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Rh vercsoportrendszer

« 55 antigenbdl allé rendszer (1ISBT= International Society of Blood
Transfusion)

* Antigénjei mar 5-6 hetes embrionalis korban
kKimutathatok

» Klinikal jelentosegét nagyfoku immunogenitasa adja —
ABO utan a legimmunogenebb vércsoportrendszer
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Rh vercsoportrendszer

* Mar az els6 antigéninger — RhD poz vérkészitmény
transzfdzioja vagy terhesség soran RhD poz magzati vt — az
RhD negativ egyének 50%-anal, tbbbszori inger majdnem
minden esetben anti-D antitest termelédéseét valtja ki

* Az ellenanyagszures soran a leggyakrabban kimutatott
antitestek

* Antitestjel okozhatnak:
* Hemolitikus transzfuzios szovédmeényt (HTR)
» Ujszulottkori hemolitikus betegséget (UHB)



Rh vercsoportrendszer genetikaja

* Az Rh antigéneket kodolo gének két szorosan kapcsolt
genlokuszban helyezkednek el az 1. kromoszoma révid
Karjan

* RHD gén jelenléte vagy hianya felelos a D antigén
kifejezodeseért (ha nincs jelen, a vvt membranban nincs
D antigén)

« RHCE gén variansai (CE, Ce, cE, ce gének) pedig a C,
c, E, e antigenek megjeleneséért felelnek



Rh vercsoportrendszer genetikaja

* A Cc és Ee antigének intermedier moédon oroklédnek (D
antigen nem!), antigénjeik homo- és heterozigoéta
formaban is kifejezodnek

« dozishatast mutatnak: homozigotasag eseten a vvt-k felszinén
nagyobb szamban van jelen az adott antigén, mely specifikus antitest
jelenlétében erésebb reakciot eredményez

* Az antigének a vorosvérsejteken kulonallo fehérjeken
jelennek meg

 RHAG geén: 6. kromoszoman, terméke az RhAG
glikoprotein, az Rh antigének kifejezodeset befolyasolja



Az RhD negativ tulajdonsag a kaukazusi populaciéban az RHD
gen delécigjaval, a tavol-keleti populacioban a genlokuszt
elfoglalo pszeudogen hatasara alakul ki.

Rh-D-gene =» D-protein
Rh-CE-gene - Cc- & Ee-protein =» Cc-& Ee-protein
Rh-D-gene Rh-CE-gene

t

Intron 4, 600 base pairs longer than

INTRDN EHDN
intron 4 of the D-gene



Rh antigenek - fehéerjek

* Az RHD és RHCE gének egy-egy lll. tipusu integralis
membranfeheérjét jelenitenek meg a vordsvérsejteken
« 12 transzmembran helix, 6 extracellularis és 5 intracellularis

doménnel — 9 sejtfelszini epitdp jelenléte szlikséges a normal
szerkezetl D antigen kifejez6desehez
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RhD antigén

« Szama a sejtfelszinen 10-30 ezer kdzotti
» Csak a vorosveérsejtek membranjaban van jelen
* Megkulonboztetlnk:

Q
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1
1
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D pozitiv (D antigén jelen van)
D negativ (D antigén hianyzik, gén is)

D varians tulajdonsagot

Rh Blood Group System
present (+) absent (-)

Rh positive Rh negative



D variansok

* D variansok: <1%
* mennyisegi es/vagy mindsegi valtozatai a D antigennek
« a normalis D antigentdl mindig gyengeébb a kifejez6désuk,

anti-D-vel eltero er6ssegben reagalnak, de mindig
gyengébben, mint az RhD poz vvt-k

* Gyenge D varians (pozicios, ill. oroklott) — kisebb szamu,
de intakt D antigén, altalaban nem termelnek anti-D antitestet D
antigeninger eseten

» Parcialis D varians — egy/tébb epitop hianyzik, immunizacio
eseten anti-D-t termelnek — leggyakoribb a DVI (0,02% europal
nepesseq)
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Epitope: MNormal MNormal Mutated
Antigen frequency: PMNormal Reduced Mormal or reduced

Normal D Gyenge D Parcialis D

Legend: Epitope—? Antigen—@



D variansok klinikal jelent6sege

D varians donor vagy ujszulott RhD pozitivhak
tekintendo

* Az RhD negativ recipiensek/ternesek esetleges
Immunizaciojat akadalyozzuk igy meg

D varians donor = RhD pozitiv donor — RhD negativ nem
Kaphatja meg

D varians ujszulétt (ha anya RhD negativ) = RhD pozitiv
ujszulott — edesanya anti-D 1gG profilaxist kap a sztlést
koveto 72 oran belul
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D variansok klinikal jelent6sege

D varians recipiens vagy terhes RhD negativnak
tekintendo

« A D varians recipiensek/terhesek esetleges immunizaciojat
veédi ki
D varians recipiens/terhes = RhD negativ recipiens/terhes —

nem fognak RhD poz vert kapni, ternes anti-D 1gG-t kap, ha
az ujszulott RhD pozitiv
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Rh antigenek: C, c, E, e

* A vorosveérsejt membranban 2 RhCE fehérje kepzodik

» Az antigenek szamat befolyasolja, hogy heterozigota
vagy homozigota formaban orokl6dnek-e - dozishatas
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Rh fenotipus

* D eés C/c, E/e antigének dsszefoglalo neve (+ Kell
tulajdonsag)

* A harom leggyakoribb geno- és fenotipus:
* CcD(d*)ee 33%

D+ C+ c+ E- e+
e CCDDee 17,3%

D+ C+ c- E- e+

e cc(dd*)ee 15%

D- C-c+ E- e+

*NINCS d gén, csak az érthetdség kedvéeért szerepel a genotipusban.



Rh antigének biologial jelentosege
* Az RhD, RhCE és RhAG mas molekulakkal egyitt a vvt

membranban Rh makrokomplexet alkotnak

* Feltételezik, hogy részt vesznek az O2/CO2
gazcsereben

 RhAG az ammonium transzporthoz szikséges
csatornat adja

* Fontos szereplk van a vordsversejt membran
iIntegritasaban, a sejtalak fenntartasaban



Ritka, hianyos Rh fenotipusok

« RHCE gén szupresszidja esetén a vorosversejteken csak a D
antigen fejezodik ki, ennek szama a 100e is elérheti, igy akar
mar sos kozegben is eros agglutinaciora kepes



Rhnull fenotipus

* Rh,,,, fenotipus az RHAG gen mutacioja kdvetkezteben az Rh
feherjek hianyoznak, igy Rh antigen kifejezodes sincs a
vorosversejteken — ezen vvt-k tulélése rovidebb lehet

* a vvt-k morfoldgiai s funkcionalis abnormalitasahoz vezet — a betegek enyhe vagy
kbzepesen sulyos hemolitikus anémiaval élnek, a vvt-k morfologiai valtozasokat és a
plazmamembranok rendellenesséegeit mutatjak: stomatocitozissal, szferocitozissal,
fokozott ozmotikus torékenyseggel, megvaltozott foszfolipid aSZ|mmetr|avaI
megvaltozott sejttérfogattal, hibas kationfluxussal és a Na+/K+ ATPaz aktivitas
emelkedésével

* Az egyik legritkabb vércsoport tulajdonsag, elofordulasa 1:6 millid
« Napjainkig minddssze 43 Rhnull fenotipusu egyént azonositottak

« 12 személyt tartanak nyilvan donorként vilagszerte
« Cél: fagyasztott verkészitmények gyartasa
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Rh vércsoportrendszer antitestjel

* Anti-D, anti-C, anti-c, anti-E, anti-e a legfontosabbak

* Elozetes immunizacio kovetkezteben jelennek meg
(terhesseég, transzfuzid)

 Ritkan fert6zéshez tarsultan is megjelenhet atmenetileg pl. anti-E antitest
a savoban

 Ellenanyagszures soran a leggyakrabban kimutatott
irreqularis antitestek

» |gG tipustak — atjutnak a placentan — stulyos UHB-t
okozhatnak

 HTR szinten sulyos, altalaban késoi tipusu
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Rh vercsoportrendszer transzfuziologiali
jelentosege

* A D antigen nem jelenik meg a thrombocytak felszinén

A poolozott thr készitményeket 4 ABO és RhD csoport-
azonos buffy coat poolozasaval allitjuk el6

« cimkén szerepel az ABO és RhD tulajdonséag

* Vvt szennyezettség miatt a thr készitmeny is képes
Immunizaciora, anti-D antitest jelenhet meg a beteg a
keringesében — RhD negqativ szlilbképes koru ndk és
lanygyermekek RhD negativ thr keszitmennyel
transzfundalhatoak — UHB megelbzése!







vAg
A

Kell vércsoportrendszer

« 27 antigénje ismert

« Kell antigén (K)
» az Rh antigénekhez hasonloan igen immunogén
 a kaukazusi populacid kb. 90 %-a Kell negativ
* Rh fenotipussal egyutt végezzuk a rutinszeru vizsgalatat
(verado donoroknak mindig késziil)

« Fontosabb antigének meqg:
* k (Cellano)
« Kpa, Kpb




Kell vércsoportrendszer

* Anti-K antitest:
» anti-K antitest stlyos UHB-t és HTR-t tud okozni

* Anti-k, anti-Kpa: ritkak, de transzfuziologiailag jelent6sek
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Duffy vércsoportrendszer

« Fya és FyP antigének

 Lehetséges fenotipusok:
* Fy (at b-)
* Fy (a- b+)
* Fy (at+ bt)
* Fy (a- b-)
* A proteolitikus enzimek
elroncsoljak az antigéneket

« Kemokin receptorok

» Antitestek: anti-Fy2 és
anti-Fy®

* Anti-Fya gyakoribb,
komplementet aktivalhat

« HTR: azonnali/elhtz6do

» UHB: valtoz6 sulyossagu




Kidd vércsoportrendszer

* Antigénjei: Jka és JkP * Antitestjei:
» gyakorisaguk kdzel azonos a e anti-Jka
kaukazusi populacioban ~70% e anti-Jkb
) F?r}igfgifk: » Anti-Jka viszonylag gyakori
e Jka- Jkb+ « Komplementet kGtnek
e Jka+ Jkb+ * Titeruk gyorsan lecsokken a

+ Jka- JKb- (polinézeknél gyakori) savOoban — nem tudjuk kimutatni

. Awvt-ken kivill a vese sejtiein is  * EBY |nfek?|ohoz ta"SU_lhat”,a‘f ,
jelen vannak, urea * HTR: ritkan azonnali/elhtz6do

transzportban vesznek részt  UHB: ritkan sulyos



MNS vercsoportrendszer

* 45 antigénje ismert * S és s antigénparr,

* M és N antigénpar, fenotipusok:
fenotipusok: * S+ s-

e M+ N- ¢ S+ s+

* M+ N+ ¢ S-S+

M- N+ * Glikoforin B-hez kotottek

» Glikoforin A-hoz kotottek



MNS vercsoportrendszer

 Anti-M gyakori * Anti-S és anti-s
« Természetes, hideg antitest, * |gG tipusuak
IgM tipusu « 37 °C-on reagéalnak
. Fertoz?s,ekhez tarsul + Stlyos HTR-t és UHB-t
» Jelent0sege akkor, ha 37 °C-on L -
. : okoznak
IS aktiv
* Anti-N ritka

 Nagyon ritkan okoznak HTR-t
és UHB-t



Lewis vércsoportrendszer

* Antigenjei nem a wvt-k részei, hanem a plazmabdl kotdédnek a
sejtmembranhoz

* LE gén terméke egy transzferaz enzim, mely a H anyagra vagy
a prekurzorara kot egy fukdz molekulat

« Az antigének kialakitasaban a géninterakciok reven tobb gén is
reszt vesz (Lelle, Selse, H/h, ABO)

« Antigénjei: Le2 és LeP
* Fenotipus: Le(a+ b-), Le(a-b+), Le(a-b-)



Lewis vércsoportrendszer

» Ujszulottek Le(a-b-) fenotipustiak, 6 éves korra alakul ki
a veégleges antigén tulajdonsag

A transzfundalt vvt-k leadjak sajat Le antigénjeiket, es
felveszik a recipiens Le tulajdonsagait

* Antitestek: anti-Le? és anti-LeP
« Hideg antitestek, IgM tipusuak
* Fertozésekhez tarsulhatnak, terhessegben gyakori a jelenlétuk
» Nagyon ritkan okoznak HTR-t, UHB-t egyaltalan nem



Ujszuléttkori hemolitikus
betegseg (UHB)



Ujszulottkori hemolitikus betegség (UHB)

* Az édesanya alloimmunizacioja réven megjelend IgG antitestek
okozzak, melyek atjutnak a placentan
» Az els0 terhesseg alatt is jelentkezhet, de leggyakrabban a masodik
soran alakul ki

« Kulonboz6 meértekben karosithatjak a magzat vvt-it,
amennyiben az hordozza az anyai antitestnek megfeleld
antigent

e legsulyosabbat az anti-D, anti-c, anti-Kell antitest okozza (IgG1
és 1gG3 alosztaly rossz prognozis)

« Szlletés utan meg 4 honapig kell szamitani az antitestek
negativ hatasara
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Ujszulottkori hemolitikus betegség (UHB)
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* Okozhatja:
* ABO inkompatibilitas az anya és a magzat/ujszilott
KOz Ott
Rh rendszerbeli antitest
Kell antitest

* Egyéb vércsoportrendszerhez tartozé antitest

« DE: az antitest mindig IgG tipusu




Ujszulottkori hemolitikus betegség (UHB)
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* Anyai alloimmunizacio bekdvetkezhet:

« Magzati vvt idegen antigenje(i) (apatol 6rokolt) okozza:
« Korabbi terhesség alatti foetomaternalis transzfuzio
« Korabbi terhesség megszinésekor (abortusz, szulés)
 Jelenlegi terhesség alatti foetomaternalis transzfzio

* 0,1 ml magzati vér bejutasa e

ég az immunizalédashoz

« Transzfundalt vvt idegen antigen;

« Korabbi transzfazio(k)

e(l) okozza:
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Ujszulottkori hemolitikus betegség (UHB)

* Klinikai formai:
* Hydrops foetalis universalis
» a magzat halva szuletik vagy néhany oran beltl meghal

« Sargasag
* icterus gravis, ill. anaemia gravis

e Anemia

« Sulyos anaemia 2-3 hetes korban, melynek fertézéses eredete
kizarhato
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Ujszulottkori hemolitikus betegség (UHB)

e Klinikai tiinetek

« Laboratoriumi ertékek:
* anaemia
*se Bi?
 LDH 1

 Vércsoport-szerologiai lelet:
e Ujszulott DAT pozitiv (+ — ++++)
« Az anya savoQjaban irregularis alloantitest (IgG tipusu)
» Az Ujszulott a kerdéses antigénre nezve pozitiv
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Sulyos UHB

D, c

Ritkan
sulyos UHB
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G, stb.

k, Kp?, Kp®, Ku,

Js? JsP K11,
K22

M, S, s, U, stb.

a

Fy
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E,e f,D
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Ku, Js@, K11

M, S, s, U, stb.

Fyh,FyB

JKP. Jk3

Nem okoz
UHB-t

Rh10, Rh20

K23, K24

Le?, LeP
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Ujszulottkori hemolitikus betegség (UHB)

Anti-D antitest okozta:
* RhD neg gravida RhD poz magzatanal/djszuléttjenél
* Az édesanya anti-D alloantitestet termel

 Ha a magzat es anya kozott ABO inkompatibilitas all fenn, az
anya anti-A és/vagy anti-B antitestje meég azeldtt hemolizalja
a magzati vvt-ket, miel6tt az immunrendszere idegenkeént
felismerné a D antigent (pl.:0-s anyak A-s vagy B-s
ujszuldttje)
« D antigen ill. egyéb antigén altal kivaltott immunizacio ~2%
« A szekunder immunizaciot nem védi ki
« Ha ABO kompatibilitas all fenn, az immunizacio ~7-8%



UHB- anti-D IgG profilaxis

* Az RhD negativ terneseket a potencialisan immunizalo tényezot
kovetd 72 6ran belul anti-D IgG profilaxisban kell reszesiteni

« Szllés — hivelyi/sectio

» Vetéles, fenyegets vetéles, miuvi abortusz

« Méhen kivili terhesség

« Magzat kuls6 mlfogassal tortend megforditasa
* Hasi trauma

« Terhesseég alatti verzes

« Mola hydatidosa

« Amniocentesis, chorionbiopszia
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UHB- anti-D IgG profilaxis

« Adagolas:
» Terhesség 12. hete elbtt 50 pg-ot,

» Terhesség 12. hete utan 300 pg-ot kell adni a beavatkozast kovetd 72
oran belil.

* A beadott anti-D elfedi az anya keringésébe bejutott magzati
wi-k D antigenjeit, mielott az anya immunrendszere idegenkent
iIsmerné fel

« A passziv és immun anti-D-t szeroldgiai vizsgalatokkal nem
lehet elkiloniteni, fontos a profilaxis datumanak feltiintetése a
vizsgalatkerd lapon
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During delivery, Rh

antigens enter mother’s Mother makes
circulation through breaks ~| anti-Rh antibodies
in the placenta

Rh-negative

Anti-Rh
antibodies

(a) First pregnancy

Anti-Rh antibodies cross
Mother has
t ! »| the placenta and destroy
anti-Rh antibodies fetal blood cells

Fetal red
blood cells

destroyed

(b) Subsequent pregnancy



Rh-positive father

Rh-negative mother

during pregnancy

at delivery months later later pmgnancy
Rh-negative mother Rh-positive baby’s invading Rh-positive Rh antibodies the Rh antibodies
with Rh-positive baby | blood cells enter blood cells cause remain in mother's attack the baby’s
mother’s the production of bioodstream blood cells, causing
bloodstream Rh antibodies Rh disease
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Ujszulottkori hemolitikus betegség (UHB)

Anti-K antitest okozta:
« K neg anya K poz magzata esetén
» Edesanya anti-Kell antitestet termel

* mar a csontveloben levo progenitor sejtek szintjen kotodik a
Kell pozitiv sejtekhez, igy nem keril ki DAT pozitiv vt a
periferiara

- A se Bi emelkedes és sargasag altalaban enyhebb, de
sulyos anaemiaval jarhat — a magzati erithropoesis direkt
gatlasa miatt
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Ujszulottkori hemolitikus betegség (UHB)

* Immunhematologiai terhesgondozas ceélja az esetlegesen
termel0do antitestek azonositasa, RhD neg terhesek kiszlrése
a késoObbi profilaxis eérdekeben, az anya és az ujszulott szamara
kompatibilis vérkészitmeny biztositasa

« Minden gravidanak dsszesen 3x (min. 2x) torténik laboratoriumi
vércsoport meghatarozasa

 Klinikailag jelentOs irregularis antitest eseten:
« 28. het el6tt havonta, 28. hét utan 2 hetente kontroll
 Antitest titervizsgalat — emelkedése vagy nagyfoku csokkenése korjelz6 lehet

« aterhesgondozast vegz06 orvost tajekoztatni kell a vizsgalati eredmeényekrol
(magzati UH, + programozott szles)
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UHB megel6zése

* Anti-D IgG profilaxis

» Szulokepes koru nOk es lanygyermekek transzfuzidja
soran:

« RhD negativak vagy variansok csak RhD negativ
készitmenyt kaphatnak — vvt es thr is!

* C homozigotak csak ¢ negativ keszitményt kaphatnak

« K negativak csak K negativ vt készitmenyt kaphatnak



sfop being 50
negm‘ive




