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Sistema Complemento
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Etapas finais da ativacao do complemento
e formacao de MAC

| Inflamacao I
C5- C5a¢ .6

convertase

" =—
f e A fy | \ : O U,

* Poli-C9

A J A . ___J - Wai: & & o & @
MO O OMN X M OE X OM M M M M X R N X M M M N h & & & &
LR N O | O

...................................

Complexo de ataque
a membrana (MAC)




Funcoes do Sistema Complemento
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Regulacao do Sistema Complemento

Proteinas de controle das vias classica e alternativa

Nome (simbolo)

Papel na regulacao da ativagédo do complemento

Inibidor C1 (C1INH)

Liga-se ao C1r, C1s ativado, removendo-o de C1q e ativando MASP-2,
removendo isso de MBL

Proteina ligadora de C4
(C4BP)

Liga-se ao C4b, deslocando C2a; cofator para a clivagem de C4b por |

Receptor do complemento 1
(CR1)

Liga-se ao C4b, deslocando C2a; ou a C3b deslocando Bb; cofator para |

Fator H (H) Liga-se ao C3b, deslocando Bb; cofator para |

Fator | (1) Serina protease que cliva C3b e C4b; auxiliado por H, MCP, C4BP ou CR1
Fator_ de aceleragao do Proteina de membrana que desloca Bb de C3b e C2a de C4b

decaimento (DAF)

Proteina cofator de
membrana (MCP)

Proteina de membrana que promove a inativacao de C3b e C4b por |

CD59 (protectina)

Impede a formagao do complexo de atague a membrana em células
autélogas ou alogénicas. Amplamente expresso em membranas.
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Inibidor da ativacao de C1

1- C1-INH:

Stages at which complement activity is regulated

C1q binding to antigen:antibody
complexes activates C1r and Cls

C1 inhibitor (C1INH) dissociates C1r and
C1s from the active C1 complex
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Imunodeficiéncia de C1-INH:
Angioedema hereditario

Tabela 5. Deficiéncias do complemento e doenga

Via/Componente Doenga Mecanismo
Via Classica
(01 INH Angioedema hereditario | Superprodugéo de C2b (procinina))
C1, 02, C4 Predisposigio a0 SLE Opsonizagéo de complexos imunes ajuda a manté-los sollveis, a deficiéncia

resulta no aumnento da precipitagdo em tecidos e inflamagéo

Via da Lectina
MBL
Via Alternativa
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DAF: Inibidor da formacao de
C3-convertase

IMUNOLOGIA CELULAR E MOLECULAR - 8° Edicio
& Pillai

Deficiéncia de DAF:
v" Hemoglobinuria paroxistica
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L |

C3-convertases hemolise intra-vascular, anemia
; ! hemolitica e trombose venosa.
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Regulacao do
Sistema Complemento

Estégios nos quais a atividade do complemento é regulada

CR1 e H deslocam C3b. CR1 e H atuam como

As C5 convertases clivam C5 em C5a e C5b cofatores na elivagem de C3b por |
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Defeitos nos componentes do complemento e
deficiéncia na funcao imune humoral

Deficiencia

Deficiencia de Clg
Deficiéncia de Clrfs
Deficiencia de C4
Deficiencia de C2
Deficiéncia de C3
Deficiencia de C5
Deficiéncia de C6
Deficiéncia de C7
Deficiéncia de C8a
Deficiéncia de CEf
Deficiéncia de C8y
Deficiencia de C9
Deficiencia de inibidor C1
Deficiéncia de fator |
Deficiéncia de fator H
Deficiéncia de fator D

Deficiéncia de properdina

Padrao
de Heranca

AR
AR
AR
AR
AR
AR
AR
AR
AR
AR
AR
AR
AD
AR
AR
AR

LX

localizacdo
Cromossomica

1

12

Manifestacdo Clinica

Doenga LES-fike, dosnga reumatoide, infecgdes
Doenga LES-like, doenga reumatdide, infecgbes
Doenga LES-like, doenga reumataide, infecgbes
Doenga LES-like, vasculite, polimiosite, infecgbes piocgénicas
Infecgbes piogénicas recorrentas

Infecgbes por Neisseria, LES

Infecgbes por Neisseria, LES

Infecgbes por Meisseria, LES | vasculites
Infecgbes por MNeisseria

Infecgbes por Neisseria

Infecgbes por Neisseria

Infecgbes por Neisseria, LES

Angioedema heraditario

Infecgbes piogénicas recorrentas

Infecgbes piogénicas recorrentas

Infecgbes por Neisseria

Infecgbes por Neisseria

AR — heranga autossdémica recessiva; AD — autossdmica dominante; LX — ligada a0 cromossoma X, LES — lUpus entematoso sistémico.

\oltarelli JC, Imunologia Clinica na Préatica Medica
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