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Cuadro lll. Revision de la literatura d a deC4.”

Enfermedad C4A C4B
Lupus eritematoso sistémico Relacionado Relacionado
Autismo No relacionado Relacionado
Eritema nodoso en lepra No relacionado Relacionado
Tiroiditis postparto Relacionado No relacionado
Esclerosis difusa con anticuerpos antipolimerasa | No relacionado Relacionado
Esclerosis difusa sin anticuerpos antipolimerasa | Relacionado No relacionado
Esclerosis limitada Relacionado No relacionado
Hiperplasia adrenal congénita No evaluado Relacionado
Diabetes mellitus tipo | No evaluado Relacionado
Hiperactividad No relacionado Relacionado

o Artritis reumatoide No relacionado Relacionado
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- El sistema del complemento es una cascada »
- 2 L]
enzimadtica que ayuda a defenderse de las ﬁ
. M 2z
| —infecciones. Muchas proteinas del i )

complemento se encuentran en el suero como

- precursores enzimadticos inactivos ?

 ACTIVACION DE COMPLEMENTO

*Existen 3 vias de activacion del complemento
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VIA CLASICA

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

con tres subcomponentes, C1q, Clry Cls. Lavia activala
onvertasa C3, C4b2a, que permite la fragmentacion de C3 en dos
ragmentos: el grande (C3b), que puede unirse covalentementeala |
superficie de patégenos microbianos y opsonizarlos, y el pequefio
(C3a), que activa mastocitos, lo que causa la liberacion de

mediadores vasoactivos como la histamina.
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WlEsta ruta involucra a los factores B, D, H e |, que interacttan S
entre si, y C3b, permitiendo la generacidon de la convertasa C3;
WC3bBb, que puede activar mas C3; esta es la razén por la que
muchas veces se la conoce como “bucle de amplificacion”.
_ paEandes 1a Lectina ,d? unién a manosa /‘
Esta ruta es activada por la unién de lectinas de =
unién a manosa (MBL) a residuos de manosa en las = 4
superficies de patéogenos. Como consencuenciase
~_activan las serin proteasas asociadas a MBL, j
MASP-1y MASP-2, que activan C4 y C2 para o
formar la convertasa C3, C4b2a s
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Cuadro . Inmunodeficiencias de complemento. e TH
Receptores de membra-
Viaclasica  Viaalterna Via de las lectinas  Via terminal nade C3y fragmentos Proteinas reguladoras ~ Secundarias
Clg Factor B MBL* C5 C5aR™* C1 inhibidor LES**
Cir Factor D MASP1** Cé CR2 Factor | Enfermedad del suero
Cis Properdina MASP2 c7 CR3 Factor H Sepsis X
c2 Colectinat1 Csa CD46 Proteina relacionada  Vasculitis urticarial \
C3 C8b CD59 afactor H hipocomplementémica ‘x
Cda co Ficolina 3 Trombomodulina Factor nefritico C3 Q‘
Cab Sindrome nefrético
Recién nacido /|

Cirrosis
Desnutricion




Deficiencias y defectos del complemento

Las deficiencias o defectos en los
componentes especificos del complemento
se han relacionado con trastornos especificos;
los siguientes son ejemplos:

éCuales son sus sintomas?

Deficiencia en C1, C2, C3, MBL, serina
proteasa asociada a MBL (MASP-2), factor H, : ‘
factor |, o el receptor 2 del complemento
(CR2): susceptibilidad a infecciones

bacterianas recurrentes

Deficiencia Enfermedad

C3 y factor B Infecciones bacterianas graves

CARACTERISTICAS

C3b-INA, C6y C8 Infecciones por Neissaria graves

Deficiencia de los componentes C  Lupus sistémico eritomatoso

El déficit de C1 inhibidor es
tempranos, C1, C4 y C2. (SLE), glomerulonefritis y ,
polimiositis. un raro sindrome
Inhibidor de C1 Angioedema hereditario o , e
caracterizado clinicamente
por episodios recurrentes
de tumefaccién en el tejido
celular subcutaneo o
angioedema

Deficiencias del complemento
Via Clasica del complemento
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Ag=

en C3 en C3ay C3b. Ac = erpo;

con 5
antigeno; C1-INH = inhibidor de C1; MAC = complejo
de ataque a la membrana; MASP = serina proteasa

asociada a MBL; MBL = lectina de unién a manosa. La
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Defectos en C1, C4 y C5:
lupus eritematoso sistemico

f “Defectos'en CR2: ™ "~
. Inmunodeficiencia variable
comun

Defectos de CR3:
deficiencia de la adhesidon
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Las mutaciones en los genes
para el factor B, factor H,
factor |, la proteina cofactor de
membrana (CD46), o C3:
desarrollo de la variedad
atipica del sindrome urémico
hemolitico
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Los niflos con sindrome urémicoy, |
hemolitico relacionado con toxia »
Shiga suelen presentar un |
‘ prodromo de vomitos, dolor x
! abdominal y diarrea (con frecuencia §
| sanguinolenta) y a menudo
antecedentes de exposicion a

] E infeccidn

CONCLUSIONES
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Entre las deficiencias de la via clasica _
encontramos: deficiencia de C1q, C1r/s,
C4, C2y C3, las cuales se asocian de
menor a mayor grado a lupus
eritematoso sistémico (IEs) e infecciones
por microorganismos pidogenos.
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