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Inmunodeficiencias Primarias

un grupo de enfermedades causadas por
la alteracién cuantitativa y/o funcional
de distintos mecanismos implicados en
la respuesta inmunoldgica.
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Como se clasifican

Inmunodeficiencias combinadas de
células Ty B

Deficiencias predominantemente de
anticuerpos

|

—

¢Como se diagnostican?

¢COMO SE DIAGNOSTICAN Y
SOSPECHAN? (SIGNOS DE
ALARMA)

A qué edad se inician las
manifestaciones clinicas de
una IDP

Las IDP ocurren en mas de
1/2.000 recién nacidos vivos
con una gran variabilidad entre
las diferentes entidades.

1. > 8 otitis media aguda en un afio.

Otros sindromes de inmunodeficiencias bien
definidos

Enfermedades de disregulaciéon inmune

Defectos del nimero y/o funcion

Dentro de las IDP, las
deficiencias predominantes
de anticuerpos suponen
mas de la mitad de los

Casos

2. > 2 neumonias (confirmadas
radiolégicamente) en un afio.

\

3. 2 2 sinusitis en un afio.

4. > 2 meningitis u otras
infecciones graves

fagocitica

laboratorio de las IDP

Aunque la mayoria de las
IDP se presentan en la
infancia

La edad de inicio de la

sintomatologia también permite

orientar hacia un defecto u otro
del sistema inmune

Defectos en la inmunidad innata

Deficiencias del complemento

Hemograma

5. Infecciones recurrentes
cutaneas profundas o abscesos
viscerales.

Epidemiologia

1
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Recuento de Ig séricas

Trastornos autoinflamatorios

6.Necesidad frecuente de usar
antibidticos endovenosos para
curar infecciones.

\
Las IDP son consideradas
enfermedades raras

Su frecuencia se estima Una
prevalencia en 1 en cada 5.000
individuos en la poblacion
general




CONJUNTO DE FACTORES INTRINSECOS Y
EXTRINSECOS QUE AFECTAN NEGATIVAMENTE
EN LA RESPUESTA INMUNE

A J " S

Clasificacion Agentes inmunosupresores Relacionado con la edad

Dolor y trauma

Fisicos: radiacion ionizante Prematuridad

Deficiencias Disfuncion de

e organos Biologi
nutricional e iologicos
Jooieies especificos .

-Trauma

Lactancia menor y mayor craneoencefalico

e eaes - Globulina anti linfocitos T

cronicas
debilitantes

Relacionado con la -Trauma de térax y

edad abdomen

- Anticuerpos monoclonales Senectud -Quemaduras

Agentes Enfermedades -Cirugias mayores o

inmunosupresores infecciosas Quimicos

de urgencia,

esplenectomia

Enfermedades infecciosas

- Glucocorticoides

Enfermedades -Trasplante de

infiltrativas (MO y Traumay lesiones
hematicas)

médula dsea

- Ciclosporina y otras ciclofilinas

. -Trasplante de
CEMGIIENES

L drganos soélido

Parasitarias
Otras . Vs . . . .

enfermedades y - Drogas citotdxicas y anti proliferativas

sindromes

Micoticas

Virales

- Drogas anti convulsivantes




INMUNODEFICIENCIAS POR VIH
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Mecanismos de
transmisién

Ciclo de

/

|

transmision

Parenteral
» Trasfusidn sanguinea
» Compartir jeringas

Ciclo vital del VIH

\

CDA40 Receptor de alta afinidad

Genes estructurales

O
0‘0

Acoplamiento y fusion
de la membrana

\

Percutanea
* Accidente laboral

|

Mucosa

X3

o8

Transcripcion inversa

X3

o8

Integracion

X3

o8

Transcripcion

X3

8

Traduccién
Ensamblaje
Salida de viriones

7 7
0‘0 0‘0

para el VIH

*Tropismo selectivo ante células T
CD4+ y otras células CD4+

Gp.120 se liva a moléculas (
correceptores) de la superficies
celular para penetrarla celula

* Sexo oral, anal,
vaginal
* Gotas contaminadas

Mecanismo de la
inmunodeficiencia de
cels. T en la infeccion

por VIH

\

Mecanismo de la Entrada del virus a la

gag
¢+ Pol: Provee virus
funciones enzimdticas y
codifica 3 enzimas
Proteasa (p10)
+»+ Transciptasa reversa
(p66/p51)

Integrasa (p32)

O
0‘0

+* Env: poliproteina ( gp 160)
% Gp 120 (externa)

Gp 41 (transmembrana

inmunodeficiencia célula

decels.noTenla

\

infeccién por VIH

Otros genes

\

| El HIV-1se fijaala

De madre a hijo
durante:

0/
0.0

VIH coloniza érganos
linfoides (reservorios

Embarazo

0/
0.0

Parto

B

% Lactancia

Activacion crdénica de

células no infectadas

- molécula CD4 de la
El VIH se puede multiplicar -
superficie celular por

I f
UL WA medio de la proteina go120

propiedad que se debe al

gen vpr del VIH1, le permite

estructurales

accesorios

al complejo de
preintegraacién del VIH
dirigirse al nucleo en el poro
nuclear
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