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1able 1. Properties of Pattern Recognition Receptors




Ezxnzxnzate Exymnmaynoinaxn i wr

Lol oo o)

Eprpithh=1i=al hhhbarrisenr s

P acgoaoary b=

X
T e

— -G'&El ——

AT

Pla=rmm= pporaabainrmnns

et miditie— o= 1 1=

>

el B a—a= 1 1=

e om ==

L. L=

-



MECHANISMS OF INNATE IMMUNITY
INFLAMMATION-ACUTE PHASE RESPONSE
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COMPLEMENT SYSTEM

In order to avoid excessive spontaneous amplification of the complement system,|
the body has some regulatory mechanisms in place (black diamonds)
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Phases of T Cell Responses
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Approach to the patients with
suspected immunodeficiency

® The medical history in immunodeficiency
e Physical examination

e LLaboratory investigation
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l Diagnosis of Primary Immunodeficiency

History of Symptoms
0 Birth to 3 months
— Phagocytic cell defects
— Complement defects
— DiGeorge syndrome
- 1 3 to 6 months
— Severe combined immunodeficiency (SCID)
1 6 to 18 months
— X-linked agammaglobulinemia
[0 18 months through adulthood
— Common variable immunodeficiency
— Complement defects




Distribution of Primary
Immunodeficiency Diseases

B Predominantely antibody
disorders

O Predominantely T-cell
disorders

O Phagocyte disorders

0O Other well defined PIDs

B Complement deficiencies

O Auto-immune and immune
dysregulation syndromes

B Auto-inflammatory syndromes

B Unclassified PIDs
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Importancia de diagnostico temprano

* Vida — muerte.

* Evita dafio a 6rganos vitales (pulmon)
 Evita o pesquisa precoz autoinmunidad.
* Evita o pesquisa precoz malignidad.



Neonato v lactante

* |D transitorios.

e Lactancia materna y medio ambiente.
* Evitar uso indebido de antibioticos.

* Asepsia excesiva.



Estudio de la respuesta inmune inespecifica

Fagocitos

e Determinacion cuantitativa y morfolologia de granulocitos y monocitos.
e Estudio de mecanismos microbicidas oxigeno dependientes:
- Prueba de reduccion del nitroazul de tetrazolio (NBT).
- Quimioluminiscencia, dihidrorodamina (DHR),
Produccion de anion superoxido.
» Estudio de la expresion de moléculas de adhesion: CD11, CD18, CD15.

» Estudios de actividad enzimatica:
Mieloperoxidasa, Glucosa 6 fosfato dehidrogenasa.

e Actividad bactericida.

Cont.



Estudio de la respuesta inmune inespecifica

(cont.)

Sistema del Complemento

e Actividad litica del complemento: CH50.

e Determinacion de la concentracion sérica de componentes
del complemento.

e Evaluacion funcional de componentes del complemento.

e Determinacion cuantitativa y funcional de inhibidores del
complemento.




Estudio de la respuesta inmune humoral

o Determinacion de la concentracion sérica de IgG, IgM, IgA e IgE.
» Recuento de LB por expresion de antigenos de diferenciacion (CD19, CD20).
» Busqueda de anticuerpos preexistentes (Isohemaglutininas antiA y antiB)
e Bisqueda de respuesta de Acs a la inmunizacion activa con:
» Ags proteicos : Ac anti-tetanico, Ac anti-diftérico.

 Ags polisacaridos: Ac anti- neumococo.

e Determinacion de la concentracion sérica de subclases de IgG:
IgG1, IgG2, IgG3, I1gG4.

» Produccion de Igs in vitro mediante estimulacion con mitégenos (PWM).




Estudio de la respuesta inmune celular

e Determinacion del valor absoluto de linfocitos/pl

» Recuento de LT por expresion de antigenos de diferenciacion:
CD3, CD4, CDS.

» Pruebas de hipersensibilidad retardada a distintos antigenos:
PPD, candidina, etc.

» Respuesta proliferativa in vitro a mitogenos:
PHA, ConA, PMA+Ionomicina.

e Respuesta proliferativa a:
- Ags : candidina, PPD, toxoide tetanico.
- Ceélulas alogeneicas: cultivo mixto linfocitario.

e Produccion de ILs: IL-1, IL-2, IFNy, TNF-alfa, IL-4

e Estudios de actividad enzimatica: ADA, PNP.

PMA, Acetato de forbol miristico; PPD, Tuberculina;  PHA, Fitohemaglutinina
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IDP

Tratamiento sustitutivo
« Gammaglobulina

* Trasplante de MOy Timo

e Terapia génica
*Antibioticos
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