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SISTEMA INMUNE
Situaciones patoldgicas

Situacion clinica generada por una DEFICIENCIA (cuantitativa y/o

funcional) de la respuesta inmune (innata y/o adaptativa)

ENFERMEDADES QUE RESULTAN DE DEFECTOS PRIMARIOS
DEL SISTEMA INMUNE

v Unas 300 entidades bien definidas

v' Mas de 260 alteraciones génicas identificadas
v La gran mayoria enfermedades hereditarias
v Frecuencia global: 1 : 2500 - 5.000 individuos

v’ Deficiencia en uno o mas de los componentes: @ SISTEMA FAGOCITICO

(@ SISTEMA COMLEMENTO
(3 LINFOCITOS NK

(@) LINFOCITOS B

(5 LINFOCITOS T



INMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS

Generalidades

EDAD DE PRESENTACION Sexo
0-1afo 40 % | Relaciéon M : F
1-Safes  40% | 90% 1,5-2 : 1
5-16 anos 10 %

> 16 anos 10 %



INMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS
DIAGNOSTICO
PERSPECTIVA HISTORICA

PERIODO CLINICO ( 1950-1970)

Caracteristicas clinicas . Historia familiar
Examenes complementarios simples

PERIODO INMUNOLOGICO ( 1970-1990)

Uso de anticuerpos monoclonales. Poblaciones linfocitarias
Incorporan estudios funcionales ( cultivos celulares)
Heterogeneidad Inmunolégica. En IDCS (T-B+,T-B-, T-B+NK-)

PERIODO MOLECULAR (1990-actualidad)

Diagnostico definitivo

Diagnostico de portadores y prenatal. Asesoramiento familiar
Muestra mayor complejidad y heterogeneidad

Nuevas Inmunodeficiencias primarias



INMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS (IDP)

IDP CLASICAS

Susceptibilidad aumentada
a infecciones por multiples
agentes infecciosos

Otras manifestaciones
clinicas

Presentan alteraciones
detectables en estudios
inmunolégicos generales

Predisposicion a
infecciones producidas
por un solo germen o un
grupo restringido de
gérmenes

Individuos, nifos o
adultos sanos

Estudios inmunologicos
clasicos son normales



Infecciones Recurrentes: Deficiencias Humorales
Dra Elma Nievas

Linfohistiocitosis Hemofagocitica
Dra Claudia Mehrar

BCGitis en Inmunodeficiencias Primarias
Dra Lucia Spossito



