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DEFECTOS DE LA
CASCADA DE

COMPLEMENTO



¿Sistema de
complemento? 

VÍA ALTERNATIVA  

Esta ruta involucra a los factores B, D, H e I, que interactúan
entre sí, y C3b, permitiendo la generación de la convertasa C3,
C3bBb, que puede activar más C3; esta es la razón por la que
muchas veces se la conoce como “bucle de amplificación”.

VÍA CLÁSICA

 

ACTIVACIÓN DE COMPLEMENTO

•Existen 3 vías de activación del complemento 

Clásica
De la lectina
Alternativa

Vía de la Lectina de unión a manosa 



Esta ruta es activada por la unión de lectinas de
unión a manosa (MBL) a residuos de manosa en las
superficies de patógenos. Como consencuencia se

activan las serín proteasas asociadas a MBL,
MASP-1 y MASP-2, que activan C4 y C2 para

formar la convertasa C3, C4b2a



El sistema del complemento es una cascada
enzimática que ayuda a defenderse de las

infecciones. Muchas proteínas del
complemento se encuentran en el suero como

precursores enzimáticos inactivos

Esta ruta involucra los componentes C1, C2 y C4. Se inicia por
complejos antígeno-anticuerpo unidos a C1, que de por sí cuenta

con tres subcomponentes, C1q, C1r y C1s. La vía activa la
convertasa C3, C4b2a, que permite la fragmentación de C3 en dos
fragmentos: el grande (C3b), que puede unirse covalentemente a la
superficie de patógenos microbianos y opsonizarlos, y el pequeño

(C3a), que activa mastocitos, lo que causa la liberación de
mediadores vasoactivos como la histamina.



Las deficiencias o defectos en los
componentes específicos del complemento

se han relacionado con trastornos específicos;
los siguientes son ejemplos:

Deficiencia en C1, C2, C3, MBL, serina
proteasa asociada a MBL (MASP-2), factor H,

factor I, o el receptor 2 del complemento
(CR2): susceptibilidad a infecciones

bacterianas recurrentes

Deficiencias y defectos del complemento

El déficit de C1 inhibidor es
un raro síndrome

caracterizado clínicamente
por episodios recurrentes

de tumefacción en el tejido
celular subcutáneo o

angioedema
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Deficiencia de C5, C9, factor B, el factor
D, o properdina: susceptibilidad a las

infecciones por Neisseria

Defectos en C1, C4 y C5:
lupus eritematoso sistémico

Defectos en CR2:
Inmunodeficiencia variable

común
Defectos de CR3:

deficiencia de la adhesión
de los leucocitos tipo 1Las mutaciones en los genes

para el factor B, factor H,
factor I, la proteína cofactor de

membrana (CD46), o C3:
desarrollo de la variedad

atípica del síndrome urémico
hemolítico

Los niños con síndrome urémico
hemolítico relacionado con toxina

Shiga suelen presentar un
pródromo de vómitos, dolor

abdominal y diarrea (con frecuencia
sanguinolenta) y a menudo

antecedentes de exposición a
infección

Entre las deficiencias de la vía clásica
encontramos: deficiencia de C1q, C1r/s,

C4, C2 y C3, las cuales se asocian de
menor a mayor grado a lupus

eritematoso sistémico (lEs) e infecciones
por microorganismos piógenos.

CONCLUSIONES


