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Metody analizy białek
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A R N E W . K . TI S E L I U S
Electrophoresis and adsorption analysis as aids 
in investigations of large molecular weight 
substances and their breakdown products
Nobel Lecture, December 13, 1948
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Frakcja Ref %.

alb 60-71

α1 0,9-2,1

α2 5,0-7,9

β 5,7-7,9

γ 6,5-11,5

a/g 1,1-2,5



HIPOGAMMAGLOBULINEMIA

γβα2α1Alb



HIPERGAMMAGLOBULINEMIA

γβα2α1Alb





Typy immunoglobulin
kappa
lambda

Klasa Ref. (g/l)

IgG 9-15

IgA 1,1-1,8

IgM 0,39-1,17

IgD 0,0003-0,
003

IgE 0,0005

http://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/3/31/Mono-und-Polymere.svg
http://pl.wikipedia.org/wiki/Plik:Immunoglobulin_basic_unit.svg


Synteza cząsteczek immunoglobulin



Wydzielanie cząsteczek immunoglobulin

Postać niewydzielająca
Postać niewytwarzająca



Albumina
Kappa – tiolowany monomer

lmbda/kappa dimer



Kappa lambda Wolne kappa, wolne lambda



A.R. Bradwell: Serum Free Light
Chain Analysis



Pomiar białka całkowitego

Zakres referencyjny 60-85 g/l

Gammapatia monoklonalna często więcej niż 100 g/l



Stosunek albuminy do glob
Zakres referencyjny: 1.1-2.5



Wysoki poziom białka monoklonalnego niski poziom albuminy

γβα2α1Alb



Frakcja % Ref.

alb 31,2 60-71

α1 3,4 0,9-2,1

α2 8,2 5,0-7,9

β 4,6 5,7-7,9

γ 52,6 6,5-11,5

a/g 0,45 1,1-2,5

TP 109 g/l



Ilościowy pomiar białka monoklonalnego
 (na podstawie elektroforezy)



Łańcuchy lekkie wolne i całkowite g/l

Wolne Całkowite

kappa 0,0073 2,500

lambda 0,0127 1,430

Kappa/lambda 0,6 1,78



k/l





Kappa 5,26 g/l
Lambda 2,6 g/l
k/l 2,03





2 IF



4 IF



K 3,75 g/l 
L 2,64 g/l 
K/L 1,42 n
FK 44,7 mg/l 
FL 48,6 mg/l 
FK/FL 0,92 n







β2mikroglobulina

International Staging System for Multiple Myeloma 
Journal of Clinical Oncology, Vol 23, No 15 (May 20), 2005: pp. 3412-3420



R Bataille, J Grenier and J Sany treatment--a prospective study of 160 
patients
Beta-2-microglobulin in myeloma: optimal use for staging, prognosis



Łańcuchy lekkie w moczu

"Dear Dr Bence Jones,
The tube contains urine of very high specific 
gravity. When boiled it becomes
highly opaque. On the addition of nitric acid, it 
effervesces, assumes a reddish
hue, and becomes quite clear; but as it cools 
assumes the consistence and
appearance which you see. Heat reliquifies it. 
What is it?"



Historia
 Rok 1845 – dr  William 

MacIntyre i dr ThomasWatson 
badając mocz pacjenta                   
   z podejrzeniem zespołu 
nefrotycznego odnotował 
przypadek nietypowego 
zachowania osadu białkowego – 
rozpuszczenia podczas 
ogrzewania     i ponownej 
precypitacji po oziębieniu próbki.

 Mocz pacjenta został wysłany do 
dr Bence-Jonesa – patologa 
pracującego w londyńskim 
Szpitalu Św. Grzegorza w celu 
dokładniejszego zbadania tego 
zjawiska.



…
 1850 MacIntyre po śmierci pacjenta publikuje swoje 

obserwacje
 1848 r – dr Bece-Jones publikuje swoje obserwacje 

związane z występowaniem nietypowego białka
 Do r. 1909 opublikowano 40 przypadków wyst. Białka B-J
 1922 Bayne-Jones i Wilson charakteryzują dwa typy białek 

B-J (typ I i typ II)
 1956  Korngold  i Lapiri - przeciwciała przeciwko różnym 

grupom białka B-J reagują  z białkami szpiczakowymi.
 1962 Edelman,  Gally FLCs z cząsteczki immunoglobuliny 

to cząsteczki białka B-J



A.R. Bradwell: Serum Free Light
Chain Analysis
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A.R. Bradwell: Serum Free Light
Chain Analysis

Nerka szpiczakowa



LCDD

• LCDD Powstawanie monoklonalnych, 
amorficznych depozytów białkowych 

• Zawsze w nerkach
• Częściej Kappa 85%
• 25% pacjentów nie wykazuje obecności białka 

monoklonalnego (elektroforeza, 
immunofiksacja, obserwowany jest wzrost 
ilości komórek plazmatycznych w szpiku)



LCDD

Light chain deposition disease
Dr Franco Ferrario 





Krioglobuliny

Po ogrzaniu



Amyloidoza

Heterogenna grupa chorób

charakteryzujących się pozakomórkowym

odkładaniem się pierwotnie rozpuszczalnych

białek

Częstość występowania amyloidozy 
      8 zachorowań / milion / rok
92% pacjentów AL ma BJP



• Częstość występowania amyloidozy 

      8 zachorowań / milion / rok





http://people.cryst.bbk.ac.uk/~ubcg16z/amyloid/insmaps.jpg
http://people.cryst.bbk.ac.uk/~ubcg16z/amyloid/jmbprpcover3.jpg


Christopher M. Dobson
Nature 426, 884-890(18 December 2003)



Barwienie złogów amyloidowych

Congo red staining of a cardiac biopsy specimen 
containing amyloid, viewed under polarized light.

Amorphous eosinophilic interstitial amyloid 
observed on a renal biopsy.

Amyloidosis, Overview

Author: Bruce A Baethge,





 A. AL amyloidoza powigrubienie lewej komory serca. 
 B. AL amyloidoza powiększenie języka( 20% pacjentów). 

A.R. Bradwell: Serum Free Light
Chain Analysis

A B



A.R. Bradwell: Serum Free Light
Chain Analysis

























Wolne łańcuchy lekkie FLC’s
nowe narzędzie do diagnostyki

i monitorowania leczenia szpiczaka



Katzmann, Clin Chem  2002; 48: 1437 - 1444
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Intact Immunoglobulin Multiple Myeloma

Normal sera

IgG MM

IgA MM

IgM MM

IgD MM

IgE MM

89% of pacjentów ma 
zaburzony stosunek 
FK/FL





Odpowiedź na leczenie amyloidozy



Odpowiedź na leczenie szpiczaka

A.R. Bradwell: Serum Free Light
Chain Analysis



A.R. Bradwell: Serum Free Light
Chain Analysis



Pacjent 005
•wynik elektroforezy białek surowicy

•Białko całkowite:  76 g/l

Albumina       
                        
          

64.9  %   
    

49.2 g/l
Alfa1      3.1 % 2.4 g/l
Alfa2 12.9  % 9.8 g/l
beta 10.6 % 8.1 g/l
Gamma 8.5 % 6.5 g/l

KF 447 mg/l
LF 16.1  mg/l
KF/LF 27.9



PMR prążki oligoklonalne



wynik elektroforezy białek moczu:
W moczu stwierdzono obecność  słabej strefy 
łańcuchów lekkich immunoglobulin oraz słabej 
strefy albuminy.

albumina

κ mon/dim

Typ l. St. mg/l

Fk 123

Fl 3,91

Fk/Fl 94,5  (1,7-3,5)

k 19,4

l <3,91

k/l >5
Wolne łańcuchy w moczu





Sarah Newbury
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