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Multiples fenotipos clinicos

INMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS

l

Son enfermedades causadas por defectos genéticos que afectan el desarrollo del sistema inmune y su funcionamiento,
mantenimiento y regulacion

!

PESULTADO
'

v

La mayoria
corresponden a
susceptibilidad
elevada a las
infecciones

v

* Reacciones
alérgicas

* Reacciones
inflamatorias

* Linfoproliferacion
sin control

* autoinmunidad

Aumentan la susceptibilidad a

v

ciertas formas de cancer

Resultado de
crénicas por microorganismos

V

con potencial oncogénico

Alteraciones
mecanismos de
celular

V

Las deficiencias
pueden afectar la
via  clasica vy
alternativa. Se
debe de medir la
dilucion del suero
llamada CH50 o
AH50.

infecciones

intrinsecas a
reparacion

l

LPIDEMIOLOGIA
IDP son consideradas
enfermedades raras
v v
FRECUENCIA PREVALENCIA
{ !
| de cada 2.000 | en cada 5.000
individuos individuos
nacidos vivos
l
v
Mas del 80% de las IDP se

diagnostican antes de los 5 anos de
edad y son mas comunes en nihos
que en ninas

Una  deficiencia
en una proteina
reguladora del
complemento
causa angioedema
hereditario.

-

Deficiencia del
complemento

v

Deficiencias
hereditarias

Son autosomicas,
recesivas, ya que
dan lugar a
opsonizacion
fagocitosis y lisis
defectuosa, de
MO patogenos y
una eliminacion de
ag-ac.

v

Infeccion
recurrente y
glomerulonefritis

1

Deficiencia de
la I. humoral

Son defectos del
LsB lo que causan
deficiencia de ac

Los titulos séricos
de ac se reducen

CLASTFICACION
|
v  Z v v
Deficiencia de Deficiencias Deficiencia de
la I. celular mixtas Cel. fagocitarias
\4
! | |
Existen defectos Se presentan de La capacidad de
del LsT y manera monocitos,
v predisponen a combinada de LsB macroéfagos,
infecciéon por ylLsT granulocitos,
virus, hongos, 4 neutrofilos y
M.O. Inmunodeficiencia eosinofilos  para

lo que predispone
a sufrir
infecciones
bacterianas.

\j

Trastorno mas
comun: deficiencia
selectiva de IgA

v
TX:
Og OV es un tx
eficaz en la
mayoria de las
formas de d. de ac.
Dosis de
400mg/kg/mes ya
que va dirigida a
que la IgG este
mantenida en
valores dentro de
>600mg/dI

v

Trastorno mas
comun: sx de
DiGeorge,
deficiencia de
prot. 70 sx
linfoproliferatio
ligado al X,
candidiasis
mucocutanea
cronica

}

Realizar un
examen fisico de
piel, membranas
mucosas, ganglios
linfaticos, bazo y
recto. Tamvbien
realizar una rx de
torax

combinada grave

v

Se presenta en el
inicio de los 6-
I2Zmeses se hace
evidente cuando
desaparecen los
ac’s maternos

!

Deficiencia de la
fosforilasa de
nucleosido de

purina

TX:

Terapia génica con
vectores

retrovirales y

adesina.

matar al patogeno
se deteriora.

v

Las infecciones
cutaneas por
estafilococo y
gram- son

caracteristicas.

V

* Enf.
granulomatosa
crénica

* Deficiencia de
la adhesion de
los leucotios

* Neutropenia
ciclica

* Sindrome de
chediak-
higasho

\/
Se debe de medir
CDI5 y 18 por
citometria de flujo
y se analiza la
quimiotaxis de
neutrofilos.



INMUNODEFICIENCIAS CECUNDARIAS

l

Se pueden originar por la malnutricion, los tratamientos con glucocorticoides e inmunomoduladores, el trauma y las

cirugias, hasta las enfermedades metabdlicas, el cancer y las infecciones cronicas

!

INMUNODEFICTENCIAS
POR MAL NUTRICION

Nifos desnutricion
—>mayor probabilidad
de desarrollar
infecciones.

Mal nutricion
proteico
calérica

Respuesta
inmune celular.

—_—

A: alteracion de

barreras mucosas,
= disminucion de
macrofagos, NK vy
neutrofilos.
Deficiencia d D Mayor
de vitaminas susceptibilidad a
- enfermedades
autoinmunes e
infecciones croénicas.
E: alteracion respuesta

-» de mastocitos y
macroéfagos.

Reduce:
* Proliferacion y
activacion
de los Ls
Deficiencia de * Actividad funcional
oligoelementos de las Cél. de Ila
inmunidad innata y la
estructuracion
De barreras
anatomicas epiteliales.

!

INMUNODEFICIENCIAS PO
ENFECMEDADED ORGANO
EOPECIFICAS

!

Enfermedades
renales

Sx nefrético:

hipogamaglob
unilemia esto
genera
susceptibilidad
a infecciones

}

Enteropatia
perdedora de
proteinas

l

Se observa en
enfermedades
como colitis,
taponamiento
cardiaco,
infecciones
por HIV.

}

INMUNODEFICTENCIAS PO
ENFERMEDADES CRONICAS

1

Neoplasias malignas

'

Cancer:
medida que el tumor
crece, evade vy

deprime la funcién
del sistema inmune.

!

Px con cancer
diseminado mas
propensos a
infecciones

!

Los tumores pueden
producir sustancias
inmunosupresoras
como TGF-B

INMUNO-
DEFICTENCIAD
RELACIONADAS

CON LA €0AD

!

IDS prematuro y
el lactante

|

Alteraciones en
la respuesta
inmune humoral
y en la funcidn
de las células
fagociticas,
particularmente
los neutrofilos.

|

Mayor
susceptibilidad a
infecciones

\

IDS avanzada

\

Disminucion de
respuesta
inmune celular

}

Alteracion en
LB, LT, alteracién

de barreras
naturales,
disminucion de
factores de
crecimiento.

INMUNO-
DEFICTENCIAS POR
TERAVIAD
INMUNOSUPRES ORAS

v

Principales afectados
son los receptores
de trasplantes y los
que padecen
enfermedaes
autoinmunes.

|

Medicamentos:
glucocorticoides,
ciclosporina, el
tacrolimus, a
rapamicina, y los
farmacos  utilizados
como

antineoplasicos,  tx
cancer.

INMUNO-
DEFICIENCIAS POR
INFECCTONES

|

Diversas
alteraciones
inmunologicas
presentes en los
individuos
afectados por
infecciones
bacterianas,
virales, parasitarias
y fungicas..

'

Expansion
exagerada de
subpoblaciones de
linfocitos T
supresores o la
produccion de
factores solubles
que pueden
suprimir o alterar
la respuesta
inmune.



El sindrome de inmunodeficiencia adquirida, es causado por el virus de la inmunodeficiencia humana. El

INMUNODEFICTENCIA HUMANA-VIH

¢

SIDA es la etapa mas avanzada de la infeccién con el VIH, el virus que causa que una persona desarrolle
sida eventualmente.

l

ORIGEN

|

Género lentivirus, subfamilia
orthoretrovirinae, familia
retroviridae

|

Se originaron a partir de la
transmision de lentivirus de
primates no humanos

}
1— Tipos —

HIV-| HIV-2

| |

Se origino se origino del
del SIV SIV aislado de
l los Sooty
mangabeys
Infect?l la (SIVsm)
especie de
chimpancé l
Pan Restringida
troglodytes
troglodytes
(SIVepz)
v
Prevalente

v

El HIV-1 y el HIV-2 solo causan
enfermedad en los humanos,
siendo  estos  virus no
patogénicos en los primates.

Codifican para
componentes estructurales y <—— principales 2>
funcionales de la particula viral

l

l

CICLO REPLICATIVO
DEL VIH

{

Unién de la particula viral a
los receptores de la célula, y
fusion de la envoltura viral
con la membrana celular

‘

entrada de la capside y
liberacion del genoma viral al
citoplasma

Sintesis del DNA copia

}

Transporte al nucleo de este
DNA e integracién en el
genoma de la célula
hospedera

¢

Transcripcion del RNA viral,
exportacion al citoplasma y
sintesis de las proteinas
virales

\

Ensamblaje del virion y salida
por gemacion de las
particulas virales

|

Maduracion final de los
viriones

CLASIFICACION v
EOTRUCTURA DEL VIRUS
v
VIH- |
|
v v v v
M N (@) P
A
B Mas prevalente
en Colombia
Mas  prevalente
C
en todo el mundo
D * La particula viral
esférica
E . 100 2 150 nm de
.y <+
diametro
e Tres estructuras
F superpuestas
: I !
Envoltura Genoma
. |
Ma'fri.z 9 genes>
esferl.ca I5 proteinas
J Cap5|d’e virales
icosahédrica |
) ) )
3 genes 3

los

gag, pol y env rev y nef

genes

reguladores -> tat,

}

3 genes

Codifican

Mecanismo
de
transmision

Infeccion
aguda

Infeccidn
cronica

Escape por
mutaciones
virales

Escape

mecanismos —»

constitutivos

para otras

l

INMUNOPATOGENESTS

. Parenteral
. Percutanea

*  Mucosa (oral,

- genital,

intestinal y
conjuntival)
* Transparentaria

Atravesar la barrera
epitelial> blanco de
infeccion = replicacion

> circulacion
sistémica—> primera
viremia.

Lenta, progresiva, y que
causa deterioro gradual
del S.I y finaliza con la
etapa avanzada, o sida,
en un promedio de 8 a
10 anos

Transcripcién
inversa, que no
corrige cuando se

-»>

adicionan
nucledtidos al DNA
sintetizando

Proteina viral Nef->
expresion de las
moléculas del CMH
clase 1= menor
reconocimiento por
los linfocitos T CD8+

proteinas  que

accesorios - — promueven la replicacion viral y favorecen el

vif, vbr y vpu

proceso de evasion de la respuesta inmune.
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