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 Linfócitos B Linfócitos T Fagócitos

X 109 por L de 
sangue 0,3

Total – 1-2,5
CD4 – 0,5-1,6
CD8 – 0,3-0,9

Monócitos 
0,15-,06
Neutrófilos 
3-5,5
Eosinófilos 
0,05-0,25
Basófilos 
0,02

Análise da 
Função (in vivo)

Anticorpos DTH

Análise da 
função (in vitro)

Anticorpos Linfoproliferação e 
secreção de 
citocinas

Fagocitose
Killing

Valores de Referência para Leucócitos no Sangue
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 IgM IgG IgA IgE
Complemento

600-1400 
mg/ dL

40-345 
mg/dL

60-380 
mg/dL

0-200 
IU/mL

CH50 125-300 
IU/mL

Valores de Referência para Imunoglobulinas no Plasma
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Imunodeficiência Combinada Severa (SCID)

• Autossômica – Mutação nos genes RAG
• Susceptibilidade múltiplos patógenos

• Síndrome de Omenn – 
• Mutação em RAG porém com alguns linfócitos T com função residual – 

Repertório muito restrito. Ausência de linfócitos B.

• Rash cutâneo, eosinofilia, aumento dos linfonodos e diarreia.

• Adenosina deaminase (ADA) e Purine nucleotide phosphorilase ( 
maior prevalência)
• degradação de purina e resulta no acúmulo de metabólitos tóxicos de 

nucleotídeos

• Mutação na cadeia γcomum ( Compartilhado pelas citocinas IL-2, 
IL-4, IL-7, IL-15, IL-21 e TSLP.
• Deficiência na maturação de linfócitos T e consequentemente pouco help 

para linfócitos B
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David Vetter (September 21, 1971 -- February 22, 1984) 

https://www.youtube.com/watch?v=4CFPdUAj41Y

1971 – Houston Hospital – Primeiro transplante de 
coração e a primeira separação de gêmeos xifópagos.

https://www.youtube.com/watch?v=4CFPdUAj41Y
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Síndrome do linfócitos nu

Defeitos na síntese de moléculas do MHC

•  MHC I – Comprometimento na maturação e 
ativação de linfócitos T CD8 – TAP ou Tapasina

• MHC II - Comprometimento na maturação e 
ativação de linfócitos T CD4 - CIITA
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Estrutura da molécula de MHC classe I

β2 microglobulina

Sítio de ligação 
do peptídeo
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Estrutura da molécula de MHC classe II

Sítio de ligação 
do peptídeo
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Medula Periferia
Timo

Córtex Medula

CD4-

CD8-

TCR-

CD4-

CD8-

Recombinação
TCR

(RAG 1 e 2)

T helper

T Citotóxico

CD4+

CD8+

TCRlow

CD4-

CD8+

TCR+

CD4+

CD8-

TCR+

MHC I

MHCII
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Deficiências no 
TAP ou 

Tapasina Impedem 
que a 

Molécula de MHC I 
seja expressa
Na membrana 

celular

Comprometimento

CD8
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A ligação com o complexo MHC-peptídeo  promove     a 
formação de sinapses
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• Wiskott-Aldrich Syndrome (WAS) – Deficiências 
na proteína WAS ligada ao cromossomo X, 
responsável por mudanças do citoesqueleto 
importantes na ativação de linfócitos T e na 
colaboração com linfócitos B

• Linfócitos hiporresponssivos à mitógenos 

• Resposta citotóxica também esta comprometida

• Proteína WAS também é expressa em plaquetas, 
as quais também estão alteradas e reduzidas - 
trombocitopenia
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Deficiências de Linfócitos B

Redução na síntese total de anticorpos

Ou na mudança de isotipo

Agamaglobulinemia Ligada ao X

Hiper IgM

CVID

Susceptibilidade à infecções por bactérias
Encapsuladas, pois necessitam do 
Reconhecimento por anticorpos para a 
opsonização.
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Primeira Imunodeficiência descrita – 1952 
por Ogden C Bruton

Mais tarde caracterizada a deficiência de 
uma proteína batizada de Btk – Bruton 
Tirosina
Kinase

Importante na maturação de linfócitos B – 
pré-B cell receptor.

Linfócitos 
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Figura 12.9 O produto do gene btk é importante
para o desenvolvimento da célula B.
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Figura 12.11 Pacientes com a síndrome de hiper-IgM ligada ao X 
são incapazes de ativar completamente suas células B.
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Figura 12.13 Os defeitos nas células fagocíticas estão 
associados à persistência da infecção bacteriana.
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Figura 12.14 Síndromes de imunodeficiência severa combinada.
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Figura 12.10 Os níveis de imunoglobulina, em recém-nascidos, 
caem a baixos níveis em torno dos seis meses de vida.
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Figura 12.11 Pacientes com a síndrome de hiper-IgM ligada ao X 
são incapazes de ativar completamente suas células B.
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Figura 12.12 Defeitos nos componentes do complemento 
estão associados à suscetibilidade a certas infecções e 

ao acúmulo de complexos imunes.
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Figura 12.13 Os defeitos nas células fagocíticas estão 
associados à persistência da infecção bacteriana.



Imunobiologia de Janeway – Kenneth Murphy, Paul Travers e Mark Walport

Figura 12.14 Síndromes de imunodeficiência severa combinada.


