DEFECTOS DE LA
DA DEL
_LEMENTO

El sistema del complemento se puede asociar a varias condiciones patoldgicas como
enfermedades autoinmu- nes, infecciones, inflamacién y cancer. Hoy en dia se
conocen tres vias bioquimicas de la activacion del com- plemento: via clasica, via
alterna y via de las lectinas. Ademds existen proteinas reguladoras del sistema del
complemento que de forma fisioldgica regulan la activa- ciéon del complemento y nos
mantienen en homeostasis.

Cuadro |. Inmunodeficiencias de complemento.

Receptores de membra-
Via de las lectinas ~ Via terminal na de C3y fragmentos Proteinas reguladoras ~ Secundarias

MBL* C1 inhibidor LES****
MASP1* Factor | Enfermedad del suero
MASP2 Factor H Sepsis
Colectina11 Proteina relacionada  Vasculitis urticarial
afactor H hipocomplementémica
Ficolina 3 Trombomodulina Factor nefritico C3
Sindrome nefrotico
Recién nacido
Cirrosis
Desnutricion

Las deficiencias de complemento representan aproxima-

damente del 1-6% de todas las inmunodeficiencias prima-

rias (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 paises con inmunodeficiencias

primarias el 4.89% (n = 946) corresponde a inmunodefi-

ciencias de complemento4 y de acuerdo con el registro
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Figura 1. Se reportan un total de 6,104 casos de inmuno-
deficiencias primarias en Latinoamérica de los cuales 203
casos son ID de complemento, representando el 3.2% del
total. LASID = Sociedad latinoamericana de IDP.

El primer reconocimiento de estas inmunodeficiencias fue descrito en 1919 en
cerdos de Guinea.l En humanos el primer reporte fue en 1960, que fue la
deficiencia de C2.2 un amplio espectro de manifestaciones clinicas con de-
ficiencias del complemento depende de qué proteina se encuentre afectada y la
via de activacion en que se pre- senta la deficiencia. Pueden ser primarias
(hereditarias) o secundarias (adquiridas).

Cuadro Il. Asociacion entre lupus eritematoso sistémico e inmunodeficiencias.

Asociados Algunos reportes de casos

Deficiencia de C1q Deficiencia de C3
Deficiencia de C4 Deficiencia de C1 inhibidor
Deficiencia de C1r/s Deficiencias de componente de MAC*
Deficiencia de C2 Inmunodeficiencia comin variable
Deficiencia de IgA Deficiencias de subclases de IgG
Mujeres portadoras del alelo de enfermedad granulomatosa cronica Sindrome de hiper IgM
Enfermedad granulomatosa cronica ligado a X o autosémico recesivo ~ ALPS**

Sindrome de hiper IgE

Deficiencia de prolidasa

Cuadro lll. Revision de la literatura de enfermedades asociadas a deficiencia de C4.°

Enfermedad C4A

Lupus eriternatoso sistémico Relacionado
Autismo

Eritema nodoso en lepra

Tiroiditis postparto Relacionado
Esclerosis difusa con anticuerpos anfipolimerasa |

Esclerosis difusa sin anticuerpos antipolimerasa | Relacionado
Esclerosis limitada Relacionado
Hiperplasia adrenal congénita

Diabetes mellitus tipo |

Hiperactividad

Artritis reumatoide




