on IDAT-ban reagalo 1gG -, ,
anti-Fya? tipust immun antitest sao’te kozépsulyos HTR és UHB
i esetenként dozishatast mutato csak 37°C-on IDAT-ban reagalo 1gG -, i
anti-Fyb | tipust immun antitest gaote kozépsulyos HTR és UHB

e Duffy transzfizios jelentosége: - antigénjei kdzepesen erds immunogének, antitestjei kizarolag transzfuziod 1/terhesség|
hatasara képzddnek, kozépsulyos - elhtiz6dd6 HTR és UHB okoznak - a Fya malaria receptor
megjegyzes 1= gyakori, illetve |=ritka el6fordulas, IDAT=indirekt Coombs technika
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Duffy protein (gpFy)

o N/H2 .(1) e e - Erosen hidrofob integralis membran fehérje
®e ®o/” 0,0 - Doménszerkezet (7, 336AS)
s, Fyﬁa/b\ IL8, MGSA - 35 - 43kD tomegii, glikoprotein
G44D % Fy -~ RANTES, MCP-1 - IL receptor (nagyfokt hasonlésag az IL8 recetorral)

- Human elofordulas
- vOrosvérsejten ~ 13500
- Endothel sejtek (lép, csontvelo)
- Purkinje sejtek

- Allatvilag (egyes emléséknél)

Chinese Europeans W, Alricans

1 B 35 14 20
’//, 3 P, 3] 80 95
COOH //////// R-h D lm 84 95
. 0 Ve 20 0 4
K 0 9 <l

Js* 0 0 2

Fy* 99 65 20

DIt 5 0 0
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Dllffy Fyb—>FX antlgén (pontmutécié a 2. exonban)

- - 7 7 - Ve 7 7 NH
Duffy membranfehérje sematikus és térbeli abrazolasa ’

Extracellularis szakasz
(61AS)

3
-e'
)

Transzmembran szakasz

"
(

=

Citoplazma szakasz

COOH

I antigéndeterminans csoport % N-glikokozid kotés o cystein maradvany ... diszulfid hid

Duffy (DARC, FY) génlokusz (1923.2; 1,5kbp; 2 exon) sematikus

abrazolasa
Exonok 1 5
«» Pontmutaciok G125A C265T
d gpFy Fya=Gly
3. tipust IMF. Fyb=Asp Fx=Arg89Cys

35-43kDa, 3338AS
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Kidd vércsoportrendszer (JK; ISBT 009) - immunogeén csoport
e antigénjei: Jka, Jkb, Jk3.ea

e kromoszomalokalizacio: 18912-921; génvariansai (Jka, Jkb, Jk); a Jk csendes - recesziv gén

, Sziil6i vorosveérsejten fenotipus | antigén gyakorisag (%) -
genlokusz , o, : e . L. s
. tn1s genkombinacid megjelend antigén gyakorisag kaukazusi populéciod
jelolése , ,
(genotipus) (fenotipus) (%) Jka Jkb
Jka/Jka vagy Jka/Jk Jk(a+b-) 28 -
Jka/Jkb Jk(a+b+) 49
SLC14A1 72,0
Jkb/Jkb vagy Jkb/Jk Jk(a-b+) 23
Jk/Jk vagy In(JK) Jk(a-b-) n. ritka
e antigénstruktara: Ill. tipust integralis membranfehérje (10 domen), urea transzporter funkcioval

bird glikoprotein - epitop: pontmutacioé okozta aminosavcsere: Asp280Asn(Jka/Jkb)
e antitestjei (anti-Jka, anti-Jkb)

antitest antitest jellemzo6i éllettani hatas

gyakran dozishatast mutatd 37°C-on IDAT-ban, néha enzimtesztben

reagald - esetenként komplementet k6té IgG immun antitest
gyakran dozishatast mutatd 37°C-on IDAT-ban, néha enzimtesztben

anti-Jkb| reagalo - esetenként komplementet kot IgG immun antitest
o Kidd transzfuzios jelentisége:. - antigénjei kozepesen erds immunogének, antitestjei kizardlag transzfizio
Tlerhesség| hatasara képzddnek, kozépsulyos - elhuzoddo HTR és UHB okoznak. A kés6i szovodmények 30%-t Kidd

antitestek okozzak
megjegyzés 1= gyakori, illetve |=ritka eléfordulas, IDAT=indirekt Coombs technika
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anti-Jka? kozépsilyos HTR és UHB

kozépsulyos HTR és UHB




002 MNS vércsoport rendszer

s felfedezése: 1927 Landsteiner, Levine — heteroantitest segitségével

% az Rh rendszert koveto masodik legpolimorfabb vércsoport rendszer
% 3 szorosan kapcsolt GYPA-GYPB-GYPE génlokusz direkt terméke
¢ antigénjei a gly-A/-B erdsen glikolizdlt I. tipusu integrdlis membrdnfehérjén (37kD, 131AS) jelennek meg

GYPA GYPB GYPE
A2 A3 A4 A5 A6 AT B2V B4B5B6 E1 E2VVESE6

# besorles UL
O MNS antigének és variansai (43; ISBT 2010) B
- 4 allélparban: M/N (GYPA), S/s (GYPB) ‘ v
- 7 gyakori antigén: GYPA: 5 (En?); GYPB: 2 (U) M
- 30 alacsony gyakorisagu antigén: GYPA:14, GYPB: 5 GYPA/B: 11
- hibrid antigének: Mc és M9
O Ritka fenotipusok
- GYPA, GYPAB fehérje abnormalis glikolizacioja (M1, Can, Tm, Hu)

- megvaltozott MNS antigén stiriiség kovetkezmenye (Ux, Uz)

O Hianyos fenotipusok (GYP-A és/vagy —B delécid kdvetkezménye)
- En(a-) GYPA delécio, hidnyz6 MN, ép SsU antigének

- U negativ fenotipus GYPB delécid — ép MN, hidnyz6 SsU antigének

- MKfenotipus (GYPA és GYP-B delecid) — MN és SsU antigének hianya

Toldi J.: VVércsoportrendszerek (GK2018)




Allélkapcsolt MNS génvariansok altal meghatarozott fenotipusok (ISBT 002, MNS)
; Sziilo1 vorosveérsejten | fenotipus ., .,
g.enEOIfUSZ énkombinacid | me 'elelfc'i akorli)sé antigén gyakorisdg -
]elqlese, o 5 , & , &Y | kaukazusi populaci6 (%)
kromoszomapozicio (genotipus) fenotipus (%)
M és N antigenekre nézve M+ N+
+\l-
GYPA MM M+N 28 /8
(M/N) MN M+N+ 50 7
1g3lal NN M-N+ 22
S, s es U antigénekre nézve S S
SS S+s-U+ 11 55
GYPB Ss Sts+U+ 44 89
(S/s )
4q31.21 SS S-s+U+ 45
nagyon
megjegyzes: a '+' a megfeled reagenssel adott pozitiv, mig a '-' negativ reakciot jelenti forras: AABB Manual
10th Edition

Toldi J.: VVércsoportrendszerek (GK2018)



M/N antigén struktura M¢ hibrid antigén (MNSB8)

- M antigén = 1-Ser/5-Gly; N antigén = 1-Leu/5-Glu - M¢ antigén = 1-Ser(M) / 5-Glu(N)
O kotéssel kapcsolddo cukorlanc O kotéssel kapcsolddo cukorlanc
MPC jellemzék

- Dunsford, 1953
- hibrid antigén — atmenet az M/N antigén kozt

M9 hibrid antigén (MNS]_]_) - nem ismert anti-Mc antitest

- mind az anti-M, mind az anti-N savéval reagal

EP RN Oy G A I

- Allen és mtsai, 1958
- nem adszorbal sem anti-M, sem anti-N
- a gyakori anti-M¢ antitest mutatja Ki

- az anti-M9 reakci6 nem szialsav fiiggd

O we antigén = 1-Ser(M) / 5-Glu - az M9tripszin szenzitiv az M9a
O kotéssel kapcsoloédo cukorlanc - S/s antigének kifejezddése normalis | GYPA-n

Toldi J.: Vércsoportrendszerek (GK2018) talalhato



002 MNS vércsoportrendszer hianyos fenotipusai - En(a-), M¥

% En? (I\/IN828) gyakori antigén hianyaval meghatarozott En(a-) ritka fenotipus (En=envelope)

GYPA
A2 A3 A4 A5 AB AT

GYPEB GYPE
B4 B5 B6 E2WVVWES E6

EW@M@ U

En I

u

En(a-)
- En(a-)Fin homozigotasag egy ritka (En) génlokusz delécidjara
- En(a-)UK heterozigdtasag GYP(A-B) hibrid génre
* En(a-) vorosvérsejt sajatossagai
- hianyzo GYPA, nincs M, N antigén kifejezodés

- normal, esetenként fokozott S, s antigén kifejezodés
- a normalis vorosvérsejthez képest csokkent szialsav tartalom

(~12%)
» En(a-) gyakorisag: UK 0/12500; Finn 0/8800, japan 1/250000
/anti-En(a-) antitesttel vizsgalva
* anti-En(a-) antitest jelentosége
- alloantitest: valtozo akar halalos HTR/ sulyos UHB
- autoantitest: sulyos esetenként halalos AIHA

Toldi J.: VVércsoportrendszerek (GK2018)

MK (GYPA és GYPB teljes, vagy részleges hiany)
- homozigéta forma (MK/MK)
- heterozigéta forma
« MK vorosvérsejt sajatossagai
- homozigota forma: a GYP A/B teljes
hianya nincs M, N, S, s. U antigén
kifejezodes
- heterozigota forma a GYP A/B 50%-0s
csokkenése, erosen redukalt M)N,S,s, U
antigen kifejezodés
- MK gyakorisag (inkomplett anti-D vizsgalattal):

- svajci véradok kozt 8/10097 Mk heterozigdétat talaltak
- az elsé MKIMkhomozigéta egy japan
véradd /Tokunaga (1979)



MNS antitestek jellemzoi (MNS; ISBT 002)
antitest jellemzoi éllettani hatas
antitest 27 anitest Reakciohfmérséklet | Agglutindcios képesség d6zis Ilrggl]::inn omplement|  HTR e
termeszete | gpec | a7o¢ | direkt | IDAT | encimtesat| S gosztély et | horaikést
anti-Mtt T H1 +| + +| - + Mt/ G| - --+V -+
anti-N| | HAT - - + - - - M -
anti-S| T/ - + - + - + G - -1+ +A
anti-s| I + + + - G/M - -[+A +A
anti-U} | |/A + + + + + G - +/+A +A
az antitest: 1= gyakori, |=ritka, | |=nagyon ritka, <>= azonos gyakorisaggal megjelend; antitest eredete: I=immun, T=természetes, HAT= hideg antitest; IDAT=Indirekt
Antiglobulin teszt; -= nem, +=igen, -+=ecléfordulhat, ¥ =enyhe, »=kozépsilyos, A=silyos lefolyast, iires mez6 = nem all rendelkezésre elegendd adat

Toldi J.: VVércsoportrendszerek (GK2018)



