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INMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS

Defectos genéticos que afectan 

el desarrollo del sistema inmune

Emergencia

pediátrica

Compromiso en 

número y función 

de subpoblaciones

 R. alérgicas

 Inflamatorias 

 Linfoproliferación 

sin control 

 autoinmunidad 

1 de cada 2.000 

individuos nacidos 

vivos

Las infecciones

Múltiples 

fenotipos 

clínicos

causa

abarca

Disminución 

marcada o 

ausencia 

Inmunodeficiencias 

combinadas

1 en cada 5.000 

individuosEnfermedades raras

Clínicas 

variable 

La infancia o puede 

ser evidente solo en 

la adolescencia e 

incluso en la adultez

IDCIDCS

Deficiencias 

de 

anticuerpos 

en los LB

20%

Afectan el 

desarrollo y o 

función de los 

LT

Se clasifican

Manifestarse

consideradas

Se clasifican

Clínicamente 

como IDC Mutaciones de línea 

germinal

Defectos 

moleculares

Fenocopia

Mutaciones en genes que 

codifican para las proteínas 

de las vías clásica, alterna y 

de las colectinas o las 

proteínas reguladoras de su 

activación

Deficiencia de 

anticuerpos

Síndromes 

autoinflamatorios

Deficiencias del 

complemento 

Primer subgrupo:
D. ectodérmica anhi. con 

inmunodeficiencia (DEA-ID)

El segundo subgrupo:
La vía de señalización de TIR 

(dominios de Receptores 

tipo Toll e IL1)

Defectos genéticos 

que afectan 

proteínas críticas 

para el control de 

la respuesta 

inflamatorio

Patrones Moleculares 

Asociados a 

Microorganismos (PMAMs)

Defectos en la 

inmunidad innata

Las mutaciones en 

genes que codifican

 La generación

 Transporte 

intracitoplasmático

 Exocitosis  de los 

gránulos lisosomales

 control de la 

activación

 Linfoproliferación  

 Apoptosis 

 Reducción isotipos: 

Todos o al menos 2

 Deficiencias de 

cadenas livianas

 IgG e IgA

 Deficiencia de anti-

cuerpos específicos

Defectos genéticos

 (NCS-1)

 neutropenia 

cíclica

 Mielodisplásico

 Deficiencias de 

adhesión

leucocitaria

 EGC

 MSDS

 MonoMAC

Por

Disregulación

Inmune

Deficiencias de 

número y/o 

función de las 

células 

fagocíticas

La inmunidad 

innata como 

la adaptativa

Causas

 Wiskott–Aldrich

 quiebres de N.

 I. centromérica

 DiGeorge

 Delección  22q

 CHARGE

 Trisomia 21

 SHIE-AD

 Etc…

Combinadas 

sindrómicas

Bacterias gram, 

virus (CMV, VEB, 

VRS, adenovirus y 

parainfluenza ) y 

hongos

compromete

Se manifestá



condiciones heterogéneas

El pronóstico depende la 

severidad de la deficiencia.

Metabolicos

Dirigido a corregir el 

trastorno original

TX

Causas 

 La malnutrición

 T. Con glucocorticoides e 

inmunomoduladores

 Trauma

 Las cirugías

 Enfermedades metabólicas

 El cáncer 

 Las infecciones crónicas

Infecciones

Carencia

síndromes 

genéticos, 

asplenia 

congénita 

o adquirida

Vacunación, 

terapia

inmunológica, 

antibióticos.

Macronutrientes

(carbohidratos, 

proteínas, 

grasas)

No posible

Mal nutrición 

Micronutrientes

específicos (zinc, 

selenio, hierro y las 

vitaminas 

antioxidantes)

Corregir o 

tratar el 

trastorno 

Mucha frecuencia en la 

práctica clínica habitual

Trauma y 

dolor

Hodgkin

< células T 

vírgenes

Neoplasias de 

médula ósea

< isotipos Ig

Otras enfermedades 

 Virus (VIH y CMV)

 Bacterias (micobacterias)

 Hongos (candida)

 Parasitos (T. cruzi)

Terapias

inmunosupresoras

Por infecciones

Edad avanzada

Enfermedades

crónicas

Prematuro y lactante
Relacionadas  

con la edad

Evade y deprime 

la función del 

sistema inmune

Neoplasias 

malignas

Inmunidad

celular

INMUNODEFICIENCIAS SECUNDARIAS

Enteropatía 

perdedora 

de proteínas

Susceptibilidad 

Deficiencia inmune

clínicamente significativa

Enfermedades 

renales

< Proteinas

< inmunoglobulinas

< globulinas

< IgG y IgM

Infecciones

órgano-

específicas

Barreras,   función 

celular  y  inmunidad 

innata o adaptativa 

Inmune celular

Oligoelementos

vitaminas

Kwashiorkor o 

un marasmo

proteico-calórica

Predispone

Factores intrínsecos y extrínsecos

Deficiencias 

se encuentran 

afecta

Diabetes 

mellitus 

Down

Asplenia congénita 

y adquirida
Neuroendocrina

y hemodinámica



1-3) Unión de la partícula viral a 

receptores y fusión de la M. C. 

4) Entrada de la cápside y 

liberación del G. Viral 

5) Síntesis del DNA copia

6) Transporte al núcleo de DNA 

7) Transcripción del RNA viral, 

exportación al citoplasma y síntesis 

de las proteínas virales.

8) ensamblaje del virión 

9) maduración final de los viriones. Vía parenteral

 Percutánea

 Mucosa (oral, 

genital, intestinal, 

conjuntival) 

 Trasplacentaria

Vasos linfáticos

locales

Mecanismos de 

transmisión

Macrófagos, 

células dendríticas, 

linfocitos T CD4+

Células blanco 

Infección aguda

Virus de inmunodeficiencia humana

Ciclo replicativoGénero lentivirus

Apoptosis acelerada

de linfocitos

Fase avanzada de la enfermedad
Alteración de los 

órganos linfoides.

La destrucción 

progresiva de los 

órganos linfoides 

primarios y 

secundarios 

durante la fase 

crónica de la 

infección por el HIV

Mecanismos

efectores

humorales como 

los celulares

Replicación

Evolución

Alteraciones en la 

inmunidad innata y 

adaptativa.

Destrucción 

rápida del 

mayor 

reservorio

HIV-1 y el HIV-2

senescencia

inmune
Hiperactivación

inmune

Inflamatorios 

locales

Activación 

inmune

Escape por 

mutaciones 

virales

Diseminación

Células T CD4+ de memoria efectora

Familia retroviridae

INMUNODEFICIENCIAS POR VIH

viajan

HAART: 

antiretrovirales 
TX

Diagnostico 

 Aislamiento viral

 PCR, ELISA, 

Western blot

 Isotipo IgG
 Neumonia

P. Jirovecii

 Herpes 

 S. Kaposi

 Linfoma 

 Candidosis

 Etc… 

Enfermedades 

definitorias 

Destrucción gradual de los 

linfocitos T CD4+, y de otras 

células como las dendríticas, 

los macrófagos y los monocitos. 

Mecanismos de 

daño inmune.

Deterioro 

gradual del 

sistema 

inmune y 

finaliza con 

la etapa 

avanzada, o 

sida, en un 

promedio de 

8 a 10 años.

Escape por 

mecanismos 

constitutivos. C. 

Infec.

Regula negativamente 

la expresión de las 

moléculas del CMH 

clase I 

Infección crónica

Controlar solo 

parcialmente la 

replicación del 

HIV

Sistema inmune 

Radica en la 

alta 

mutabilidad 

intrínseca

Otros 

mecanismos

una

y

Por 

Por 

Relacionado
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