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Imunodeficiéncias primarias e secundarias
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Defeitos genéticos
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tipos de imunodeficéncias

Secundarias ou adquiridas

Drogas por via endovenosa,
Sexo nao seguro,
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ou outras imunodeficiéncias
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Frequéncia relativa de imunodeficiéncias
primarias

Deficiéncias Sistema
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combinadas
celular e
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15%
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Alertas

-2 pneumonias ou mais em intervalo de 1 ano;

- 4 ou mais otites em intervalo de 1 ano;

- Estomatites de repeticao ou monoliase por mais de 2 meses;

- Abcessos de repeticao na pele;

- Episédio de infeccao sistémica grave (meningite, septicemia);

- Asma grave, doenca do colageno ou doenca autoimune;

- Infeccdes intestinais de repeticao;

- Efeito adverso ao BCG e/ou infeccao por micobacteria;

- Fendtipo clinico sugestivo de sindrome associada a imunodeficiéncia;

- Historico de imunodeficiéncia na familia.
ABRI (Associagéo Brasileira de Imunodeficéncia)



IMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS DURANTE DESENVOLVIMENTO
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DEFICIENCIA NA PRODUCAO DE ANTICORPOS




INCIDENCIA DE IMUNODEFICICENCIAS

Type

IMUNODEFICIENCIA DE IgA
IMUNODEFICIENCIA DE IgM
IMUNODEFICIENCIA COMUM VARIAVEL
IMUNODEFICENCIA COMBINADA SEVERA
AGAMAGLOBULINEMIA LIGADA AO X
DOENCA GRANULOMATOSA CRONICA

Incidence
1:300-700
1:600
1:75.000
1:100.000
1:100.000
1:500,000



DEFICIENCIA SELETIVA DE IgA — mutacdo em ciclofilina e TACI
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SINDROME DE HIPER-IGM
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DEFICIENCIA CELULAR

Peptide-
MHC class | or class |l



SINDROME DA IMUNODEFICIENCIA COMBINADA SEVERA

GRUPO DE DOENCAS RARAS, AS VEZES, FATAIS CARACTERIZADAS POR POUCA OU
NENHUMA RESPOSTA IMUNE




Table 1| Etiologia de imunodeficéncia severa combinada

Type of SCID Chromosomal location
T-B*NK*

Interleukin-7 receptor a-chain deficiency 5pi13

CD3 d§-chain deficiency 11923

CD3 e-chain deficiency 11923

T-B*NK-

X-linked recessive SCID (y_ deficiency) Xq13.1 —
CD45 deficiency 1931-1g32

JAKS deficiency 19p13.1

T-B-NK*

Artemis gene-product deficiency 10p13

RAG1 and RAG2 deficiency 11p13

T-B"NK-

Adenosine-deaminase deficiency 20g13.11 €——

Y. common cytokine-receptor y-chain; JAK3, Janus kinase 3; NK, natural Killer;
RAG, recombination-activating gene; SCID, severe combined immunodeficienc)



¥ v_| Adenosine Deaminase Deficiency

m,_w_wg Deficiency of adenosine deaminase, the first enzyme in the break-
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-* down of adenosine nucleotides, causes Severe Combined Immuno-
e A (enrzs) deficiency Syndrome, or SCIDS, probably by blocking Ribonucleotide
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its significance to intermediary metabolism.




DEFICIENCIA NA MAQUINARIA DE REARRANJO DO LOCUS TCR/BCR
(mutacdes missense em RAG1 e RAG2)

RAG-1-/- WT-CTRL

1 6% 70%

9% | _ ¢ 23% 1%

T 730/0'

SINDROME DE OMENN
PEQUENA VARIABILIDADE DE RECEPTORES TCR



DEFICIENCIA NA EXPRESSAO DA CADEIA GAMA DE RECEPTORES

DE CITOCINAS yc
Cytokine produced by:
IL-2: T cells IL-4: T cells, IL-7: stromal cells, IL-9: T cells IL-15: monocytes, IL-21: CD4* T cells  TSLP: stromal cells,
and DCs NKT cells, epithelial cells DCs and epithelial and NKT cells epithelial cells,
eosinophils and fibroblasts cells fibroblasts, mast
and mast cells cells and basophils
IL-2Rat “
IL-2 IR IL-7Rat TSLPR

1N " 21N
l Gt Gus)  (Gats) |

STATI STATS
Receptor expressed by:
T cells, B cells T cells, B cells, T cells, pre-B cells T cells, mast cells, T cells and T cells, B cells, T cells, B cells,
and NK cells NK cells, mast cells and DCs epithelial cells and NK cells NK cells and DCs DCs, NKT cells
and basophils eosinophils and mast cells

Nature Reviews | Immunology




IMUNODEFICIENCIA SECUNDARIA OU ADQUIRIDA



IMUNODEFICENCIAS SECUNDARIAS OU ADQUIRIDAS

Desnutricao
latrogénicad{ quimio/radioterapia

imunosupressores para controle

‘de rejeicao de transplantes
Infeccoes por retrovirus

Metastases na medula ossea

Leucemia

Remocao do baco

ldade avancada



DESNUTRICAO

Leptina (produzida por células adiposas) — niveis séricos proporcionais
a massa de gordura corporal

Leptina tem atividade pro-inflamatodria, estimula fagocitose, e
expressao de IL-6 e TNFaq, ativacdao de Thl

Altos niveis de leptina — doencas autoimunes

Niveis muito baixos (inanicao) — reducao da resposta inflamatoria,
atividade de macrofagos, alteracao de perfil Th1l para Th2

Inanicao pode levar a queda de producao de proteinas do sistema
complemento



DESNUTRICAO

DIETA POBRE EM AMINOACIDOS - PROLIFERACAO CELULAR DE LINFOCITOS T PODE
SER COMPROMETIDA;

SISTEMA IMUNE PODE SER RECONSTITUIDO A PARTIR DE UMA UNICA CELULA TRONCO,
PORTANTO E UM SISTEMA QUE PODE SER “SACRIFICADO” PARA MANUTENCAO DA
FUNCAO DE OUTROS SISTEMAS MAIS NOBRES, POR EXEMPLO SNC, DE FORMA TEMPORARIA;
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HIV - AIDS

Adult HIV prevalence (15-49 years), 2013
By WHO region

-
Prevalence (%) by WHO region
| Western Pacific: 0.1 [0.1-0.1] " Europe: 0.4 [0.3-0.4)
|| Eastern Mediterranean: 0.1 [0.1-0.1] [l Americas: 0.5 [0.4-0.6] | Global prevalence: 0.8% [0.7-0.8]
South-East Asia: 0.3 [0.3-0.4) I Africa: 4.5 [4.2-4.7] 0 AT TS0 2800 Kiomewrs
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HIV - AIDS
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Imunodeficiéncia e ao mesmo tempo inflamacao sistémica




