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GGEV: Inmunomodulacion de la
respuesta Inmune
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renting Anticuerpos: proteinas
antigen B cell sintetizadas y expresadas
antigen e en la superficie de los
AR linfocitos B y secretadas
| por las células plasmadticas.
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secreted antibodies




B Cell Antigen Receptor (B¢cR)

Senalizacion intracelular

|

Activacion del linfocito B




2 tipos de cadenas livianas:

» x (kappa)
= A (lambda)
5 clases o isotipos principales de cadenas pesadas:

n— IgM
6 — IgD
vy — Ig6
e — IgE
a — IgA




Uso de gamaglobulina
(Inmunoglobulina G):

terapia de reemplazc

inmunomoduladora




Gamaglobulina
estandar

Vias de administracion

SC,

EV, intratecal, oral

Niveles plasmaticos

Se eleva
lentamente

Se incrementa de
inmediato

Concentracion

16% - 20%

5% - 10%

Dosis administrable

SC =100-200 mg/ kg/ds

IM: 25 mg/k/ds

Hasta 2000 mg/ kg/ds

Agregados de IgG

NO

Activacion intravascular
del Complemento




Tratamiento supletorio

Tratamiento inmunomodulador




Tratamiento supletorio

Activacion del complemento
Aglutinacion

ADCC

Opsonizacion

Neutralizacion




Tratamiento supletorio

IDP

Agamaglobulinemias

IDCV, otras (deficiencias:CD19, CD20, CD 81, ICOS, TACI, BAFFR)
DSA con def. subclases y def. de Ac.

DSA — IDCV

SHIGM (CD40-L, CD40, AID, UNG)

Def. Subclases de IgG + def. de Ac. e Infecciones recurrentes/graves
Def. de anticuerpos con inmunoglobulinas normales

IDP combinadas (IDCS, W-Aldrich, Ataxia Telangiectasia)
Linfohistiocitosis

ID 2rias
Leucemia linfocitica cronica
Mieloma multiple
HSCT
HIV + alt. de inmunidad humoral e infecciones recurrentes
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Tratamiento supletorio

Indicaciones:

= |gG <200 mg/dl

= |gG 200-500 mg/dl — con def. de Ac / Infecciones Rec.
= |[gG > 500 mg/dl — con def. de Ac

= Def. de subclases de IgG con def. de Ac

GGEV: 400 - 800 mg/k cada 3-4 semanas

GGSC: 100 - 200 mg/k/semanal (nosocomial /
domiciliaria)

Niveles plasmaticos a alcanzar: 500 — 1000 mg/dI




Tratamiento Inmunomodulador

USOS: ENF. AUTOINMUNES / INMFLAMATORIAS
Citopenias Autoinmunes (PTA, AHA, Neutropenia Al)
Linfohistiocitosis,

Sd. Guillain-Barre,
Encefalomielitis disem. aguda,
Enf. desmielinizantes cronicas,
Vasculitis de SNC,

Encefalitis Limbicas,

NET,

Sd. Steven Jonson,

Enf. de Kawasaki.




Tratamiento inmunomodulador
Dosis:

1000 — 2000 mg/k/dosis




Tratamiento Inmunomodulador

MECANISMOS

Liberacion de plaguetas desde el bazo e higado

| de sinteis y union de Ac anti-plaquetas

T eliminacion de complejos inmunes (circulantes y tisulares)

(-) de mecanismos de adhesion celular




Tratamiento Inmunomodulador

MECANISMOS
= [nteraccidon con auto-Ags circulantes

= |nteraccion con receptores Fc
Rc.lgG-Fc
up regulation de receptores inhibitorios (R-Fcy 1IB)

= Complemento:
Neutralizacion Anafilotoxinas
> eliminacion de complejos inmunes (por unién a C3b)
(-) formacion del complejo C5b-C9




Tratamiento Inmunomodulador

MECANISMOS

= Accidon sobre LT
(+)de cel. T reg
Modulacidén de cel. Th17

= Efectos sobre citoquinas
(-) la activacion de NFkp por el TNF

(-) de la rta. celular inducida por INFy (x inh. la expresion
del receptor INFGR2)

Neutralizacion de citoquinas inflamatorias (IL-1, TNF )




Tratamiento Inmunomodulador

MECANISMOS
= Neutralizacion de superAgs.

Accion idiotipo anti-idiotipo

(+) apoptosis de linfocitos y monocitos (via Fas-FasL)

(+) apoptosis de neutrofilos (via Silec-9)

(+) efecto de GGC
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