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A komplement H fgktor elleni autoantitestek B-sejt epitép analizise gyermekkori
autoimmun hemolitikus urémias szindromaban

. Bevegetés: A gyermekkori akut veseelégtelenség leggyakoribb oka a hemolitikus
. urémids szindroma (HUS), melynek ritka formdja az elsésorban iskolaskora
- gyermekeket érintd, autoimmun mechanizmussal kialakulo, anti-HF autoantitest
medialt atipusos HUS (aHUS). Nem ismert azonban, hogy az ebben a formaban
patogenetikai szerepet jatszo anti-H faktor autoantitestek milyen mechanizmussal
keletkeznek, és milyen lépéseken keresztiil eredményezik a komplement alternativ
reakcioit  kontrolldlatlan  aktivaciéjat. Az  autoantitestek miikédésének
megértéséhez lényeges adatokat szolgaltatna epitop-specificitasuk feltarasa, ezért
célkitiizésiink az anti-HF autoantitestek epitop térképezése volt.

Betegek és modszerek: Vizsglatainkat 5, anti-HF 1gG pozitiv aHUS beteg els6
epizédjdban levett szérumainak elemzésével végeztiik, kontrollként egészséges
gyermekek mintdja és kevert immunglobulin (IVIG) szolgalt. A H faktor 19. és
20. CCP (complement control protein) domének és a CFHR1 fehérjék homolog
szekvencidinak megfelel6, 15 aminosav hosszi, 5 aminosavanként atfedé
peptidsorozatot szilard fézisu, polietilén tiihegyen zajlo szintézissel hoztuk létre.
Az egyes peptidekkel reagalo autoantitestek mennyiségét moédositott ELISA
technikdval mértilk a betegek szérumaiban. Potencidlis epitopként azokat a
régiokat azonositottuk, ahol egymas melletti peptidek esetén 50%-ot meghaladé
reaktivitds-fokozodast észleltiink a hattér reaktivitashoz képest.

Eredmények: A kontroll mintakban (mind egészséges gyermekek, mind IVIG
esetén) 3 régidban (AA1142-1156, AA1182-1193 és AA1193-1216) észleltiink
reaktivitds fokozodast. A jeldlt régiokban jelentésen megemelkedett antitest
kotodést tapasztaltunk a betegek mintdiban, és két tovabbi, a kontrollokban nem
észlelt pozicioban (AA1157-1171, 4/5 betegben; AA1107-1121, 2/5 betegben). Az
AA1182-1193 szekvencidnak megfeleld régioban a CFHR1 fehérjén is észleltiink
antitest kot6dést. ; ;
Kovetkeztetések: Eredményeink egybecsengenek az irodalomban frissen kozolt
tanulménnyal, amelyben a H faktor tobb régidjdhoz is kotddd anti-HF
dutoantitesteket mutattak ki egészséges kontrollokban. Elsként azonositottunk
azonban aHUS betegekben a 19-es és 20-as CCP doménekre W :
specifikus epitopokat, melyek szerkezetének, eldforduldsanak tovébbi analizise
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