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Resultado de
esto

multiples
fenotipos clinicos

Inmunodeficiencias
combinadas

20% IDP

afectan el desarrollo y
o funcion de los LT

corresponden a Asociadas a deficiencias de
susceptibilidad anticuerpos por defectos en los
elevada LB
IDCS

Infecciones, reacciones
alérgicas, inflamatorias,
linfoproliferacion sin
control y autoinmunidad

también aumentan la
susceptibilidad a ciertas
formas de cancer

Disminuciéon o
ausencia de LT

Constituyen una
emergencia
pediatrica

INMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS

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

Deficiencia de numero

Deficiencias de
y funcion de células

Inmunodeficiencias

Infecciones
multisistémicas sindromicas anticuerpos
fagociticas
Causadas por 15% IDP >50%
Bacterias gran (- y +), Asociacion clinica de afectan la produccion predisponen a
virus como CMV, VRS 'y infecciones/autoinmunida de ac debido a defectos infecciones recurrentes
hongos en eI_qusarroIlO, 5 de la piel, mucosas y
maduracion y/o funcion 6raanos profundos
manifestaciones alérgicas con de los LB 1%
IDC dismorfismo/ presentaciones
sindrémicas La NCS-1se caracteriza
se caracterizan por ici i
p Eiemplos de enfermedades Def|C|enC|as_ en los Ac por cqn_teos _totales de
nGmeros totales de LT normales con reduccion de los neutrafilos circulantes
: . Sx de Wiskott—Aldrich isotipos Ig en suero
y pueden progresar a linfopenia )
mutaciones en WAS que
_ - . Defectos en la
causan en los pacientes codifica para la proteina WASP _ : )
Deficiencias de inmunidad innata:
no solo aumento en la - mutaciones que
o : . . cadenas livianas o de
susceptibilidad a infecciones sino ) ) : o isoti LB codifican receptores o
también resultan en fenotipos Ataxia-Telangiectasia (AT), una un solo isotipo con PAMS
inflamatorios enfermedad que resulta de normales
mutaciones AR en ATM
Y : .
Sx autoinflamatorios
autoinmunes como la enfermedad ] - Reduccién severa de defectos genétiCOS
inflamatoria intestinaL las Sx de qUIebreS de Nljmegen' ) €s IgG e |gA €en suero con que afectan protel'nas
Citopenias y mayor incidencia de Caus_ado Por mutaciones AR IgM normal o elevada criticas para el control
hipomorficas en NBS1 de la respuesta

neoplasias



INMUNODEFICIENCIAS SECUNDARIAS

lSe originan por

condiciones heterogéneas, la malnutricion, los tratamientos con
glucocorticoides e inmunomoduladores, el trauma y las cirugias,
enfermedades metabdlicas, el cancer y las infecciones crénicas

POR MALNUTRICION

A 4

La carencia de
macronutrientes o de
micronutrientes especificos

A\ 4

llevan a una deficiencia
inmune, con predisposicion
a infecciones

con pérdida de los
linfocitos B y las

célulasplasmaticas

productoras de IgA

ENFERMEDADES
ORGANO-ESPECIFICAS

ENFERMEDADES
CRONICAS

<

Edad avanzada

ENFERMEDADES Y
NEOPLASIAS MO

Deficiencia de vitaminas

I

NEOPLASIAS MALIGNAS

A 4

A 4

Vitamina A se asocia con

una mayor severidad en

muchas infecciones de la
nifiez

El sindrome nefrético:
pérdida de proteinas por la
orina 'y a su disminucion en

la sanare

en la medida que el tumor
crece, evade y deprime la
funcién del sistema inmune

A 4

repertorio limitado de
linfocitos T y dificultad para
producir células T virgenes

!

Malnutricién proteico-
calérica

A\ 4

en los desnutridos severos,
la concentracion de
anticuerpos séricos esta
relativamente conservada.

Pero
\ 4

hay un deterioro notable de la
produccion de anticuerpos
especificos en las mucosas

A

Vitamina C es un regulador
de la 6xidoreduccion y
controla la activacion y

supervivencia de las células

inmunes

susceptibilidad a infecciones
pulmonares, cutdneas y
urinarias

promoviendo la apoptosis de

células inmunes que expresen Fas.

!

!

la hemodialisis altera los
mecanismos de defensa al
activar el complemento

Vitamina D, afecta el
fenotipo y la activacion de
las células presentadoras de
antigeno, particularmente las
células dendriticas

!

y afecta la adherencia de los
neutrofilos

\ 4

RELACIONADOS CON LA
EDAD

Prematuros y lactantes

\ 4

alteraciones en la respuesta
inmune humoral y en la
funcién de las células
fagociticas

A 4

afectando
principalmente la
respuesta a antigenos

A 4

la aplasia medular, la
mielofibrosis, las
infecciones medulares

!

TRAUMA Y DOLOR

Respuesta l

TERAPIAS
INMUNOSUPRESORAS

Trasplante de 6rganos,
medicamentos supresores

neuroendocrina y
hemodinamica aguda
produce depresion de

la respuesta inmune

Otras enfermedades

INFECCIONES

!

]

Virus, bacterias, hongos,
parasitos

Diabetes mellitus

Asplenia congénita y
adquirida

Sx geneticos




INMUNODEFICIENCIA VIH

ORIGEN VIH

I

género lentivirus, subfamilia
orthoretrovirinae, familia
retroviridae

Ciclo replicativo del
VIH

\4

v |

2 tipos de* HIV,
denominados HIV-1 vy HIV2

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

INMUNOPATOGENESIS

Infeccién aguda

!

|

Mecanismos de transmision

!

|

La infeccion por el HIV-1 es
la més prevalente

Entrada de la capside y
liberacion del genoma viral al

se puede adquirir por via
parenteral, percutanea, mucosa
(oral, genital, intestinal, conjuntival)
y trasplacentaria

VIH debe pasar la barrera
epitelial, y para ello
generalmente aprovecha las
abrasiones microscopicas

y

!

La particula viral es
esférica, de unos 100 a 150
nm de didmetro

A 4

la envoltura, una matriz
esférica y una capside
icosahédrica que contiene
dos copias de RNA lineal de
cadena sencilla

citoplasma

sintesis del DNA copia

\ 4

transporte al nucleo de este
DNA e integracion en el
genoma de la célula

!

transcripcion del RNA viral

!

ensamblaje del virion y
maduracion final de los
viriones.

!

los mas importantes para la
transmision del HIV son las
relaciones sexuales

HIV en el tejido asociado a
la mucosa genital va a
encontrar células que

pueden ser blanco de la
infeccion

|

!

los mas importantes para la
transmision del HIV son las
relaciones sexuales

v

las células dendriticas
expuestas al VIH van a
madurar y a transportar el
VIH a los ganglios linfaticos
regionales

es muy importante considerar

la carga potencial de virus a la

cual la persona susceptible se
expone

!

Infecciéon Cronica

}

va causando un deterioro
gradual del sistema inmune
y finaliza con la etapa
avanzada, o sida, en un
promedio de 8 a 10 afios

!

se caracteriza por una
respuesta inmune incapaz de
eliminar completamente las
células infectadas y controlar la
replicacion viral

con la aparicion de variantes
virales que evaden esa respuesta

|

En esos ganglios, el HIV
infecta las células T CD4+
de memoria efectora que
expresan el correceptor
CCR5

y que contribuyen al establecimiento
de un estado inflamatorio crénico

\4

con hiperactivacion inmune y
deterioro progresivo de los 6rganos
linfoides
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