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Az immunhiányos állapotok felosz-
tását tekintve az immundefektu-

sok lehetnek átmeneti, primer, illetve 
szekunder zavarok. A primer immun-
defektusok közé tartozó MBL-hiány 
a természetes immunitás (1. táblázat) és 
a komplementrendszer zavarait érinti.1 
A primer immundefektusok további cso-
portosítása az 1. ábrán látható.

Az MBL szerepe Az iMMunitásBAn
A természetes immunvédekezés és 
a komp le mentrendszer aktiválása által 
a man nóz kötő lektin (MBL) fontos szere-
pet játszik a szervezet immunválaszában. 
Az MBL a C típusú lektin szupercsalád-
ba tartozó kollektinek osztályának egyik 
tagja, és valószínűsíthető funkciója az 
elsődleges mintázatfelismerés. Az MBL 

a  mikroorganizmusok (baktériumok, 
vírusok, protozoonok és gombák) sejt-
felszíni szénhidrátcsoportjait (mintáza-
tait) ismeri fel.1 A mikroorganizmusokon 
kívül a vérben egy másik, mannózkötő 
lektin asszociált szerin proteáz (MASP) 
nevű fehérjéhez is kötődik, amely 
a komplementrendszer lektin útvonalá-
nak aktiválódását eredményezi4 (2. ábra). 
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A mannózkötő lektin (MBL) a veleszületett immunrendszer 
mintázatfelismerő fehérjéje, amely a patogén mikrobák széles skálája 
elleni védekezésben játszik szerepet. Bár deficienciájának jelentősége 
vitatott, a szakemberek egyetértenek abban, hogy az egyébként egészséges 
gyermekeknél visszatérő fertőzéseket okozhat, és az immunszupprimált 
betegek állapotát tovább súlyosbíthatja.
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A legkorábban felfedezett, klasszikus utat 
a C1q-hoz kötődő IgM és IgG antitest-an-
tigén komplexek indítják el. Az alternatív 
út a C3 spontán aktivációjával indul (nem 
igényli semmilyen immunkomplexek 
létrejöttét), a  B és D faktorok, illetve 
a mag né ziumionok jelenlétében.5 A ki-
terjedt komplementaktiváció aktiválja 
a vérlemezkéket, a granulocytákat, az 
endothel sejteket és a koagulációs kasz-
kádot, ezáltal sejtkárosodáshoz vezet.6 
Az MBL további fontos funkciója, hogy 
fokozza a veleszületett immunválasz alap-
vető elemeinek, a phagocyta sejteknek 
a működését, ami különösen hasznos 
a fertőzések kezdeti szakaszában.7

GenetikAi háttér
Az MBL fehérje előállítását programozó 
MBL2 génnek számos polimorfizmusa is-
mert, amelyek befolyásolják a transzkrip-
ciót, akárcsak a molekula multimerré való 
alakítását. A fehérje termelését az MBL2 
gén strukturális és regulatorikus variációi 
együttesen befolyásolják.9 Azonban az 
MBL szérumszintjét nem egyértelműen 
a genotípus határozza meg, egyéb gene-
tikai és környezeti tényezők is szerepet 
játszanak, emiatt a diagnózis felállításá-
hoz célszerűbb a szérumkoncentrációt 
vizsgálni, mintsem genetikai vizsgálatot 
végezni.10

LABorAtóriuMi diAGnosztikA
Az MBL2 genotipizálása EDTA-s vérből 
izolált DNS-nek polimeráz láncreak-
ció val (PCR) történő szekvenciálásával 
történik, specifikus primerek felhaszná-

lásával. Három ismert strukturális MBL 
génvariáns allél létezik (az 52, 54, 57-es 
kodonokon).11 

Az MBL fehérje szintjének mérésére 
jelenleg az enzimkapcsolt im mu no  szor-
bens vizsgálat (ELISA) a legelterjedtebb 
módszer. Magyarországon a Semmelweis 
Egyetem III. sz. Belgyógyászati Klini-
ka Füst György Kutatólaboratóriumá-
ban végzik a vizsgálatot olyan funkcio-
nális MBL teszttel, amely valójában 
a mannózhoz kötődött MBL aktiváció-
jának köszönhetően a szérumban kelet-
kezett és az ELISA lemezhez kikötődött 

terminális aktivációs terméknek, a C5b-
9-nek a detektálásán alapul. A csökkent 
terminális komplex koncentrációja 
a  funkcionálisan aktív MBL csökkent 
szintjével korrelál. A tartósan csökkent 
MBL-lektin összkomplement-aktivitás 
legvalószínűbb oka nem más, mint az 
MBL genetikai defektusa.

Az MBL normál szérumkoncentrá-
cióját illetően még nem jutott egységes 
eredményre a szakirodalom. Felnőttek-
nél leggyakrabban 100 ng/ml szérum-
koncentráció alatt definiálják a hiányt. 
Születés után az MBL-szint az első egy 
hónapban emelkedik, majd elkezd csök-
kenni, és 12 éves kor környékén éri el 
a felnőttkori értéket.12

KliniKai jelentőség
Az MBL-hiány meglehetősen gyakori. 
Ha a deficienciát 100 ng/ml szérumszint 
alatt határozzuk meg, akkor a népesség 
körülbelül 5–10%-át érinti,9 ám sok érin-
tett személynek nincsenek az alacsony 
MBL-szinthez kapcsolódó tünetei. Az 
MBL-deficienciát több specifikus kórkép-
pel is összefüggésbe hozták, azonban az 
egyes tanulmányok sokszor ellentmondó 
eredményekre jutottak. Az MBL-hiányt 
mutató gyermekek – társbetegségek je-
lenlététől függetlenül is – hajlamosak le-

1. ÁBRA  A primer immundefektusok (PID) leggyakoribb típusai3 (az MBL által érintett csoportok 
csillaggal jelölve) 
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1. TÁBLÁZAT A természetes immunitásban részt vevő molekulák2  
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Komplementrendszer fehérjéi Komplementreceptorok
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hetnek visszatérő légúti fertőzésekre.13,14 
Az MBL 54-es kodonjának polimorfiz-
musa szignifikánsan gyakoribb volt a fel-
ső légúti infekció miatt adenectomián/
tonsillectomián átesett gyermekek-
nél.15 Az invazív pneumococcus-16 és 
meningococcus-fertőzés17 prevalenciája 
magasabb volt az MBL-hiányos gyerme-
keknél, kiemelten a két év alatti korosz-
tály esetében. Ugyanakkor az MBL2 po-
limorfizmust hordozó gyermekeknél más 
kutatócsoportok nem találtak nagyobb 
fogékonyságot a felsorolt infekciókra.18,19

Az általánosan elfogadottabb hipo-
tézis szerint az MBL-hiánynak kizárólag 
társuló immundeficienciával együtt van 
klinikai relevanciája. Az elképzelést az 
is alátámasztja, hogy az alacsony MBL 
szérumszinttel rendelkező emberek nagy 
része egészséges. Továbbá, érdekes megfi-
gyelés, hogy az allogén őssejt-transzplan-
táción átesett betegeknél az MBL-hiány 
növelte a fertőzések kockázatát, azaz az 
alacsony MBL-koncentráció és a transz-
plantációt előkészítő kemoterápia addi-
tívan mélyíti az immunszuppressziót.20 
A fertőzéses rizikó szempontjából ha-
sonlóképp veszélyeztetettek a  csecse-
mők, az immundefektusban szenvedők, 
az intenzív osztályon kezeltek vagy az 
egyéb okból immunszuppresszív terápiá-

ban részesülő betegek is.21 Az alacsony 
MBL-szint és az MBL2 polimorfizmus 
rizikófaktornak számított a neonatalis 
sepsis és a pneumonia kialakulásában 
is, főként a koraszülött populációban.22 
Egy másik tanulmány azonban nem talált 
hasonló korrelációt a neonatalis sepsis vo-
natkozásában.23 Az MBL-hiány szempont-

jából kiemelt kockázatúnak számítanak 
a cystás fibrosisban szenvedő betegek is, 
akiknél a szérumkoncentráció és a ge-
notípus a légzésfunkcióval és krónikus 
in fek ciók előfordulásával korrelált.24 Az 
MBL-deficiens daganatos gyermekeknél 
számos kutatás szignifikánsan hosszabb 
ideig tartó neutropeniás lázról számolt 
be.25-27 Ugyanakkor más vizsgálatban 
a normális MBL-szinttel rendelkező gyer-

mekeknél találták gyakoribbnak a neut-
ro pe niás láz előfordulását.28 Továbbá, 
allogén őssejt-transzplantáció után az 
MBL-deficiens gyermekeknél nem figyel-
tek meg a felnőttekre jellemző, emelkedett 
számú infekciót.29

a hiány előnyös is lehet?
Az MBL2-deficiens haplotípusok fenn-
maradása arra utalhat, hogy a normál 
MBL-szint nem feltétlenül univerzálisan 
előnyös. Két afrikai tanulmány felvetet-
te az alacsony MBL-szint védő szerepét, 
ami a Mycobacterium tuberculosis és M. 
leprae intracelluláris kórokozók csökkent 
fagocitózisa által valósult meg.30,31 Továb-
bá, a csökkent MBL-szintnek köszönhe-
tően gyengébb gyulladásos válasz előnyös 
hatását mutatták ki olyan gyermekeknél, 
akik szívműtéten estek át,32 illetve reumás 
szívbetegségben szenvedtek.33

terápiás lehetőségeK
MBL-hiány esetén nincs oltásokra vonat-
kozó ellenjavallat, a gyermekkori oltá-
sok biztonsággal adhatók.34 A vakcinálás 
után ellenőrizni kell az antitestválaszokat, 
mivel a komplementrendszer csökkent 
aktivitása bizonyos mértékig rontja az im-
munválaszt. A bakteriális fertőzések iránti 
megnövekedett hajlam miatt kiemelten 
ajánlott a Haemophilus influenzae B típusa 
(Hib), a pneumococcus és a me nin go-
coc cus elleni konjugált vakcina beadása 
a megfelelő védelmet jelentő antitestszint 
elérése érdekében.35

A konvencionális terápiára rezisz-
tens és fokozott rizikójú betegcsopor-
tokban MBL – intravénásan adott plazma 
– derivált, vagy újabban rekombináns 
MBL-készítményt alkalmaznak. Ennek 
a neutropeniás láz alatti heti kétszer tör-
ténő adagolása biztonságosnak bizonyult 
a daganatos gyermekeknél.36 Egyéb cél-
csoportok a visszatérő légúti infekciók-
ban, illetve a cystás fibrosisban szenvedő 
betegek.37 

KövetKeztetéseK
A szakirodalomban tapasztalható ellent-
mon dások ellenére a bizonyítékok nagy 
része arra utal, hogy az MBL hiánya fo-
kozza a fertőzések iránti hajlamot, és pri-
mer vagy szekunder immunhiány mellett 
kockázati tényező lehet. Társ betegségek 

|  A bizonyítékok nagy része arra 
utal, hogy az MBL hiánya fokozza 
a fertőzések iránti hajlamot,  
és primer vagy szekunder  
immunhiány mellett kockázati 
tényező lehet.

2. ÁBRA  A lektinút aktiválódása8 
MASP = mannózkötő lektin szerin proteáz, MBL = mannózkötő lektin
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C2 C4

C4bC2aC3 konvertáz
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jelenlétében módosíthatja a betegség le-
folyását, rizikófaktort jelenthet, növelhe-
ti a fertőzések iránti hajlamot, akárcsak 
a szövődmények súlyosságát. Az MBL-
szint egészséges egyéneknél való rutin-
szerű mérésének jelenleg nincs klinikai 
jelentősége. Az immunszupprimált bete-
gek MBL-szintjének mérése és kísérleti 
MBL-szubsztitúciós terápiája nem képezi 
a rutin klinikai gyakorlat részét. 
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