Sajtokozlemény

Ha gyakran beteg, immunhiany is lehet az oka!

Hazdnkban tébb szdz ember kap rendszeresen immunglobulin-potlo kezelést

= A genetikai természetii immunhidnyos dllapot sulyos betegségeket okozhat

®  Hazdnkban akdr 20.000 primer immunhidnyos beteg is lehet

= A betegségnek tobb mint 200 fajtdja ismert és bar nem gydgyithato, de jol
kezelheté

= Az intravénds immunglobulin pétids biztonsdgos kezelési mod

Budapest, 2017. januar 24. — Magyarorszagon korszer( kezelésben részesiilnek és akar teljes életet
élhetnek azok, akik immunhidnnyal sziilettek, feltéve, ha sikeriil idében diagnosztizalni a
betegséget. Az un. primer immundefektus (PID) nem ritka betegség: szakorvosok szerint minden
400.-500. embert érint enyhébb, vagy stilyosabb formaban, mégis nagyon kevesen hallottak réla.
Hazankban tobb tizezer primer immunhidnyos beteg van, akik makacs, gyakran kiajulé léguti
fert6zésekkel, borfert6zésekkel, talyogokkal, allergidval, gyomor-bélrendszeri panaszokkal, reumas
izileti gyulladdsokkal, autoimmun betegségekkel kénytelenek megkiizdeni. Az Orszagos
Egészségbiztositasi Pénztar (OEP) ma mar tételesen finanszirozza intravénas immunglobulinpétlé
kezelésiiket, melyben kulcsszerep jut a vérplazmanak.

Kozismert tény, hogy azimmunrendszer pétolhatatlan szerepet télt be az emberi szervezet egészséges
mUikodésében. M(kodési zavarai, ,,hibdi” azonban szdmos betegséget idéznek eld.

Az immunrendszer védi szervezetiinket a kiils6 veszélyek, a korokozdk, illetve a belsé karositd hatasok,
példaul a tumoros sejtek ellen. Az elvégzend6 feladat nemcsak a koros, idegen és a megvaltozott sajat
antigének elpusztitasa, hanem a szervezet szamara veszélytelen idegen, illetve a sajat antigénekkel
szembeni tolerancia kialakitasa. E rendkivil 6sszetett folyamat soran a kornyezetinkbdl és a
szervezetbdl érkezé ingerek feldolgozasa az immunrendszert folyamatos terhelés alatt tartja.

A folyamatba azonban hibdk is becsusznak — mondta el dr. Krivan Gergely PhD, az Egyesitett Szent
Istvan és Szent Laszlé Kérhaz (ESZSZK) Gyermek hematoldgiai- és Ossejt-transzplantaciés Osztalydnak
osztalyvezet6 f6orvosa. Allergia, daganatok, autoimmun problémdk alakulhatnak ki életiink sordn.
Vannak tovdbbd velesziiletett, genetikai természetli hibdk is, amelyek immunhidnyos dllapotokat
eredményeznek. Ezt nevezziik primer, azaz velesziiletett immundefektusnak (PID). A primer
immundeficienciak valamilyen genetikai drtalom kévetkeztében felléps, toébbnyire 6rékl6dé
immunhidnyos dllapotok, amelyek csalddi halmozdddst mutathatnak.”

Az immunrendszer két alapvet6 részbdl all: a velesziiletett, természetes (nem-specifikus), és a szerzett
(specifikus) immunitasbdél. A velesziiletett immunvalasz mindenkiben jelen van, ez nem a kérokozé
sajatos, egyedi antigénjét, hanem inkdbb a kdrokozé-csoportokra jellemz6 nagyobb, kodzos
mintdzatokat ismeri fel. igy e védelmi mechanizmusok kiildndsen a kérokozéval valé elsé taldlkozas
alkalmaval fontosak.

A szerzett immunvalasz egyedileg alakul ki életlink soran, folyamatosan edz6dik és emlékezettel
rendelkezik. A szerzett immunitds legfontosabb sejtes elemei a B- és T-limfocitak, a legf6bb humoralis
elemek pedig az immunglobulin molekulak (antitestek). Azimmunglobulinok olyan fehérjék, melyeket
a B-limfocitdk és az abbdl differencidlédd plazmasejtek termelnek. Egyik f6 feladatuk a behatold
korokozdk megkotése, majd segitenek a fehérvérsejteknek a semlegesitett kdrokozok felismerésében,
bekebelezésében és elpusztitasaban.



Az immunhiany hatterében tébb mint 200 kilonféle betegség allhat.

Az immunglobulinok részben a méhlepényen at, részben kés6bb az anyatejjel jutnak el az ujszilottbe,
am a csecsemOk egy része mégis antitesthianyos lesz, és a fert6zések kezelése és megelGzése céljabdl
atmenetileg immunglobulin pdtlast igényelhetnek. A primer immunhianyok mintegy kétharmadat az
antitesthianyos kérképek alkotjdk, ahol a B-sejtek aktivaléddasat befolyasolé genetikai hiba miatt az
antitestek hidnyoznak vagy csékkent mennyiségben termelGdnek, illetve nem képesek ellatni a
feladatukat.

A primer immunhidny nem ritka betegség: szakorvosok szerint minden 400.-500. embert érint
enyhébb, vagy sulyosabb formaban. Egyes becslések szerint hazankban akar 20.000 primer
immunhianyos beteg is lehet, figyelembe véve az enyhe, kezelést nem feltétlenil igényl6 eseteket is.
A primer immunhidny nem gydgyithatd, de sok esetben jol kezelhetd, szinten tarthatd betegség,
mellyel a betegek ma mar teljes életet élhetnek. Varhatd élettartamuk az immunhidny jellegétdl,
sulyossagatol és az idGben torténd felismeréstél fugg.

A velesziletett immunhiany nem feltétlenlil gyermekkorban deriil ki, megesik, hogy a betegen csak
feln6ttként, akar 30-40 éves korban jelentkeznek a tiinetek. Mivel a PID-nek tobb mint 200 fajtaja
ismert, specidlisan erre a betegségre jellemzd tiinete nincsen. A PID sokféle és sokszin(i betegségek
halmaza, a pontos diagndzis feldllitdsahoz sokszor nem elegendd a tlinetek ismerete, laboratériumi
vizsgdlatokra van sziikség. A betegséget tobbek kozott a kotelez6 véddboltdsokra adott
antitesttermelés mérésével diagnosztizaljdk, de sokat eldarul a vérben keringd limfocita-tipusok
megoszlasanak vizsgalata is.

A PID tiinetei lehetnek tobbek kozétt: nyirokcsomd duzzanat, hasmenés, limféma, gyomor tumor,
mély, szbveti fert6zések, Ujra és Ujra kiujuld talyogok, ismétlédé fil-, homlokireg- és tlid6gyulladas,
elmulni nem akard szajpenész vagy gombas bérfert6zés. Szintén jellemzé lehet, hogy a beteg nem
reagdl az antibiotikum-kdrara, igy intravénas antibiotikum-kezelésre van sziikség.

A kevésbé sulyos, antitesthidnyos esetekben, a csecsem&kben rendszerint 4-6 hénapos kor kordl
jelennek meg a klinikai tiinetek. Gyakoriak a kronikussa vald fels6- és alsé léguti fert6zések,
bérfertzések, illetve mélyre terjedd gennyes folyamatok, agyhdartyagyulladas jelentkezhet. A kréonikus
kozépfilgyulladds id6nként hallascsokkenéshez vezet, a tartés tldSbetegség sulyos és
visszafordithatatlan szév6dménye a kiterjedt horg6tagulat. Gyakoriak az autoimmun és gyulladasos
reumatoldgiai betegségek is.

Vérplazmat intravéndsan

A kezelés legfontosabb mddja és célja a hidnyzd antitestek rendszeres pétlasa. Az intravénas
immunglobulin pétlas (IVIG) évtizedek ota rutinszer(ien alkalmazott kezelés velesziletett
antitesthianyos betegségekben. El6nye, hogy az immunglobulin molekuldk kdzvetlenil a keringésbe
jutnak és gyorsan kifejtik hatdsukat.

Egy Magyarorszagon m(ikoédé vallalat az elmult években egy 100%-ban magyar vérplazmabdl
elGallitott folyékony vérkészitményt fejlesztett ki, amelyet tobbek kozott sulyos és ritka
betegségekben szenvedd paciensek kapnak. A vérplazma, mely az emberi vér mintegy 55%-at alkotja,
szdllitja az antitesteket, a fehérjéket, a hormonokat és enzimeket, illetve tovabbitja a tapanyagokat
a test sejtjeihez. A vérplazmat mesterségesen nem lehet elGallitani, plazmaferezis soran a levett vérbdl

nyerik ki, a vérsejteket és a vérlemezkéket pedig visszajuttatjak a donor szervezetébe.



Az emberbdl szarmazd vérkészitmények, a vérplazma alkalmazasanak korabban volt egy potencialis
veszélye: a kérokozoék atvitele. E veszélyek megel&zése céljdbodl az egyes gyartdk — 6sszhangban a WHO
el6irasaival — az emberi eredet(, virusmentesitett gydgyszergyari plazmakészitmények el6allitasa
soran a maximalis biztonsagra torekszenek. A rendkivil szigord ellen6rzési mechanizmusoknak
kdszonhet6en a kdérokozo atvitel ma mar csak elméleti lehetdség, az elmilt 50 évben virusatvitel
nem fordult el6. A koriltekintéen, a biztonsagi elSirdsokat figyelembe véve végzett immunglobulin-
potlds biztonsdgos, ambuldns formaban is alkalmazhaté beavatkozas.

Szamos tanulmany igazolja, hogy a nagy dozisu IVIG segitségével csokkentheté a fertGzések
gyakorisaga és a korhazban toltott napok szdma, javul a tid6é funkcidja, ritkulnak a fels6 léguti
hurutok, javithaté a primer immunhidnyos gyermekek fejlédése és kozérzete.

Hazankban a szakorvosok becslése alapjan 25 ezer emberbdl egyet érint a sulyosabb, antitesthidnyos
allapot, am ennél sokkal tobben szenvednek az immunhidny valamilyen egyéb formdjaban, és
szorulnak intravénds kezelésre. Magyarorszagon a PID-betegek kivald kezelésben részesiilnek, s6t ma
mar az OEP tételesen finanszirozza immunglobulin pé6tlé kezelésiiket is.

,A betegség kezelésében fontos a korai felismerés, ezért nagy szerepe van annak, hogy a hdziorvos, a
tiidégydgydsz, a hematoldgus, vagy a gasztroenteroldgus gyakran kiujulo, illetve nehezen gydgyithato
fertézések esetén megvizsgdlja a primer immunhidny lehet6ségét is — hangsulyozta dr. Szabé Zsdéfia
PhD, az MH-EK Honvédkdrhaz, Kézponti Laboratériumi Diagnosztikai Osztaly, Klinikai Immunoldgiai
Részlegének részlegvezets szakgyodgyszerésze.

Hogy valdban fenndll-e a PID, azt a laborvizsgdlati eredmények segitségével lehet aldtamasztani.
Ezekre a vizsgdlatokra a kezelGorvos utalja be gyanu esetén a pdcienst” — tette hozza dr. Szabd Zsdfia.

A laborvizsgalatokat az OEP finanszirozza, am az éves, el6re meghatarozott koltségkeret (az un.
laborkassza) dltaldban messze alulmulja a valds igényeket. A hazai egészségligyi rendszerben tovabbra
is problémat jelent, hogy egyes vizsgalatokat, mint példdul a vér immunglobulin-szintmérését a
haziorvos nem rendelheti el.

Dr. Krivan Gergely arra is felhivta a figyelmet, hogy az ESZSZK-ban a betegek teljes koril kezelését
biztositani tudjak, nem csupan az immunglobulin podtldst, de sziikség eseten a csontveld-
transzplantaciot is.

A féorvos hozzaflizte: ,Az orvostudomdny és a diagnosztikai eljdrdsok fejlédésével az a paradox
helyzet dllt el6, hogy vdrhatéan egyre tébb PID-beteg lesz, azaz egyre tobb embernél sikeriil feltdrni,
hogy betegségeiket az immunhidny okozza. Hazdnkban ezen a téren van potolnivalo: a molekuldris
genetika legujabb eljdrdsai még nem épiiltek be a rutin diagnosztikdba, pedig ez igencsak felgyorsitand
a PID felismerését. Tovdbbd a korai diagndzisnak készonhetéen idejében keriilhetne sor csontveld-
transzplantdciora is.”
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Antigén: minden olyan anyag, amelyet az immunrendszer felismer, és immunvalaszt, azaz antitest-
termelést valt ki

Antitest: az antigének felismerése és veszély esetén semlegesitése végett azimmunrendszer altal
termelt fehérjemolekula, ellenanyag

IVIG: intravénds immunglobulinpotlé-kezelés

PID: primer immundefektus: velesziiletett, 6rokl6dé immunhidnyos allapot

Plazmaferezis: a véradas egy formadja, a levett vérbdl egy specidlis gép segitségével kinyerik a plazmat, a
vérsejteket és a vérlemezkéket pedig visszajuttatjak a donor szervezetébe

Tovabbi informacidk a Primer Immunhianyos Betegek Egyesiletének (PIBE) honlapjan: www.pibe.hu
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