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Inmunodeficiencias primarias

l

Son enfermedades causadas por defectos genéticos

qgue afectan el desarrollo del sistema inmune y su
funcionamiento, mantenimiento y regulacion. \ Pueden abarcar reacciones alérgicas, inflamatorias,
En su mayoria corresponden a susceptibilidad linfoproliferacidn sin control y autoinmunidad
elevada a las infecciones l

Son consideradas enfermedades raras
con mayor frecuencia en nifios

ID combinadas l
Representan alrededor del 20% de las IDP y
afectan el desarrollo y o funcién de los LT La IUIS ha establecido nueve grupos
Asociadas a deficiencias de anticuerpos por
defectos intrinsecos o extrinsecos en los LB

Deficiencias de nimero y/o funcién de las células
fagociticas

Defectos en el nimero y funcién de los neutréfilos.

Defectos en la motilidad de los neutrofilos

Deficiencias Sindromes por
IDC no severas predominantemente de desregulaciéon Inmune Defectos en la Inmunidad Innata
, §everas por sus m.amfestauolnes antlc.uerpos Los defectos genetlcosl Las mutaciones en genes que codifican
clinicas, y se caracterizan por numeros Afectan variablemente la afectan desde la generacidn, para receptores o moléculas de
totales de LT que pueden Sf!r normales prodqcuon de anticuerpos _transporte de los granulos sefializacién intracelular empleadas en el
y que pueden progresar a linfopenia en debido a defectos en el lisosomales, hasta el control recohocimiento de PAMS
el tiempo. desarrollo, maduracion y/o de la activaciony
funcion de los LB y representan linfoproliferaciony la
>50% apoptosis

Sindromes auto Inflamatorio y deficiencias del
complemento
Afectan proteinas criticas para el control de |a
respuesta inflamatoria

Inmunodeficiencias combinadas asociadas a
caracteristicas sindromaticas
Representan alrededor del 15% del total y la
asociacion clinica de infecciones recurrentes y/o
autoinmunidad y/o manifestaciones alérgicas



Inmunodeficiencias
secundarias

|

Conjunto de factores intrinsecos y extrinsecos que afectan
Incrementan el riesgo de padecer / negativamente en la respuesta inmune \ Estas inmunodeficiencias, se
infecciones con mayor frecuencia y encuentran con mucha frecuencia
severidad en la practica clinica habitual

Relacionado con la
edad

Deficiencias

nutricionales

Enfermedades
cronicas debilitantes

l

Disfuncion de
6rganos especificos

Enfermedades
infecciosas

Trauma y lesiones

Enfermedades
infiltrativas (MO y
hematicas)

Otras enfermedades
y sindromes

Agentes
inmunosupresores




Inmunodefiencia por VIH

l

El HIV pertenece al género lentivirus, subfamilia orthoretrovirinae, familia

retroviridae. Se han descrito 2 tipos del HIV, denominados HIV-1 y HIV-2 \
La gp120 es la glicoproteina

gue se encuentra en forma de
trimeros en la cara externa de

El HIV-1 contiene en total 9 genes
que dan origen a 15 proteinas
virales maduras funcionales, los

! la envoltura
cuales estan rodeados por dos
secuencias LTR . L
Ciclo replicativo
1-3) union de la particula viral a los receptores de la célula, y fusién de la envoltura viral con
la membrana celular
4) entrada de la capside y liberacién del genoma viral al citoplasma
5) sintesis del DNA copia
6) transporte al nlcleo de este DNA e integracidon en el genoma de la célula hospedera \

Las principales células blanco 7) Transcripcion del RNA viral, exportacion al citoplasma y sintesis de las proteinas virales La infeccion por el HIV se puede
de la infeccién por el HIV son adquirir por via parenteral,

. . , 8) ensamblaje del viridn y salida por gemacion de las particulas virales .
los linfocitos T CD4+, las células ) ) y POrg P percutanea, mucosa (oral,

dendriticas, los monocitos y los 9) maduracion final de los viriones. genital, intestinal, conjuntival) y
macrofagos trasplacentaria
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