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Defectos del
complemento
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CLASIFICACION

*1. Via clésica (Clg, Clr, Cls, C2, C4)

bacterianas

*3. Via de la lectina (MBL, MASP-1, MASP-2)

nifos.

SISTEMA DEL COMPLEMENTO

*Conjunto de proteinas plasméticas que ayuda al
sistema inmune, participa en la inflamacién,
opsonizacidn y lisis de patégenos.

‘Defectos pueden causar infecciones vy
enfermedades autoinmunes.

LES y autoinmunidad. > 8
*2. Via alternativa (Factor B, Factor D, properdina)  Infecciones

Infecciones en

4. Via terminal (C5-C9?)  Riesgo de infecciones por Neisseria.

O DERICIENCIA DE C3

=

crucial para todas las vias del complemento,

Es
@ sudeficiencia causa infecciones graves recurrentes,

ademas esta relacionada con enfermedades autoinumnes
y vasculirtis.

DEEICIENCIA DE LA A TERMINAL C5-C7

Impide la formacion dekk complejo de ataque a membrana

(MAC), sumenta el riesgo de
meningitidis

infecciones por Neisseria

Se recomienda la vacunacion en estos pacientes.

DIAGNOSTICO

- Pruebas funcionales: CH50 (via clésica)
y AH50 (via alternativa).

*- Medicién de proteinas individuales: C3,
C4, properdina.

- Genética: Identificacién de mutaciones
en genes del complemento.

ENGERMEDADES RELACIONADAS CON
DEFECTOS DEL COMPLEMENTO

*- Lupus Eritematoso Sistémico (LES)  Deficiencia de Clg, C2 y CA4.
+- Sindrome Hemolitico Urémico Atipico (SHUa)  Mutaciones en
factor H, factor | o MCP.

- Angioedema Hereditario  Deficiencia de inhibidor de CI1.

TRATAMIENTD

- Antibidticos profildcticos en infecciones
recurrentes.

*- Terapias biolégicas (Eculizumab para SHUa
y hemoglobinuria paroxistica nocturna).

= Vacunacion contra meningococo,
neumococo e influenza.



