Las deficiencias del complemento no son enfermedades raras,
probablemente son subdiagnosticadas, por lo que debemos de
pensar si tenemos datos de alarma como son meningitis
meningococica en mayores de cinco anos de edad, infecciones
bacterianas recurrentes, especialmente microorganismos
encapsulados, manifestaciones autoinmunes, especialmente LES,
angioedema sin urticaria, manifestaciones renales y trastornos
infl amatorios oftalmicos (degeneracion macular).

DERCIENCIAS DE LA VIA @

DE LAS LECTINAS .

Es la deficiencia de complemento mds comun. La prevalencia de
la deficiencia de MBL se estima en un 5-10% en poblaciéon
caucdasica. En algunos informes se refiere hasta 30% de la
poblacidn. En cuanto a las manifestaciones clinicas cursan con
infecciones recurrentes y/o graves, principalmente infeccion de
las vias respiratorias superiores, abscesos, sepsis y meningitis.

Deficiencia de ficolina. A
1. Mutacion en FCN3: activacion de via cldasica
2. Herencia: AR*

3. Ausencia de activacion por ficolina 3

L. Infecciones respiratorias y/o abscesos

VAN
Deficiencia de MASP1

1. Mutacion en MASP1: escinde C2 y activa MASP2

2. Herencia: AR*

3. Activacion deficiente de via de la lectina, migracion
(o= [V][e]g

L. Infecciones, sindrome 3MC (Sindromer craneofacial-
cubital-renal)




De'Ficit o@e 01%,

Herencia autosémica recesiva, asociado un 93%
a LES, un 90% a rash cutdheo y
glomerulonefritis en un tercio. El Clg ayuda para
el aclaramiento de complejos inmunes y células
apoptoticas, por lo que disminuye el niumero de
autoantigenos.
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De‘Ficit o1r / S

Herencia autosdmica recesiva, disminucion
de la actividad del complemento hemolitico
total (CH50) y actividad funcional de (1,
presencia de LES o procesos autoinmunes

complejos.

Debicit Le 2

N\

Herencia autosdmica recesiva, asociado a

inflamatoria intestinal, dermatomiositis,

a LES, glomerulonefritis, enfermedad
( )

— purpura anafilactoide, vssculitis,
N \Vf aterosclerosis prematura, infecciones por
S 4N

microorganismos encapsulados.
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Deficienci de foclor D \\\\\"

Herencia autosémica recesiva, asociado un 93%
a LES, un 90% a rash cutdneo 'y
glomerulonefritis en un tercio. El Clg ayuda para
el aclaramiento de complejos inmunes y células
apoptoticas, por o que disminuye el niumero de
autoantigenos.
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Herencia autosdmica recesiva, disminucion
de la actividad del complemento hemolitico
total (CH50) y actividad funcional de (1,

presencia de LES o procesos autoinmunes
‘G’ complejos.

il

Jy




