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Las inmunodeficiencias del complemento se definen como trastornos hereditarios del sistema 

inmunológico que conducen a la ausencia total del nivel o función de la proteína. Podemos encontrar 

deficiencias en vías de activación del complemento: clásica alterna, lectinas, o proteínas reguladoras 

El sistema del complemento se puede asociar a varias condiciones patológicas como enfermedades 

autoinmunes, infecciones, inflamación y cáncer. Hoy en día se conocen tres vías bioquímicas de la 

activación del complemento: vía clásica, vía alterna y vía de las lectinas. Además existen proteínas 

reguladoras del sistema del complemento que de forma fisiológica regulan la activación del complemento 

y nos mantienen en homeostasis. 

Las deficiencias de complemento representan aproximadamente del 1-6% de todas las inmunodeficiencias primarias 

(IDP’s). De acuerdo con los reportes de la Sociedad Europea de Inmunodeficiencia (ESID, por sus siglas en inglés) 

hasta el 15 de noviembre de 2014, con un registro de 19,366 pacientes en 29 países con inmunodeficiencias primarias 

el 4.89% (n = 946) corresponde a inmunodeficiencias de complemento4 y de acuerdo con el registro de la Sociedad 

Latinoamericana de Inmunodeficiencias (LASID, por sus siglas en inglés) hasta el 3 de octubre de 2015, con un total 

de 6,104 casos de inmunodeficiencias en 14 países incluyendo México las ID de complemento representan el 3.2% 

a) Deficiencia de C1q: 

 El tipo de herencia es autosómico recesivo.8 Se 

asocia a LES e infecciones principalmente por 

microorganismos piógenos de Inmunodeficiencias 

(LASID, por sus siglas en inglés) hasta el 3 de 

octubre de 2015, con un total de 6,104 casos de 

inmunodeficiencias en 14 países incluyendo México 

las ID de complemento representan el 3.2% 

b) Deficiencia de C1r/s: 

 El tipo de herencia es autosómico recesivo. Los 

pacientes tienen disminuida la actividad del 

complemento hemolítico total (CH50) y actividad 

funcional de C1. Típicamente C1r están muy 

reducidos (menor de 1% de lo normal) y los niveles 

de C1s son del 20-50% de lo normal 

c) Deficiencia de C4: 

 El tipo de herencia es autosómico recesivo. Tiene 

variaciones en dos loci, para C4A y C4B. Una 

deficiencia completa de C4 es extremadamente 

rara. Homocigotos para deficiencia de C4A se 

estima que ocurre en 1% y homocigotos para 

deficiencia de C4B en 3% de caucásicos. 


