DEFECTOS DE LA

CASCHDA DEL COMPLEMENTO

Actividades
biolégicas del

: .] complemento

Los receptores CR3
(CD11b/CD18), CR4
(CD11c/CD18) y C1q
intervienen en la

fagocitosis

Sistema de
complemento

El sistema del complemento
se puede asociar a varias
condiciones patologicas
como enfermedades
autoinmunes, infecciones,
inflamacion y cancer.

Deficiencia de CIq:

El tipo de herencia es autosémico
recesivo. Se asocia a
LES e infecciones principalmente por
microorganismos
piogenos. C1q tiene un rol crucial para
mantener la tolerancia, ayuda para el
aclaramiento de complejos
inmunes y células apoptéticas

Deficiencia de Clr

El tipo de herencia es autosémico
recesivo. Los pacientes tienen
disminuida la actividad del
complemento hemolitico total
(CH50) y actividad funcional de C1
La forma de presentacion mas
comun ha sido como LES en la
deficiencia de C1ry C1sy comqg
procesos autoinmune

CR1 (CD35)
estimula la
fagocitosis y
contribuye a
eliminar
inmunocomplejos

C3a, C5a,y C4a
(débilmente) tienen
actividad de
anafilotoxina: provocan la
degranulacion del
mastocito, lo que
BumMenta la permeabildad
ular y la contracciéon
el musculo liso.

Deficiencia de C4

El tipo de herencia es autosémico
recesivo. Tiene variaciones en dos loci,
para C4Ay C4B. Deficiencias en C4Ay
4B se han asociado con nefropatia Ig
purpura de Henoch-Schénlein, hepatiti
cronica, esclerodermia, nefropatia
embranosa, panencefalitis, y diabete;
mellitus tipo 1.

Deficiencia de C2
El tipo de herencia es autosémico

recesivo. Se encuentran presentes
actividades de opsonizaciéon y
guimiotaxis (intacta la via alterna)
aunque no son tan rapidas como en
individuos normales. La muerte en la
deficiencia de C2 se debe a
aterosclerosis prematura o infecciog

C3b actua como
opsonina al cubrir los
microorganismos y asi
potencia la fagocitosis.
C3d aumenta la
produccion de
anticuerpos por los
linfocitos B.

Deficiencia de C

El tipo de herencia es autosémico \
ecesivo. La actividad de opsonizacion,
juimiotaxis y bactericida se encuentra
usentes o disminuidas. Las infecciones
que predominan son neumonia,

bacteriemia, meningitis y osteomielitis

pncontrando los microorganismos mas

frecuentes los encapsulados

eumococo, H. influenzae
meningococo).
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