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ENFERMEDADES AUTOINMUNES
ENFERMEDADES CUADRO CLINICO FISIOPATOLOGIA RECEPTORES DEL COMPLEMENTO

HEMOGLOBINURIA PAROXISTICA
NOCTURNA

EDEMA ANGIONEUROTICO HEREDITARIO

LUPUES ERITEMATOSO SISTEMICO

Desde el punto de vista clinico, se caracteriza por una
anemia hemolitica intravascular, tendencia a la
trombosis y un componente variable de

insuficiencia medular. Puede presentarse hipertension
pulmonar de leve a moderada. El aumento de la
presién pulmonar y la caida de la funcién ventricular
derecha causada por microtrombos subclinicos y
consumo del 6xido nitrico asociado con la hemodlisis,
contribuye con los sintomas de disnea y fatiga.

El AEH se caracteriza por la acumulacion excesiva
de liquidos que da lugar a edemas recurrentes en piel
y mucosas. Las principales zonas afectadas son la

cara, la laringe, el aparato digestivo y las
extremidades. La inflamacion puede hacer que la
crisis de angioedema llegue a confundirse con un
episodio de alergia. Generalmente no hay urticaria ni
prurito. La inflamacion del intestino puede causar
célicos intestinales.

Trastornos psiquiatricos, déficits cognitivos y estados
confusionales. Se definen como déficit significativo
en alguno de los siguientes dominios: atencion
simple o compleja, razonamiento, habilidades
ejecutivas, memoria, procesamiento visuo-espacial,
lenguaje y velocidad psicomotora. La psicosis

lGpica es menos frecuente. El estado confusional
agudo (sindrome organico-cerebral) es un trastorno
del nivel de conciencia que abarca desde un leve

El trastorno bésico responsable de la hemdlisis
intravascular caracteristica es la excesiva sensibilidad
de las células hematoldgicas al complemento. La
hemdlisis en HPN es mediada por complemento y es
resultado directo de la lisis de células

que presentan deficiencia de proteinas reguladoras de
este. La enfermedad empieza con la expansion de
células madre hematopoyéticas que tienen deficiencia
severa o ausencia de GPI, un glicolipido que ancla
mas de 150 diferentes proteinas a la superficie
celular. Esta deficiencia en virtualmente todos los
casos es el resultado de una mutacion somatica en
PIG-A, un gen ligado al X cuyo producto es
requerido para el primer paso en la biosintesis de
GPI. Esto resulta en deficiencia de proteinas
inhibidoras del complemento CD55 y CD59,
permitiendo la hemdlisis cronica mediada por
complemento de los eritrocitos deficientes de GPI,
como también plaquetas, monocitos y granulocitos.
El angioedema hereditario es una enfermedad
transmitida con un patron autosémico dominante,
caracterizada por la presencia de angioedema
recurrente y ocasionada por un defecto de la enzima
conocida como inhibidor de C1. El mediador
principal involucrado en el desarrollo del
angioedema es la bradicinina. Se han descrito tres
tipos de la enfermedad; el primero atribuido a una
disminucion en la cantidad de la enzima, el segundo
por un defecto en la funcion de la misma y el tercero,
en el que el defecto se localiza a nivel del gen del
Factor xil de la coagulacion.

El sistema nervioso puede afectarse a multiples
niveles, y por diferentes mecanismos
fisiopatologicos. Aunque inicialmente se atribuyo el
dafio neurolégico a mecanismos vasculiticos,
actualmente se sabe que el hallazgo de una auténtica
vasculitis como causante de las manifestaciones
neuroldgicas en el lupus es raro. Esta vasculopatia se
caracteriza por una acumulacion perivascular
pequefia-moderada de células mononucleares, sin

La inhibicién terminal del complemento con
eculizumab y el trasplante de médula 6sea alogénico
son las Unicas terapias efectivas para pacientes con
HPN cléasica. El eculizumab inhibe la formacion del
complejo de ataque de membrana (MAC), vy al
hacerlo compensa la deficiencia de CD59 que
presentan los pacientes.

Cuando el inhibidor de C1 es deficitario o funciona
defectuosamente, se generan moléculas que
aumentan la inflamacién y la permeabilidad de los
vasos dando lugar a la salida de liquidos que se
acumulan y producen edema.

Las crisis agudas de angioedema se tratan con C1
purificado o plasma fresco y antifibrinoliticos. En
casos extremos es preciso practicar una traqueotomia
de urgencia.

La hipocomplementemia es frecuente en los
pacientes con LES dado que el complemento se fija
a los inmunocomplejos y se consume. Los niveles
de CH50 y C3 guardan buena relacion con la
actividad clinica. La utilidad de la fraccion C4 es
menor.

Sus niveles pueden modificarse por otras causas,
como el déficit congenito de C4, mas frecuente en
estos pacientes.




trastorno de la conciencia hasta el coma. destruccion de los vasos sanguineos. Puede haber
Sindromes neurologicos focales: son muy frecuentes  pequefios infartos por obstruccion luminal.
la cefalea y la migrafia. Las convulsiones

suelen aparecer de forma temprana. Los accidentes

vasculares cerebrales, la mielitis transversa, el

sindrome de Devic, el sindrome de Guillain Barre, la

corea y la migrafia se asocian con los anticuerpos

antifosfolipido.

Sindromes neurolégicos del sistema nervioso

periférico: los més frecuentes son la polineuritis

sensitivo-motora, la multineuritis y la afectacién de

los pares craneales.
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Se utilizan tres formas de dosificacion de corticoides
orales diarios, segun el grado de afectacion, que

en equivalentes de prednisona seria: para formas
leves: 5 a 10 mg/dia; moderadas 15 a 30

mg/dia y severas 40 a 60 mg/dia.




