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12. A KOMPLEMENT H FAKTOR ELLE-
NI AUTOANTITESTEK B-SEJT EPITOP j

ANALIZISE GYERMEKKORI AUTO}MMU!\ '
HEMOLITIKUS UREMIAS SZINDROMABAN

ANALIZA TIP CELULA B EPITOP A
AUTOANTICORPILOR IMPOTRIVA

FACTORULUI DE COMPLEMENT H IN
SINDROMUL HEMOLITIC UREMIC LA

COPII

COMPLEMENT FACTOR H
AUTOANTIBODIES B CELL EPITOPE
ANALYSIS IN AUTOIMMUNE HAEMOLYTIC
UREMIC SYNDROME

Szerzd: Trojnar Eszter (SE, AOK 4)
Témavezeto: Prof. Dr. Prohaszka Zoltan, egytemi tandr
Semmelweis Egyetem I11.Sz. Belgyogydaszati Klinika

Bevezetés:A gyermekkori akut veseelégtelenség
leggyakoribb oka a hemolitikus urémias szindré-
ma (HUS). Ritka formaja az anti-HF autoantitest
medialt atipusos HUS (aHUS). Nem ismert, hogy a
patogenetikai szerepet jatszo autoantitestek milyen
mechanizmussal keletkeznek, miként eredményezik
a komplement alternativ reakciout kontrollalatlan
aktivacidjat. Az autoantitestek mikodésének meg-
értéséhez lényeges adatokat szolgéltatna epitop-
specificitasuk feltarasa, ezért célkitiizésiink az anti-
HF autoantitestek epitop térképezése volt, Betegek
modszerek:Vizsgalatainkat 5, anti-HF IgG-poziti\;
aHUS beteg szérumainak elemzésével végeztiik
!«mtrollként egészséges gyermekek mintaja és kever;
immunglobulin (IVIG) szolgalt. A H-faktor 19 és 20
CCP (complement control protein) doméneknei( m :
fele.k'i, 15 aminosav hosszu, atfeds peptidsoroz ig-
polietilén tiihegyen zajlé szintézisse] hoztuk 1¢t a: t
egyes peptidekkel reagilo autoantitestek menn reé .
ELISA technikaval mértiik szérummintainkh o
tencidlis epitopként azokat a régiokat azonosa'?(; he
ahol szomszédos peptidek esetén 50%-of mon :;mk ;
reaktivitis-fokozodast észleltiink a haer makgl? o
hoz képest. Eredmények:Kontrollokban 3 fhbss
(AALI42-1156, AATIS2-1193, AAT193.12¢

leltiink reaktivitas-fokozodast. [y jmm) ﬁl'
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Kévetkeztetések: Eredményeink
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mintaiban, €
pozicioban ( AA
1121, 2/5 betegben).
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mannyal, amelyben a or $ORD ¥ '
autoal{tilesteket mutattak ki egészségesekben. Elsj-

ként azonositottunk azonban aHUS b’et’egf’.kben a 19-
es és 20-as CCP dome’nekre' lo!<allza’10flo SPGCIﬁkus
epitopokat. Szerkezetiik tovabbi anahzl's; tampontot
szolgaltathat az autoantitestek. ke.letkezes.n rqectpmz-
musénak feltardsahoz, tovabbi diagnosztikai fejlesz-

tésekhez.

13. A CSECSEMOKORI SZTEROID-REZISZ-
TENS NEPHROSIS SZINDROMA GENETIKAI
VIZSGALATA MAGYARORSZAGON

SCREENINGUL GENETIC AL SINDROMULUI
NEFROTIC INFANTIL STEROID-RESISTENT
iN UNGARIA

GENETIC SCREENING OF INFANTILE
STEROID-RESISTANT NEPHROTIC
SYNDROME IN A HUNGARIAN COHORT

Szerzé: Varga Noémi-Agnes (MOGYE, AOK 6)
Témavezetd: Dr. Tory Kdlman, egyetemi adjunktus, SE 1.
sz. Gyermekgyéogyaszati Klinika

Bevezetés: A szteroid-rezistens nephrosis szindroma
(SRNS) a gyermekkori kronikus veseelégtelenség
10%-¢rt felelés. Immunologiai és genetikai formaja
ismert. Kezelésiik eltérd, ezért elkiilonitésiik fontos.
de rendszerint csak genetikai vizsgilattal lehetséges.
Célunk: a csecsemdkori SRNS genetikai sziirésének
bevezetése Magyarorszagon. Beteganyag, méodszer:
Tiz, egy éves kor alatt kezdédé SRNS miatt gon-
dozott gyermeket vizsgaltunk. Sanger mddszerrel
szekvendltuk az NPHSI, NPHS2 és PLCEl gének
Osszes exonjat, valamint a WT1 gén 8. és 9. exonjat,
n=8, 5, 1 valamint 6 esetben. Szovettani vizsgdlat
8 esetben tortént, 5 esetben FSGS-t, 2-ben MCD-t,
I-ben DMS-t mutatott. Eredmények: 1 mu-
taciot egy congenitalis 1
csecsemd hordozott, aki
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