o Sistema de proteinas plasmaticas, que
@ interactian con las membranas celulares y
) bajo  ciertas  circunstancias con las
b

Phagocyte

D

inmunoglobulinas.

egulatory proteins

0
Surgio por las observaciones de Butchner 0
y Pfeiffer; al reportar la infeccion de suero
de animales con vibrio cholerae; El primer _
reconocimiento fue descrito en 1919 en @
cerdos de Guinea. En humanos el primer o
reporte fue en 1960 (déficit de C2).
0
da

. B C1inh 152

B Cig 3

o Se reportan un total de 6,104 casos W2 o

de IDP en Latinoamérica de los :z:' :

cuales 203 casos son ID de mcs 3

complemento, representando el mcs 4

[ ] 3.2% del total. SR

. I Properdina 1
Poceoccoscsoococccnag
0
Higado se sintetizan el C3, C6, C9, C1 INH, 0

P; Bazo C6 y C8; C1 en las células del
epitelio-intestinal; los macrofagos producen-la
mayoria de  los-. componentes  del
complemento (C1-C5, B, D, P, H e I) y los 0
fibroblastos sintetizan C3-C9. 0

. « Via clasica: Dependiente de complejos antigeno-

. anticuerpo (IgM o 1gG) o por la proteina C reactiva.

o Via alternativa: Inicia por la presencia de zimosan,
inulina y lipopolisacaridos, asi como por la ausencia de
acido sialico; localizadas en la superficie de
microorganismos.

. « Via de la lecitina: Reconocimiento de
monosacaridos expresados en la membrana de

[ ] microorganismos.

........‘........

Sistema
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Bacteria

proteina
del complemento

® FALTADEDEFENSA CONTRAINFECCIONES &
‘Los pacientes son susceptibles a infecciones de
. bacterias como H. influenzae y S. pneumoniae; ya
INFECCIONES  dueé carecen de anticuerpos, proteinas del
- complemento de la via clasica o de la funcion
PIOGENAS e . L.
fagocitica. Las opsoninas mas importantes en la
. defensa contra bacterias son C3b y iC3b. F q' = ‘-‘ E 8
8 v »
0 oL ] i ‘ Feq
X XXX XXX W T » -
® ¥
: +_— Streptococcus
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DEFICIENCIA DE COMPLEMENTO
VDooeoooae E INFECCIONES POR NEISSERIA

o -La lisis extracelular es el mecanismo

@ principal de destruccion de estos
microorganismos, que son capaces de
sobrevida intracelular.

FUNCION DEFICIENTE DE LA

e LECTINA UNIDA A LA MANOSA
?F»:- ALY
e -Los niveles bajos de LUM presentan infecciones [ ]
jl | W recurrentes; Las micobacterias patégenas pueden sintetizar .
Ll g moléculas parecidas a C4, que se unen a fragmentos de
| serin-esterasas de C2, C2a, llevando a la division de C3 y el .
=@ -, .

igpa deposito de C3b sobre las membranas bacterianas, que

@ | incrementarian la probabilidad de infeccion por la ingestion 0

: | de las micobacterias por los macrofagos.

(=2} a——b‘cmi .

» ® ® (FALTADERESPUESTAVIRAL) o ® @
1.Incorporar proteinas reguladoras a su envoltura (VIH). /
2.Poseer proteinas que mimetizan estructuralmente a ¥

proteinas reguladoras (Vaccinia) 2 ¥ ¢

3.Emplear proteinas sin homologia estructural pero con
funciones similares (glicoproteina C de varios herpesvirus
que se unen a C3b que vuelven resistentes a los virus).

= {_\
g‘ * ﬁ Ky

Una regulacion defectuosa se asocia a .
glomerulonefritis, incrementando la

estabilidad de las enzimas convertasas | DEFECTODEC3
de C3 o reducen la funcion del factor H .

\ u\ o factor I.
Inflamacion de los '

glomérulos Hematuria

Protenuria

a s Union de un autoanticuerpo para
FACTOR C3 NEFRITICO estabilizar a la enzima convertasa de C3
9 c3bBb.

Glomerulonefritis
membranoproliferativa

DEFICIENCIA DE FACTOR H
v

. El hallazgo clinico principal del

. angioedema  hereditario es el
angioedema recurrente, el alelo

DEFICIENCIA DEL simple normal del gen que codifica
INHIBIDOR DE C1 para Cl no puede asegurar la
hd produccion de cantidades

. fisiologicamente apropiadas de

inhibidor de C1.

Swollen eyes
Swollen lips

Swollen tongue




El tipo de herencia es autosémico recesivo. Las

. infecciones suelen ser transmitidas por via

[ sistémica  (sepsis, meningitis, artritis 'y
DEFICIENCIADE C2 osteomielitis), y causados por microorganismos
9 encapsulados (neumococo, H. influenzae vy

. meningococo). La muerte en la deficiencia de C2

Streptococcus
pneumoniae

vpoooooooe HEMOGLOBINURIA PAROXISTICA

NOCTURNA (CD59)
Es el ejemplo clasico de las consecuencias de é e me\—*c.meda}ed
la falla para regular la formacion del MAC. Una e Mol Lo

L, = '@ CSﬁck;over‘,‘
mutacion somatica en la clona de precursores M0 L @
celulares hematopoyéticos causan deficiencia W—V’M

/3
)+

R . . Lecithin  }~ \\:\
del fosfatidilinositol glicano clase A (PIG - A), [ ] Ampm‘mj ,
Ve . Ve . cop ,’
una proteina que se requiere para la sintesis e TPy

del fosfolipido glucosilfosfatidilinositol o,

‘%W ¥ ¥ DEFICITDELAVIACLASICA X X X |

0
El tipo de herencia es autosémico recesivo. Se asocia a LES e infecciones
principalmente por microorganismos pidgenos. La deficiencia de C1q no .
s0lo afecta la activacion de complemento por via clasica con la
participacion de C3 a C5, generando actividades bioldgicas tales como

N e

@ s
—~.C6 C7 C8 C9 ﬁ
- O

MIRL g
DAF & > MAC

@—X

opsonizacion, quimiotaxis y actividad bactericida, sino también se ve Deficiencia de Cl1q
comprometida la eliminacion de células apoptética. [
« Diagnéstico: Anticuerpos anti-DNA.

e Tratamiento: Vacunacion profilactica, profilaxis antibidtica para JJA{MA& D’lmw";

SISTEMICO
@neciiopige.

reducir el nimero de infecciones y el tratamiento estandar de LES.

Neurologicos
= Pscoss

= Deirum
= Convulsiones:

X X X XX X .‘. Y X X X X oo

. Renales
. N

= Protena <y

. El tipo de herencia es autosomico recesivo. Los
a pacientes tienen disminuida la actividad del complemento

lamunolégicas

Deficienciade C1r/s | hemolitico total (CH50) y actividad funcional de C1. La  wumuoime

= Ontcardolpras

forma de presentacion mas comun ha sido como LES en ..

L 4 Prolelrus dél comperrento

la deficiencia de C1lr y C1s 0 cOmo procesos ;ovvwme

= Onti-dsDNO

Hewatologicas
| = Lewapena
' = Hemoiss autonmune:

Articulares

Orticuerpos akamente especifcos |2 = Srovitis
t »‘ = Dolor arteuar

. autoinmunes complejos.

El tipo de herencia es autosdémico recesivo.

panencefalitis, y diabetes mellitus tipo 1.

se debe a aterosclerosis prematura o infeccion.

El tipo de herencia es autosomico .
recesivo. La actividad de opsonizacion, .
quimiotaxis y bactericida se encuentran

ausentes o disminuidas. Las infecciones a

bacteriemia, meningitis y osteomielitis 9
encontrando los microorganismos mas

frecuentes los encapsulados (neumococo, .
H. influenzae y meningococo). .

Listeria monocytogenes

@medclubpage

Tiene variaciones en dos loci, para C4A y C4B. a
Se han asociado con nefropatia IgA, parpura | DEFICIENCIA DE C4
de Henoch-Schonlein, hepatitis  cronica, 9
esclerodermia, nefropatia membranosa, .

Microorganismos

, Some Killers Have Pretty
ice Shiny Capsules”

‘ersinia pestis
. coli

treptococcus grupo B

itreptococcus pneumoniae
lebsiella pneumoniae
‘aemophilus influenzae tipo B
“seudomonas aeruginosa
eisseria meningitidis
almonella typhi

ryptacoccus neoformans
A+ Unico patdgeno fingieo encapsulado

Ip: 105 pacientss con esplenectomia son mas
susceptibles a infeccion par encapsulados

que  predominan  son  neumonia, | DEFICIENCIADE C3

Fuente bibliografica: [citado 25 de abril del 2023]. Available from: http://chrome-
extension://efaidnbmnnnibpcajpcglclefindmkaj/https://www.medigraphic.com/pdfs/alergia/al-2016/al163c.pdf
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