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INMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS

Causadas por defectos genéticos que afectan el desarrollo del sistema_|
inmune, su funcionamiento, mantenimiento y regulacion.

RESULTADOS

Pueden presentar

manifestaciones no
inmunes,

Mas de 230 defectos
genéticos en IDP.

Pueden abarcar
reacciones
alérgicas,
inflamatorias,
lipoproliferacién sin
control y

autoinmunidad.

| de cada 2,000

individuos.
Prevalencia | de
casa 5,000
individuos.

+80% se diagnostican en menos

de 5 anos de edad

20%. Afectan la funcion

o el desarrollo de los
base a su LT

componente
afectado.

Se clasifican con

Asociadas a deficiencias

de anticuerpos por

defectos intrinsecos o

extrinsecos en los LB
-ID combinadas

-Combinadas con
manifestaciones sx.
Se clasifican de acuerdo

-Deficiencias de ac. oeal
al fenotipo inmune.

-ID desregulacion
inmune.

— -Afectan fagocitos. ID

-Defectos inmunidad —— ASOCIADAS
innata A SX

-Enf autoinflamatorias

-Defectos del

—— Alrededor de | en 25.000
complemento.

Emergencia pediatrica que debe
—— vigilarse en lactantes menores
con infecciones multisistémicas.

Los LT y LB no se activan ni
——proliferan, en respuesta a
mitégenos o antigenos.

Las mutaciones en genes
de los PMAMS causan
infecciones  severas y
diseminadas.

e

.Defectos genéticos
afectan desde la
generacion, transporte
intracitoplasmatico  y
exocitosis de  los
granulos lisosomales

f

Hasta el control de la
activacion y
linfoproliferacion y la
apoptosis

Desarrollo de
sindromes
autoinmunes.

|
FENOCOPIAS DE

INMUNODEFICIENCIAS
PRIMARIAS
No son mutaciones

germinales si no somaticas.

De otros mecanismos
tales como
autoanticuerpos  contra
citoquinas o  moléculas
del sistema inmune

Fenocopias  causadas
por MS que resultan en
sindromes

linfoproliferativos o
alteraciones
hematolégicas y

neuroldgicas.

El segundo subgrupo
lo constituyen las
fenocopias

causadas por
autoanticuerpos



IDS POR
MALNUTRICION

Un nino malnutrido tiene
mayor probabilidad de
desarrollar infecciones.

Malnutricion Deficiencia de
proteico calérica: la vitaminas.: A: alteracién

alteracion mas de barreras mucosas,
importante es la  disminucién de
respuesta inmune  macroéfagos, NK y
celular. neutrofilos.
Anergia a las D: Mayor
reacciones de  Alteracion de susceptibilidad a
hipersensibili  las  barreras enfermedades
dad naturales, autoinmunes e
retardada, estas infecciones
activacion de alteraciones crénicas.
eje h-h  se revierten E: i

adrenal que
causa atrofia
timica.

al corregir la

=&!" respuesta de
malnutricion.

mastocitos y
macroéfagos.

Se pueden originar por la malnutricién, los tratamientos con
glucocorticoides e inmunomoduladores, el trauma y las
cirugias, hasta las enfermedades metabdlicas, el cancer y las
infecciones cronicas

Deficiencia de
oligoelementos:

reduce la
proliferacion y
activacion

de los linfocitos,
asi como la
actividad funcional

de las células de la
inmunidad innata y
la estructuracion

de las barreras
anatomicas
epiteliales.

IDS POR

ENFERMEDADES

ORGANO

ESPECIFICAS

Enfermedades
renales: sx nefrotico:
hipogamaglobunilemia

genera

susceptibilidad a
infecciones

Enteropatia
perdedora de

proteinas: se
observa en
enfermedades
como colitis,
taponamiento
cardiaco,

infecciones  por
HIV.

IDS POR

ENFERMEDADES

CRONICAS

NEOPLASIAS
MALIGNAS

Cancer: medida
que el tumor
crece, evade vy
deprime la
funcion del
sistema inmune.

Px con cancer
diseminado mas
propensos a
infecciones

Los tumores
pueden
producir
sustancias
inmunosupreso
ras como TGF-
B

IDS

RELACIONADAS

CON LA EDAD

IDS
PREMATURO Y
EL LACTANTE

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

Mayor susceptibilidad
a infecciones

IDS EN EDAD
AVANZADA

Disminucion de
respuesta inmune
celular

IDS POR TERAPIAS
INMUNOSUPRESORAS

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

Medicamentos:
glucocorticoides,
ciclosporina, el
tacrolimus, a
rapamicina, y los
farmacos utilizados
como antineoplésicos,
tx cancer.

Alteracion en LB, LT,
alteracion de barreras
naturales, disminucion

de factores

crecimiento.

de

IDS POR
INFECCIONES

Diversas  alteraciones
inmunolégicas
presentes en los
individuos afectados por
infecciones bacterianas,
virales, parasitarias Yy
fungicas..

Expansion
exagerada de
subpoblaciones
de linfocitos T
supresores o la
produccion de
factores solubles

que pueden
suprimir o alterar
la respuesta
inmune.



2 tipos del HIV, denominados HIV-l y HIV-2 estos virus se originaron a
partir de la transmision de lentivirus de primates no humanos, conocidos—
como SIV, en un fendmeno denominado zoonosis.

CLASIFICACION Y CICLO REPLICATIVO  INMUNOPATOGENESIS EVOLUCION DX DE INFECCION
ESTRUCTURA DEL VIRUS HIV
, MECANISMOS DE G Q
.El HIV pertenece al género Y o : Infeccién aguda: [-4 PRUEBAS

Ientiviru.z sulffamilia ﬁ:g:s'g: I:Z i;.uostlg:; TRANSMISION semanas se presentan VIROLOGICAS
orthoretrovirinae, familia Grupos antigénicos viral gp120 al CIFI))4 de la las . ) primeras
retroviridae. mayores: M, N O, P- célula blanco manifestaciones (ﬁebre,
: adenopatias, mialgias,

Via parenteral, percutinea, cefalea, diarrea) Aislamiento viral,

I de la capsid mucosa y transplacentaria deteccion de

ngrt:.sl;) ea cap5|del proteinas virales,

HIV-1 HIV2 y _beracion € virus integrado

Subtipo M:
A, B, C,D,FG

genoma viral.

INFECCION AGUDA

Infeccion crénica: latencia
clinica, no existen sintomas

HJK Transcripcion de la enfermedad, pueden PRUEBAS
inversa: se forma el presentarse otras
Se originé del N complejo de Fase inicial de la manifestaciones. SEROLOGICAS
SIV que infecta Se CIEIe del Subti c: o+ reintegracion. infeccion, el
|a especie de SIV aISIado de p:ledc:g:i)nante.en el sistema inmune Otros . te]ldos
chimpancé Pan los X Sooty P activa I susceptibles B
troglodytes rrslfcga ers Transporte mecanismos Infeccion de  otras Deteccion de
troglodytes (SIVsm). nuclear: integracion efectores. Para células, (nerviosas, antigenos
(SIVepz), de proteinas y DNA controlar HIV. cardiacas, epiteliales, wrgles,detecaon de
Particula  esférica viral. hematoogicas) anticuerpos HIV.
de 100 a 150 nm
con envoltura,

matriz y capside.

Total de 9 genes
que codifican 15

Ensamblaje y
salida de
particulas virales

INFECCION CRONICA

Lentamente  gradual,
deteriora el s.i, finaliza
en sida, de 8 a 10 afnos

Fase avanzada de |Ia
enfermedad 3 impide
controlar infecciones previas,
se pierde la inmunovigilancia,
enfermedades definitorias de
sida

roteinas. .,
P Maduracion de las

particulas virales:
Gag activa las
proteasas virales

Inespecifica, se observa en la poblacion
leucocitaria, alta produccién de citocinas
y fibrosis

ACTIVACION
INMUNE POR HIV
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