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Intravénas immunglobulin indikacioi

Potlas miatt:
primer immundeficienciak

szekunder immundeficienciak

Immunmodulacio révén:
ITP

Kawasaki betegség
Katasztrofa APS
Myositisek (DM)

Sulyos infekcidk



Hatasmechanizmus I.

RoOvid tavu hatasok:

A  keringd ellenanyagok
semlegesitése idiotipus
antitestekkel

pl. szerzett hemophilia
esetéeben a VIII. faktor

inhibitor titert csokkenti

« A T-sejt szuperantigének
neutralizalasa
pl. toxikus shock
szindrdmaban a citokin

produkciot csokkenti

Szuperantigének

« Fehérjék, melyek tébb — megfeleld TCR-t hordozé — T-sejthez
tudnak kétédni és aktivaljak azokat.

Konvencionalis Antigén Szuperantigén

Monoklonalis/Oligoklonalis Poliklonalis T sejt valasz
T sejt valasz 1:4-1:10
1:10%-1:10°

(107 /10M aktivalt T sejt 1019/ 10™)



Hatasmechanizmus II.

Fc-
gatlasa:
ng, eo
IVIG kezelés
Fc
receptor expresszidja, €s a

A macrophagok
receptorainak
macrophagok,
leukocytakon.
mellett csokken az
receptormedialt
phagocytosis.

pl. ITP
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Hatasmechanizmus II1I.

A komplement medialt

szOveti karosodas
csOkkentése: az aktiv C3 és
C4 megkotése, ezaltal a

karositd hatas  kivédése,

illetve az inaktiv formaba
vald  visszaalakulasa. PI.
dermatomyositis, Kawasaki

betegség.
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Hatasmechanizmus IV.

« Citokinek és egyeéb proinflammatoricus molekulak gatlasa: a T-
sejtek IL-2, IL-10, IFN-gamma, TNF-béta termelése csékken. PI.

Kawasaki-betegseég.

Hosszu tavu hatasok:

« B-sejtek antitesttermelésének szelektiv modon toérténo gatlasa:
az IVIG készitményben talalhaté antiidiotipus antitestek
neutralizaljak a patogént autoantitesteket. Ez a mechanizmus
mas folyamatokkal egyitt fejti ki hatasat.

« Apoptosist el6segitd hatasok: fokozott IgG katabolizmus. FcRn

(neonatalis) szerepe az IVIG hatasaban.



IVIG terapia helye szisztémas autoimmun betegségekben

Els6 vonalbeli terapiaként nem alkalmazzuk (kivéve: Kawasaki-

betegseg, sulyos ITP)

Tobbszori terapia refrakter esetben

Graviditas soran (sok gyogyszer ellenjavallt)

Sulyos fertozésben intenziv terapias obszervacidé alatt, valamint

fokozott fertozés rizikd soran



IVIG terapia helye szisztémas autoimmun betegségekben
« Antifoszfolipid szindroma

Egyik manifesztacidja a thrombocytopenia. Elsddleges kezelés:
antikoagulalas és kortikoszteroid adasa. Terapiarezisztens esetekben
jon szoba.

Abortuszok hatterében antikardiolipin antitest gatolja a placenta hCG-

[ LN 4

300-400 mg/tskg 3 hetente vagy 1-2 g/tskg havonta.

« Katasztrofa antifoszfolipid szindroma (CAPS)

Tobbszervi elégtelenség (t6bb mint 3), magas mortalitas. Adjuvans

kezelés!



o Szisztémas lupus erythematosus

A terapia hatekonyan csokkenti a betegsegaktivitast (ds-DNS szint
csokkentés, Treg szuppresszor funkciojat fokozza).

Hagyomanyos terapiara nem reagaldo (szteroid, azathioprin)
cyclophosphamid vs. IVIG kezelés

SLE-s gravidaknal javitotta a kimenetelt, és az élvesziletések
szamat.

Javaslat: 5 napon keresztul elosztva 2 g/tskg.

Boletis et al. Intravenous immunglogulin compared with cyclophosamide for proliferative lupus nephritis.
Semin. Arthritis Rheum., 2000, 29: 321-327. 18 hdénapos kovetés 14 aktiv lupus nephritisben szenvedo
betegnél.

Branch et al. A multicenter, placebo-controlled pilot study of intravenous immun globulin treatment of
antiphospholipid syndrome during pregnancy Am. J. Obstet. Gynecol., 2000, 182: 122-127.



« Kawasaki-betegség

Gyermekkori szisztémas vasculitis, altalaban 5 év alatt jelentkezik.

Sulyos szovodmény: aneurysma, infarktus.

Terapia: 10 napon belil egyszeri nagy dozisu 2 g/tskg IVIG, mellé
kiegészito aszpirin és kortikoszteroid kezelés. Kombinalt terapia

jobb kimenetel.

Diagnosis Clinical criteria

Persisting Fever 25 days

Presence  of  principal| Bilateral conjuncival congestion
features

Changes of lips and oral cavity

Polymorphous exanthema

Changes of peripheral extremities

Acute non-purulent cervical lymphadenopathy|




» Idiopathias thrombocytopenias purpura (ITP)

Cytotoxic T-cell

Dha
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‘ig. 1 Pathophysiology of ITP and impact of ITP treatments. IVIG, intravenous immunoglobulin; BTK, Bruton tyrosine kinase; TPO-RA,
‘hrombopoietin receptor agonist; FcRn, neonatal Fc receptor.

eminars in Thrombosis & Hemostasis Vol. 46 No. 3/2020




Terapia: szteroid készitmények, rezisztens esetekben rituximab
(anti CD20 antitest) IVIG vagy egyéb immunszuppressziv szerek

(azathioprin, cyclophosphamid)

Terapia refrakter esetekben splenectomia (ritka), thrombopoetin

analog szerek (eltrombopag, romiplostim).

IVIG: 0,8-1 g/tskg egyszeri ddzis.



« Myositisek

Heterogén betegség. Szamos altipus: PM, DM, juvenilis PM/DM,

zarvanysejtes myositis, overlap myositis, necrotizalé autoimmun
myopathia.

Terapia: elsdsorban kortikoszteroid, masodvonalban: azathioprin, MMF,
MTX.

Sulyos, rapidan progrediald esetek, harmadvonalban: IVIG (szteroid
sporold). Elsdsorban DM, PM illetve necrotizalé AIM. Kontroll
izombiopszia (DM) soran csokkent a komplement depozicid és az

adhézidés molekulak expresszidja. Havonta 2 g/tskg dozissal.

Overlap, zarvanysejtes tipusnal nem mutatott hatékonysagot.



o Autoimmun bOrbetegségek

Pemphigus vulgaris szignifikansan csokkenti az aktivitast, és az
autoantitest titert. 2 g/tskg dozisban szteroid mellett relapsusban

|évd betegek akt.-a csdkkent. Szteroid sporolas!

Cutan lupus els6 korben alkalmazott terapia: kortikoszteroidok,
hydroxichloroquin, MTX, MMF, azathioprin. 2g/tskg harom

honapon at csokkentette az betegsegaktivitast.

Ky C et al: Efficacy of intravenous immunglobulin monotherapy in patients with cutaneous lupus

erythematosus, result of proof-of-concept study Dermatol Rep. 2015 7, 5804.



KoszOonom a figyelmet!




