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Le système immunitaire est un système de protection particulièrement 

sophistiqué. Véritable gardien de notre santé, le système immunitaire défend 

notre organisme contre les agressions extérieures ou intérieures.[1]  Le système 

immunitaire, ou les moyens que possèdent le corps pour se défendre contre des 

microbes comme les bactéries, est incroyablement bien organisé.  Il est contrôlé 

par tout un réseau qui produit, stimule ou stocke des millions de cellules 

spécialisées communicantes et coopérantes entre elles. En permanence, il veille, 

identifie, réagit, s'organise puis élimine les agents pathogènes ou les corps 

étrangers. Le système immunitaire et ses dysfonctionnements concernent de plus 

en plus notre vie quotidienne [2].  

 Lorsque le système immunitaire est défaillant ou absent, on parlera 

d'immunodéficience ou de déficit immunitaire.  On distingue 2 types de déficits 

immunitaires, les déficits immunitaires primitifs et les déficits immunitaires 

secondaires.  Le déficit immunitaire est dit primitif (DIP) ou Erreur innée de 

l’Immunité (IEI), quand cette défaillance est due à un facteur intrinsèque 

(anomalie génétique, mutations..). Il est dit secondaire quand le système 

immunitaire est compromis en raison de facteurs environnementaux tels que les 

infections, des médicaments, les cancers… [3]. 

Les DIP sont  des maladies hétérogènes d’affections génétiques touchant un ou 

plusieurs composants  du système immunitaire (cellules et protéines) altérant sa 

fonction.  Les manifestations cliniques et les complications de ces désordres sont 

très hétérogènes.[4]  Cependant ils s’expriment souvent par une susceptibilité 

accrue  d’une part   aux infections, et dans une moindre mesure par une 

prédisposition à des  maladies auto-immunes,  réactions inflammatoires, aux 

allergies, aux cancers...[5].  

 Pour certains, ils  sont causés par des mutations touchant des  gènes impliqués 

dans le système immunitaire et d’autres peuvent être multifactoriels impliquant 
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plusieurs loci ou bien d’étiologie inconnue. Grâce à une connaissance croissante 

de l'immunologie de base et des progrès dans les capacités techniques en 

biologie moléculaire, on dénombre  environ 400 DIP [6,7] . 

En effet, ces maladies sont liées à des anomalies génétiques généralement sous-

diagnostiquées, dues le plus souvent à des déficits enzymatiques responsables 

d'arrêt de maturation de la lignée lymphoïde et/ou myéloïde. Les déficits  les 

plus sévères peuvent  mettre en jeu le pronostic vital, d’où l’importance de poser 

le diagnostic et d’instaurer un traitement précoce  pour améliorer la qualité de 

vie  de ces patients. Les déficits se manifestent le plus souvent dès la naissance. 

Certains peuvent se déclarer plus tard, même à l’âge adulte. Face donc à des 

infections à répétition notamment chez l’enfant, se pose la question d’un déficit 

immunitaire primitif.  

Pour une meilleure  gestion des DIP, des registres ont été établis, à l’exception 

du déficit en IgA qui peut être asymptomatique. Ces registres sont nationaux, 

continentaux et certains sont établis par le Jeffrey Modell. Le Jeffrey Modell 

Centers Network est une fondation créée par les parents de Jeffrey , un enfant 

atteint de DIP et décédé très tôt dans le but de faire connaitre les DIP, d’apporter 

de l’aide aux patients atteints de DIP et de favoriser la recherche scientifique. 

Tous ces registres  suggèrent que six millions de personnes pourraient vivre avec 

un DIP dans le monde, alors que seulement 27 000 à 60 000 ont été identifiées à 

ce jour [8].Ces  registres ont aussi permis d’avoir une prévalence globale de 

1/1000. 

Aux Etats-Unis, deux études sur la prévalence des DIP ont été réalisées. La 

première réalisée  par  Boyle & Buckley [9]  a permis d’estimer  une prévalence 

des déficits immunitaires primitifs à 86,3/100000 habitants. La deuxième a été 

réalisée par  Kobrynski et al  [10, 11] et la prévalence retrouvée est de 50,5/100 

000 habitants.   
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Pour l'Europe, l’estimation la plus importante était de 638 000 cas, et 15 052 cas 

sont actuellement enregistrés (2,27 %). En Afrique, jusqu'à 902 631 personnes 

peuvent avoir un DIP, alors que seulement 1016 cas sont actuellement 

enregistrés. Il est également constaté que les DIP étaient répandus non 

seulement chez les enfants, mais aussi chez les adultes, qui étaient fortement 

sous-représentés dans les registres [8]. 

La mortalité concerne 21,4% des patients DIP dans une étude Qatarienne. En 

Afrique du Sud, elle est surtout causée par les  détresses respiratoires et 

concerne 24% des cas. Ce faible taux de mortalité nous montre que le diagnostic  

précoce et la prise en charge adéquate augmentent le taux de survie des patients 

atteints de DIP. [12,13]  

Cependant  des études récentes suggèrent une sous-estimation de la prévalence  

réelle des DIP qui serait plus élevée et différente d’un pays à un autre à cause de 

divers paramètres comme l’origine ethnique, le taux de consanguinité… 

 En  Côte d’Ivoire, il n’existe pas de registre à notre connaissance pour les DIP. 

Les DIP ne sont pas connus de tous et restent largement inexplorés. D’où 

l’intérêt de notre travail qui est, d’apporter une meilleure connaissance de ces  

pathologies  pour un diagnostic précoce et une meilleure prise en charge. 

L’objectif général de ce travail a été : 

-d’étudier les déficits immunitaires primitifs chez l’enfant en Côte d’Ivoire dans 

le service de pédiatrie au CHU de Treichville  

Les objectifs spécifiques étaient les suivants :  

1. Identifier le profil sociodémographique des patients susceptibles de 

présenter un DIP. 

2. Décrire les signes cliniques  

3. Présenter les signes biologiques  

4. Classer les DIP à partir des tables de classification IUIS  
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RAPPELS SUR LE SYSTÈME IMMUNITAIRE [2,14–16]  

L’ensemble des organes, des tissus, des cellules et des molécules qui s’opposent 

à la pénétration et à la prolifération des substances étrangères (antigènes) 

notamment des agents pathogènes est appelé système immunitaire (SI). Le 

système immunitaire est un système de défense remarquable par sa capacité 

d’adaptation. Il a deux fonctions : reconnaissance, réponses effectrices et 

mémoires.  

1. IMMUNITE NATURELLE ET SPECIFIQUE 

L'immunité met en jeu deux processus apparus successivement au cours de 

l'évolution des espèces :  

-L’immunité non spécifique (naturelle/innée), d'action immédiate, qui fait 

intervenir des cellules  responsables de la phagocytose. Elle utilise les fonctions 

d’exclusion du revêtement cutanéo-muqueux et  la mise en jeu de signaux 

d’activation entre des ensembles de molécules plasmatiques (complément,  

coagulation) et des cellules (polynucléaires neutrophiles, macrophages et 

cellules NK). Cette immunité  conduit notamment à la réaction inflammatoire.  

-L’immunité spécifique (acquise/adaptative), qui se développe en quelques jours 

et dépend de la  reconnaissance spécifique de la substance étrangère, prélude à 

sa destruction ; elle garde le souvenir de  la rencontre. Cette immunité implique 

la reconnaissance de constituants appelés antigènes (Ag) par des  molécules 

complémentaires très diversifiées (récepteurs d’antigènes) appelés anticorps. Les 

récepteurs  antigéniques sont aussi présents sur des cellules de l’immunité 

spécifique ; sur les lymphocytes T (TCR) et B (BCR). Cependant, la  

reconnaissance antigénique dans le cas des TCR et BCR ne peut s’effectuer 

seulement si l’Ag est  présenté par une molécule de CMH. 
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Figure 1: Les différents effecteurs de la  réaction immunitaire [17]  

 

2. CELLULES DE L’IMMUNITE 

2.1. Cellules de la réponse immunitaire naturelle 

2.1.1.  Phagocytes 

Les phagocytes ou cellules phagocytaires sont les éboueurs de l’organisme, 

capables d’endocyter des bactéries et des cellules mortes ; on parle de 

phagocytose. Parmi eux on compte les macrophages, les cellules dendritiques, et 

les polynucléaires.  

a. Monocytes 

Le monocyte est une cellule sanguine immature de la famille des leucocytes, qui 

provient de la moelle osseuse. Cette cellule se différencie une fois dans les tissus 

où elles résideront, et sera ainsi à  l’origine des macrophages et des cellules 

dendritiques.  
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b. Macrophages 

Le macrophage est la cellule phagocytaire par excellence qui provient de la 

différenciation des monocytes. Il joue également le rôle de cellule présentatrice 

d’antigène, mais de manière beaucoup plus occasionnelle que les cellules 

dendritiques.  

Les macrophages sont des cellules ubiquitaires au sein de l’organisme. 

Anciennement les macrophages portaient  chacun une appellation 

caractéristique suivant le tissu dans lequel il se trouve (les cellules de Kupffer 

dans  le foie, les cellules microgliales dans les tissus nerveux…). Mais 

maintenant, leur nouvelle dénomination est fonction de leur polarisation 

(macrophage M1, macrophage M2…). 

 

 

  

Figure 2: Les phagocytes mononuclées[15] 
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c.Cellules dendritiques 

La cellule dendritique est une cellule immunitaire présentant des expansions 

cytoplasmiques appelées des dendrites, et présente dans l’ensemble des tissus de 

l’organisme, plus spécifiquement au niveau de l’épiderme et au niveau du 

thymus.  

La cellule dendritique a différent rôle dans la réponse immunitaire :  

- Elle joue le rôle de cellule phagocytaire et de cellule présentatrice d’antigène, 

lui permettant d’activer les lymphocytes (T et B) présents au niveau des organes 

lymphoïdes secondaires.  

- Au niveau du thymus elle joue un rôle essentiel dans le maintien de la 

tolérance au soi, dans la sélection négative des lymphocytes T. 

d. Polynucléaires ou granulocytes 

Les polynucléaires sont des leucocytes ayant pour origine la moelle 

osseuse. On en distingue trois types : les neutrophiles, les basophiles 

et les éosinophiles selon l’appellation conventionnelle  (basophiles) ;  

▪ Les polynucléaires neutrophiles sont les plus nombreux dans le sang. Ils 

ont un rôle principal dans la phagocytose et sont attirés sur le lieu de 

l’infection par les chimiokines libérées par les macrophages et les autres 

cellules présentes. Il passe ainsi par diapédèse du vaisseau sanguin vers 

les tissus conjonctifs cibles. Contrairement aux autres cellules 

phagocytaires, les polynucléaires neutrophiles meurent suite à la 

phagocytose (<24 heures).  

▪ Les polynucléaires basophiles sont les moins nombreux et jouent un rôle 

essentiel dans les réactions d’hypersensibilité immédiate (allergie) et 

retardée par expression des récepteurs de surface pour le Fc des 

immunoglobulines IgE. Lorsqu’ils rentrent en contact avec des allergènes 

ils déversent le contenu de leurs granulations, l’histamine qui active la 



DEFICITS IMMUNITAIRES PRIMITIFS CHEZ L’ENFANT AU SERVICE DE PEDIATRIE  

DU CENTRE HOSPITALIER ET UNIVERSITAIRE (CHU) DE TREICHVILLE EN 2020 

YAI KIRA G. JOKEBED                             Thèse de Doctorat d’Etat en Médecine                Page 10 

réaction inflammatoire. Dans leurs granulations on trouvera également de 

l’héparine qui empêchera la coagulation sanguine et qui augmentera la 

perméabilité des capillaires, augmentant la réaction inflammatoire et 

facilitant la diapédèse. Leur durée de vie est de 5 à 7 heures.  

▪ Les polynucléaires éosinophiles  (ou basophiles) ont une action 

antiparasitaire en déversant sur eux le contenu de leurs granules, et jouent 

un rôle mineur dans l’allergie. Leur durée de vie est de 4 à 5 heures dans 

la circulation sanguine, puis 8 à 12 jours dans les tissus. 

2.1.2. Mastocytes 

Le mastocyte est une variété de leucocytes jouant un rôle primordial dans les 

allergies. Au niveau  tissulaire, les mastocytes sont l’équivalent des 

polynucléaires basophiles. Ils contiennent des granulations  contenant de 

l’histamine, de l’héparine, de la sérotonine et des enzymes diverses. Tout 

comme le  polynucléaire basophile, le mastocyte a plusieurs effets : activation et 

amplification de la réaction  inflammatoire, diminution de la coagulation 

sanguine, augmentation de la perméabilité des capillaires  facilitant la 

diapédèse.  

Le mastocyte exprime des récepteurs membranaires aux fragments constants 

(Fc) des IgE. Lorsque les  mastocyte, complexé avec un IgE dirigé 

spécifiquement contre un allergène, rentre en contact avec cet  allergène, il y a 

dégranulation, provoquant des réactions allergiques (qui peuvent être très grave 

menant  parfois jusqu’à des chocs anaphylactiques) 

2.1.3. Cellules NK 

La cellule NK fait partie des lymphocytes car elle découle du progéniteur 

lymphoïde au niveau de la moelle osseuse. La cellule NK est caractérisée par la 
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présence de granules lytiques de perforine et  granzyme. Sa demi-vie est de 7 à 

10 jours.  

La cellule NK exprime également :  

- des récepteurs RFC (CD16) qui reconnaissant les fragments constants (Fc) des 

anticorps IgG, donc  impliquée dans la reconnaissance indirecte des cellules 

cibles via les IgG.  

- des récepteurs CD56  

La cellule NK permet la sécrétion massive de cytokines (comme IFNγ, TNFα) et 

de chimiokines qui  participent à la régulation de la réponse inflammatoire mais 

aussi au contrôle de la réponse spécifique  (orientation Th1/Th2/Treg). Les NK 

occupent ainsi une position à l’interface entre l’immunité naturelle et  

l’immunité spécifique. 

 

 

Figure 3: Rôles et caractéristiques des cellules NK [18] 
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2.2. Cellule de la réponse immunitaire spécifique  

Les lymphocytes sont les cellules majeures de la réponse immunitaire spécifique 

qui font partis des leucocytes. Ils sont principalement de deux types : 

2.2.1. Lymphocyte T 

Les lymphocytes T (LT) dont la lettre T provient du Thymus, dans lequel les LT 

arrivent à maturité sont caractérisés par la présence d’un TCR qui leurs 

permettent de reconnaître des fragments antigéniques.  Les lymphocytes ont 

différentes localisations suivant leur stade de maturité .Ils sont d’avantages 

présents  aux niveaux des organes lymphoïdes secondaires, du sang et de la 

lymphe lorsqu’ils ne sont pas encore  activés, et ont une localisation ubiquitaire 

lorsqu’ils sont activés.  

Le lymphocyte T est responsable de l’immunité cellulaire, qui vise à détruire les 

cellules pathogènes, que  ça soit des bactéries ou des cellules cancéreuses. En 

plus du TCR, le lymphocyte T est caractérisé par le cluster de différentiation 

CD3 ainsi que le CD4 ou le CD8.  

On distingue plusieurs types de lymphocytes T :  

− Les LT CD8 qui évolue en LT cytotoxique.  

− Les LT CD4 qui donneront des LT helper (ou auxiliaires).  

2.2.3. Lymphocyte B 

Les lymphocytes B (LB), dont la lettre B provient de la bourse de Fabricius qui 

est un organe d’oiseaux dans lequel les LB arrivent à maturité. Chez l’Homme, 

les lymphocytes B arrivent à maturité  dans la moelle osseuse. Ils sont 

caractérisés par la présence d’un BCR qui leurs permettent de reconnaître des 
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fragments antigéniques. Le lymphocyte B est responsable de l’immunité 

humorale, qui vise à produire les anticorps spécifiques de l’agent pathogène.  

3. REACTION IMMUNITAIRE 

3.1. Réaction immunitaire non spécifique 

L'immunité non spécifique agit sans distinguer le type d'infection combattue. 

Les défenses non  spécifiques comprennent la peau et les muqueuses intactes, la 

réaction inflammatoire et un certain nombre  de protéines élaborées par les 

cellules de l'organisme. En empêchant l'entrée et la propagation des  

microorganismes à l'intérieur du corps. 

3.1.1. Barrières naturelles 

3.1.1.1. Peau et muqueuses 

La première ligne de défense de l'organisme contre l'invasion des 

microorganismes responsables de maladies est constituée par la peau et les 

muqueuses :  

− Lorsque la peau est intacte elle forme une barrière physique bloquant 

l'entrée de la plupart des microorganismes qui se trouvent sur la peau.  

− Les muqueuses en bon état fournissent une protection semblable à 

l'intérieur du corps, ces muqueuses élaborent diverses substances 

chimiques protectrices énumérées ci-après : 

1. Le pH acide des sécrétions cutanées inhibe la croissance bactérienne, et 

les substances chimiques contenues dans le sébum sont toxiques pour les 

bactéries.  
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2. La muqueuse gastrique sécrète de l'acide chlorhydrique et des enzymes 

qui hydrolysent les protéines.  Ces deux types de substances tuent les 

agents pathogènes.  

3. La salive et les larmes contiennent du lysozyme, une enzyme qui détruit 

les bactéries.  

4. Le mucus emprisonne un grand nombre de microorganismes qui 

pénètrent dans les voies digestives et respiratoires. 

3.1.2. Cellules et substances chimiques 

L'organisme a recours à un grand nombre de cellules et de substances chimiques 

pour se défendre.  Ces défenses cellulaires et chimiques reposent sur le pouvoir 

destructeur des phagocytes et des cellules  tueuses naturelles (NK), sur la 

réaction inflammatoire ainsi que sur diverses substances chimiques. Elles  tuent  

les agents pathogènes et participent à la réparation des tissus. La fièvre peut 

aussi être considérée comme  une réaction de protection non spécifique. 

3.1.2.1. Phagocytes 

Les phagocytes, tels que les macrophages et les granulocytes neutrophiles, 

englobent les particules étrangères. Des prolongements cytoplasmiques se 

déploient et se fixent à la particule, l'attirent à  l'intérieur de la cellule et 

l'englobent dans un sac membraneux. La vacuole ainsi constituée fusionne 

ensuite avec un lysosome, et son contenu est dégradé (digéré).  

3.1.2.2. Cellules NK 

Les cellules tueuses naturelles (NK), nettoient le sang et la lymphe de 

l'organisme ; elles forment un groupe particulier de cellules de défense qui 

peuvent provoquer la lyse de la membrane plasmique de la cellule indésirable. 

Elles sont capables de tuer les cellules cancéreuses et les cellules  infectées par 
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des virus avant que le système immunitaire entre en action. Contrairement aux 

lymphocytes  du système immunitaire, qui ne peuvent reconnaître que des 

cellules infectées par des virus ou des cellules  tumorales spécifiques et ne 

réagissent qu'avec elles, les NK sont capables d'agir spontanément contre  

n'importe laquelle de ces cibles, grâce à la reconnaissance de certains glucides 

situés sur la membrane  plasmique. Les NK ne sont pas phagocytaires. Leur 

façon de tuer consiste à attaquer la membrane de la  cellule cible et à libérer 

plusieurs substances chimiques. Peu après, la membrane de la cellule cible et 

son noyau se désintègre.  

3.1.2.3. Système du complément 

Le système du complément est un ensemble de protéines circulantes ou 

membranaires du sang, principalement sécrétées par le foie. Leur rôle 

initialement reconnu était de compléter l'action des  immunoglobulines sériques, 

d'où leur nom. 12 de ces protéines sont directement impliquées dans les  

mécanismes d'élimination des pathogènes, les autres régulent finement l'activité 

des premières afin d'éviter  une réaction auto-immune. Les principales protéines 

du complément sont notées de C1 à C9.  

Il y a trois voies biochimiques qui activent le système du complément : la voie 

classique du  complément, la voie alterne du complément et la voie des lectines 

liant les résidus mannose des membranes  bactériennes. Le complément peut 

s'activer en l'absence d'anticorps, dans le cas de la voie alterne et de la  voie des 

lectines, c'est pour cela qu'il est uniquement considéré comme faisant partie de 

l'immunité innée.  Cependant, la voie classique débute par la reconnaissance 

d'anticorps et fait à ce titre partie de l'immunité  acquise.  
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Figure 4: Schéma représentant les différentes voies d’activation du 

complément [19] 
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3.2. Réaction immunitaire spécifique 

Les principales étapes de la réaction immunitaire spécifique. On distingue 

grandes phases : 

 ❖ L’induction qui est la reconnaissance du non-soi ou du soi modifié, avec 

sélection de clones de cellules  immunocompétentes, cette phase se produisant 

dans les organes lymphoïdes,  

❖ L’amplification qui concerne les cellules sélectionnées et qui va conduire à 

leur multiplication, 

 ❖ La phase effectrice qui va mener à la destruction du non-soi et qui présente 

une voie cellulaire et une voie humorale.  

3.2.1. Phase d’induction 

3.2.1.1. Reconnaissance de l’antigène par les lymphocytes T et activation 

Les LT ne reconnaissent l'Ag que s'il est associé à une molécule du CMH. Les 

macrophages ou les lymphocytes B  et/ou encore les cellules infectées  par des 

virus  digèrent les Ag puis présentent à leur surface des épitopes associés aux 

molécules du  CMH. Un contact direct s'effectue alors entre l'ensemble HLA + 

déterminant antigénique et les LT. Selon  l'Ag présenté par le CMH (HLA chez 

l'homme), ce sont les LT4 (CMH-II) ou les LT8 (CMHI) qui vont  réaliser ce 

contact. Chaque lymphocyte ne présentant qu'une sorte de récepteurs, le 

déterminant antigénique  réalise une sélection clonale des LT. Les LT4 et les 

LT8 ainsi sélectionnés sont activés. Cela se traduit, au  niveau des LT4, par une 

sécrétion de messagers chimiques activateurs : les interleukines (IL). Les LT4  

et les LT8 élaborent ensuite des récepteurs membranaires spécifiques à l'IL. Il se 

produit alors une auto-activation des LT4 et des LT8.  
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3.2.1.2.  Reconnaissance de l’antigène par les lymphocytes B et activation 

Un épitope de l'Ag sélectionne les LB spécifiques (ce qui représente une 

sélection clonale). Le LB sélectionné phagocyte l'Ag fixé sur l'Ac  le dégrade et 

présente un épitope molécules d'HLA aux LT4  spécifiques de ce complexe.  Les 

LT4 deviennent alors des "Helpers" ou facilitateurs, sécrétant l'IL.  Cette IL 

auto-active les LT4, mais aussi les LB qui ont élaboré des récepteurs à l’IL. 

3.2.2. Phase d’amplification et de différenciation  

3.2.2.1.  Lymphocytes T 

 Auto-activés par la fixation de l'IL sur les récepteurs, les LT4 et les LT8 

subissent de nombreuses mitoses : c'est l'expansion clonale. Les LT4 "helpers" 

deviennent plus nombreux. On les appelle aussi LT auxiliaires ou LTa. Les LT8 

prolifèrent également et se différencient en un clone  de cellules tueuses (killers) 

ou cytolytiques : les LTc qui sont les acteurs de la réaction immunitaire à  

médiation cellulaire. 

3.2.2.2.  Lymphocytes B 

 Auto-activés par l'IL, les LB se multiplient eux aussi puis se différencient en 

plasmocytes ; cellules productrices d'Ac circulants (Ig) et spécifiques de l'Ag. 

Ces Ac circulants sont les acteurs de la réaction immunitaire à médiation 

humorale. 

 

3.2.2.3.  Lymphocytes mémoires 

 Lorsque les clones de cellules immunocompétentes (LT4 et LB) sont 

sélectionnés du fait de la présence de l'Ag, une partie ne se différencie pas : ce 

sont les cellules mémoires [13] qui ont une durée de vie longue et qui 
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interviendront dans les vaccinations, les tests de dépistage, entre autres. 

L'expansion clonale et la différenciation des cellules immunocompétentes en 

plasmocytes et en LTc provient donc des interleukines produites spécifiquement 

par les LT4.  

3.2.3. Phase effectrice 

3.2.3.1. Lymphocytes T et réponse à médiation cellulaire 

Les LTc, c'est-à-dire les LT8 différenciés, sont capables de lyser les cellules qui 

sont à l'origine de leur sélection : virus, bactéries, cellules cancéreuses 

ou greffées ... Au moment du contact avec la cellule cible, les LTc sécrètent une 

protéine particulière : la perforine, qui est libérée par exocytose et perfore la 

membrane de la cellule cible, ce qui provoque sa destruction.  

3.2.3.2. Lymphocytes B et réponse à médiation humorale  

Le clone de plasmocytes sécrète, dans le milieu intérieur, un grand nombre d'Ag 

(jusqu'à 2000/seconde) qui se fixent sur les Ag et les neutralisent en  formant un 

complexe Ag - Ac ou complexe immun. La destruction de l'Ag se fera ensuite en 

deux étapes : 

- Le complexe immun provoque l'activation du complément ensemble de 

protéines enzymatiques  produites par le foie et présentes dans le sérum.  

- Lors d'un contact entre les Ac et les Ag d'une cellule étrangère (bactérie par 

ex.), des molécules du  complément s'intègrent à la membrane. L'ensemble Ag-

Ac et complément constitue un complexe  d'attaque membranaire qui forme des 

pores et provoque la lyse de la cellule. Les molécules du complément induisent 

aussi la réaction inflammatoire et sont à l'origine du recrutement des 

cellules phagocytaires par chimiotactisme. 
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Figure 5: Les différentes types de réponses immunitaires [20]  
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4. DYSFONCTIONEMENT DU SYSTÈME IMMUNITAIRE [21]  

C’est un dérèglement du système immunitaire. Dans ce cas, certaines réponses 

immunitaires ont des conséquences pathologiques pour l’organisme. On 

distingue :  

− Le dysfonctionnement par excès : allergies et maladies auto-immunes.  

− Le dysfonctionnement par défaut : déficit immunitaire ou 

immunodéficience.  

4.1. Dysfonctionnement par excès 

4.1.1. Allergies 

C’est une réaction exagérée ou hypersensibilité vis à vis de certains antigènes 

appelés allergènes qui n’ont le plus souvent, aucune toxicité propre.                             

Ces allergènes sont de nature très variées.  

Les allergies se présentent par des réactions inflammatoires : œdème, boutons ; 

rougeur…  

On distingue:  

- Hypersensibilité immédiate à médiation humorale : troubles apparues quelques 

minutes après contact, elle est due à un excès de sécrétion d’IgE et de certains 

médiateurs comme l’histamine, à une insuffisance probable de LTs.  

- Hypersensibilité retardée à médiation cellulaire : réaction cutanée survenant 

après des contacts répétés  de la peau avec certaines substances chimiques 

contenues dans des objets de la vie courante. La réaction  inflammatoire se 

présente après 24 à 48 heures.  
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4.1.2. Maladies auto-immunes [22] 

Le système immunitaire du malade présente une agressivité vis à vis de ses 

propres composants c’est-à-dire les défenses immunitaires sont dirigées contre 

des molécules du « soi ». Il y a production d’auto-anticorps dont la cible est un 

organe ou une molécule déterminée. Les organes atteints sont envahis de 

plasmocytes, LTc et phagocytes.  

Tous les organes peuvent être la cible du système immunitaire. 

4.2. Dysfonctionnement par défaut 

C’est une insuffisance d’une ou plusieurs fonctions du système immunitaire 

entraînant des manifestations pathologiques. On distingue :  

− Déficits congénitaux ou déficits primaires.  

− Déficits acquis ou déficits secondaires.  

4.2.1. Déficits congénitaux ou primaires  

Certains enfants naissent dépourvus de défenses immunitaires ; ils ne peuvent 

pas lutter contre les infections microbiennes, ils meurent bien avant l’âge de un 

an sauf si on les isole très tôt dans des enceintes ou « bulles » stériles afin 

d’éviter tout risque de contamination.  

Ces déficits affectent aussi bien l’immunité humorale que l’immunité cellulaire 

ou les deux à la fois : 

 -Le déficit de l’immunité humorale est caractérisé par une diminution de 

nombre de Lymphocyte B et plasmocytes donc d’un défaut de production 

d’anticorps.  

-Le déficit de l’immunité cellulaire est caractérisé par un déficit de 

Lymphocytes T. 



DEFICITS IMMUNITAIRES PRIMITIFS CHEZ L’ENFANT AU SERVICE DE PEDIATRIE  

DU CENTRE HOSPITALIER ET UNIVERSITAIRE (CHU) DE TREICHVILLE EN 2020 

YAI KIRA G. JOKEBED                             Thèse de Doctorat d’Etat en Médecine                Page 23 

4.2.2. Déficits acquis ou secondaires 

Ils résultent de maladies, de carences alimentaires, de divers traitements 

médicaux, des infections virales aiguës conduisant à une baisse des défenses 

immunitaires : cas du SIDA. 

DEFICITS IMMUNITAIRES PRIMITIFS 

1. DEFINITION 

Les DIP ou erreurs innées de l’immunité, constituent un groupe complexe de 

maladies génétiques qui affectent le développement et/ou la fonction du système 

immunitaire par une susceptibilité accrue aux infections, aux maladies auto 

immunes et/ou auto-inflammatoires et/ou aux tumeurs [23]  . Ces erreurs innées 

du métabolisme sont la conséquence de mutations génétiques monogéniques qui 

résultent soit d’un gain de fonction (GOF), soit d’une perte de fonction (LOF) 

[22]. 

Historiquement, le premier cas officiel de DIP a été décrit en 1952 par Bruton, 

chez un garçon qui présentait des infections précoces récurrentes et une absence 

de pic de gammaglobulines à l’électrophorèse des protéines ; cet enfant a 

présenté une excellente réponse à la substitution en immunoglobulines [24] . 

Considérés comme rares de transmission autosomique récessive, l’incidence de 

DIP en dehors des déficits en IgA est de 1 pour 5000 naissances. Grâce à de 

nouveaux développements dans la découverte de gènes et une connaissance 

accrue des mécanismes qui régissent le développement et le fonctionnement du 

système immunitaire ont abouti à l'identification de plusieurs nouveaux PID au 

cours des 2 dernières années. On en décrit actuellement plus de 400, avec près 

de 3110 gènes identifiés [24].  
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2. ESTIMATIONDES DIP A TRAVERS LE MONDE 

Concernant la prévalence des DIP, les chiffres varient d’un pays à un autre. Ne 

serait-ce que dans la base de données de l’European Society of 

Immunodéficiences, la prévalence varie de 0,06/100000 à 5,63/100000 en 

Roumanie.  

Aux Etats-Unis, la prévalence la plus importante retrouvée dans une étude 

réalisée par Kobrynski et Al est de 50,5/100000 habitants.  

En Iran l’incidence des DIP à été estimée a 6/100000 naissances vivantes [26].  

Au Maghreb la véritable prévalence des DIP est inconnue et n’a pu être estimée 

en absence du registre national. Toutefois des études conduites par Benallègue et 

Kedji ont retrouvées une incidence des DIP à 34% en Algérie. Une autre réalisée 

par Mohamed en Egypte a estimée une incidence à 32,8%. 

L'extrapolation des résultats de ces études a permis d'estimer l'incidence et la 

prévalence des DIP à l'échelle mondiale. Ainsi, la prévalence la plus élevée d'un 

registre des DIP a été tirée du registre de l'Australie et la nouvelle Zélande; qui 

est de 5.6 /100 000 habitants.    

3. CLASSIFICATION 

Le comité d'experts (IUIS) sur l'IEI propose tous les deux ans une classification 

génotypique de tous ces troubles [23] , ce qui facilite à la fois la recherche et le 

diagnostic de ces affections dans le monde. Cette classification est organisée en 

dix tableaux, chacun regroupant les IEI partageant une pathogénie 

donnée. Cependant, avec le nombre croissant d'IEI inclus dans ce catalogue, ces 

tables ne sont pas toujours faciles à utiliser au chevet du lit.  Ainsi à partir de 

2013 une classification plus conviviale et adaptée pour le clinicien, basée sur les 

caractéristiques cliniques et biologiques observées chez ces patients. Cette 

classification phénotypique s'est avérée aussi populaire que la classification 

génotypique [27]  et a été adaptée dans une application Smartphone [28] . Il 
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existe maintenant 430 phénotypes sous-jacents IEI monogéniques aussi divers 

que l'infection, la malignité, l'allergie, l'auto-immunité et l'auto-inflammation 

Nous présentons ici une mise à jour de la classification phénotypique des IEI, 

basée sur la classification classique IEI 2019 (23) : 

− Groupe 1: déficits immunitaires combinés affectant l’immunité cellulaire 

et humorale 

− Groupe 3 : déficits immunitaires combinés avec manifestations 

syndromiques 

− Groupe 2 : déficits prédominants sur les anticorps 

− Groupe 4 : dysrégulation immune 

− Groupe 5 : déficits congénitaux de la phagocytose en nombre ou en 

fonction 

− Groupe 6 : déficits de l’immunité intrinsèque et innée 

− Groupe 7 : troubles auto-inflammatoires 

− Groupe 8 : déficits en complément 

− Groupe 9 : insuffisances médullaires 

− Groupe 10 : phénocopies des erreurs innées de l’immunité 

4. COMMENT DIAGNOSTIQUER UN DEFICIT IMMUNITAIRE [29] 

4.1. Signes d’alarme 

Différents ensembles de signes d'alerte peuvent être utilisés en cas de suspicion 

d'immunodéficience primaire (DIP) : ceux de la Fondation Jeffrey Modell 

(JMF), de l'Organisation allemande des patients pour les immunodéficiences 

primaires (DSAI) et de l'Association des sociétés scientifiques médicales 

d'Allemagne (AWMF. Mais nous utiliserons celle de la JMF car étant la plus 

utilisée (30).  
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Le déficit immunitaire se présente sous  de multiples formes, alors La Jeffrey 

Modell Foundation a mis en place des signes d’alarme chez l’enfant. Toutes les 

tranches d’âge sont touchées, avec une prédominance à l’âge pédiatrique. 

Apprendre donc à reconnaitre les différentes manifestations qui peuvent nous 

aider à diagnostiquer les DIP est donc indispensable pour optimiser la prise en 

charge. 

Dès 1993, la Jeffrey Modell Foundation (JMF) a commencé à publier les 10 

signes d’appel du DIP suite à un consensus d’experts [31]. Lorsque l’un ou plus 

de ces signes sont retrouvés, un DIP doit être suspecté et les explorations de 

l’immunité doivent être entreprises. Chez l’enfant, les 10 signes d’alarme sont 

les suivants : 

1. Au moins 4 épisodes d’otites distinctes sur une période d’un an. 

2. Au moins 2 épisodes de sinusite sévère sur une période d’un an. 

3. Une prise d’antibiotiques par voie orale pendant 2 mois ou plus 

sans effet satisfaisant. 

4. Au moins 2 pneumonies sur une période d’un an. 

5. Une prise de poids insuffisante ou un retard de croissance. 

6. Des abcès à répétition de la peau ou des organes. 

7. Des mycoses persistantes au niveau de la bouche ou de la peau. 

8. La nécessité d’administrer des antibiotiques par voie IV pour guérir 

des infections.  

9. Au moins deux infections profondes (septicémie, méningite). 

10. Des antécédents familiaux de DIP. 
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Ces signes cliniques sont très simples d’utilisation (par un médecin généraliste 

ou spécialiste). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 6: 10 signes avant-coureurs d'un déficit immunitaire primitif 
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4.2. Autres signes 

Les patients souffrant de DIP présentent, comme nous l’avons déjà vu, une 

symptomatologie polymorphe. Certes les infections récurrentes sont les plus 

fréquentes, mais les manifestations auto-immunes, auto inflammatoires, ou 

encore les cancers peuvent être au premier plan [32]. 

Alors en dehors de ces signes d’alarme , il peut y avoir d’autres 

signes biologiques et cliniques [33], nous pouvons citer entre autres : 

o Cheveux anormaux  

o Absence de ganglions lymphatiques et d'amygdales 

o Angioœdème (sans urticaire) 

o Ataxie, 

o Anomalies cardiaques congénitales  

o Diarrhée chronique (malabsorption, insuffisance pancréatique)  

o Séparation retardée du cordon ombilical (> 4 semaines)  

o  Retard de développement psychomoteur 

o Retard de croissance (enfant) 

4.3. Examens complémentaires [34] 

4.3.1. Examens de première intention 

4.3.1.1. Hémogramme 

Toutes les données de l’hémogramme doivent être interprétées selon les normes 

selon l’âge et la valeur absolue. La NFS permettra de révéler certaines 

anomalies : 

• Globules blancs : - Neutropénie :<1500, est soit minime (1000-1500), 

modérée (500-1000) ou sévère (<500). Cette neutropénie doit être 
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contrôlée et explorée. Il peut s’agir soit d’une neutropénie congénitale 

sévère ou auto immune. 

− Lymphopénie : <2000 chez un nouveau-né signe d’alerte d’un 

DICS (Déficit immunitaire combinée Sévère). Toute lymphopénie 

doit faire rechercher un déficit de l’immunité cellulaire. 

• Une anémie et/ou thrombopénie peuvent nous orienter vers une origine 

auto immune ou un déficit de l’immunité cellulaire. 

4.3.1.2. Dosage des immunoglobulines 

Doit être interprété en fonction de l’âge. Il permet d’apprécier la 

productionglobale d’immunoglobuline. 

 Tableau I: Interprétation du dosage des immunoglobulines en fonction de 

l’âge [35] 

 

Durant les 6 premiers mois de vie, les IgG sont pour la majorité d’origine 

maternelle. Entre 6 et 8 mois, il y a une hypogammaglobulinémie physiologique. 

Les sous classes d’IgG (IgG1, IgG2, IgG3, IgG4) ne sont pas interprétables 

avant l’âge de 18- 24 mois.  

Ig < 1 

mois 

1 mois 3 mois 6 mois 1 an 3 ans 5-9 ans 15 ans Adultes 

IgG 6,1-13 4,6- 8,6 2,9- 5,5 2,3- 4,4 3,3- 6,2 4,8- 8,9 5,5- 11,5 6,5- 12,3 6,6- 12,8 

IgA 0-0,2 0,1- 0,3 0,1- 0,4 0,2- 0,6 0,2- 0,8 0,3- 1,2 0,4- 1,6 0,5-2 0,7-3,4 

IgM 0,04-0,6 0,2- 0,7 0,3- 0,8 0,3- 0,9 0,5-1,3 0,5-1,5 0,5- 1,5 0,5- 1,6 0,5-2,1 
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Leur dosage est indiqué uniquement devant des infections récurrentes malgré un 

taux d’IgG normal [36].Le dosage pondéral des immunoglobulines se fait par 

immunoélectrophorèse qui est l’examen de choix. L’électrophorèse des 

protéines n’est pas indiquée car il y a un risque de ne pas diagnostiquer un 

déficit isolé en isotype. Ces dosages sont à effectuer dans le sérum. Le dosage 

spécifique de chacune des 5 classes se fait par immunodiffusion radiale (ou 

immunoturbidométrie automatisée) avec des anti sérums connus  et contrôlés par 

rapport à des standards internationaux ou par ELISA. 

4.3.1.3. Sérologies post vaccinales 

C’est un test fonctionnel d’étude de l’immunité humorale. Il est à interpréter en 

fonction de l’âge et du statut vaccinal de l’enfant. Il étudie la synthèse 

satisfaisante d’anticorps actifs. 

  • Les anticorps dits naturels sont physiologiquement absents chez l’enfant de 

moins de 6 mois et chez le sujet de groupe sanguin AB. Ces allohémaglutinines 

du groupe sanguin sont des anticorps non hémolysants naturels anti 

polysaccharidiques dirigés contre les antigènes du groupe sanguin A et B. 

  • La réponse anticorps après une immunisation habituelle par l’un des vaccins 

(vaccins anti diphtérique, anti tétanique et anti poliomyélite) permet de 

déterminer le type d’anticorps 2 semaines près l’injection. Ces anticorps anti 

polysaccharidiques ne sont pas produits avant l’âge de 2 ans. 

  • En pratique, les sérologies anti diphtériques, anti tétaniques, et anti 

pneumococciques sont suffisantes pour évaluer la réponse humorale. 
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4.3.2. Examens de deuxième intention 
 

Ne seront envisagés que :  

− Si les examens de première intention présentent une anomalie. 

− Si les examens de première intention sont normaux, mais que la suspicion 

clinique est très forte. Ces examens seront alors guidés par les 

manifestations cliniques. Ainsi, s’il y a au moins une anomalie lors du 

bilan de première intention à type de : 

❖ Lymphopénie isolée et contrôlée 

❖ Hypogammaglobulinémie  

❖ Sérologies basses ou nulles post vaccinales ou post infection. 

❖ D’autres explorations sont alors indiquées.  

4.3.2.1. Immunophénotypage des lymphocytes du sang périphérique [31] 

Il se fait par cytométrie de flux par immunofluorescence. C’est un examen 

quantitatif qui utilise des anticorps monoclonaux qui reconnaissent les 

molécules membranaires spécifiques des populations lymphocytaires. Permet 

l’étude des sous populations lymphocytaires :  

               • CD3 : spécifique des LT qui se répartissent en deux sous populations, 

les LT auxiliaires ou CD4+ et les LT cytotoxiques ou CD8+ 

                • CD19 spécifique des LB  

                • NK qui expriment les CD56 et CD16. 

                 • Les LT naifs pour évaluer le fonctionnement du thymus, les RTE 

(recent thymic emigrant). 

                 • Les LB naifs ou mémoires.  

                 • L’expression des molécules HLA de classe I ou II 
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                 • L’expression de la perforine, de la molécule zéta chain associated. 

Les tests de prolifération étudient le versant qualitatif de l’immunité cellulaire 

en mesurant la capacité des lymphocytes à proliférer en présence d’antigènes 

non spécifiques. 

4.3.2.2. Dosage du CH50 [36] 

Le CH50 est un test fonctionnel permettant d’apprécier l’activation par les 

protéines de la voie classique, les composés C1 C2 C3 et C4 ainsi que les 

protéines de la voie terminale (C5 à C9). Un défaut de l’un de ces composés 

entraine une baisse du CH50. Il s’en suit le dosage spécifique des divers 

composants pour identifier le déficit avec précision. 

4.3.2.3. Analyse fonctionnelle des polynucléaires neutrophiles 

Peut être étudié par 2 examens : 

• L’expression des molécules d’adhésion : CD18 à la cytométrie de flux. 

• Test de la fonction phagocytaire par le test de dihydrorhodamine 

principalement (test au DHR). 

4.3.2.4. Autres examens 

Il existe une liste non exhaustive d’examens orientés selon le contexte clinique. 

Parmi eux, nous pouvons citer : 

• Le dosage des IgE 

• Le dosage des sous classe d’Ig. 

• La fonction cytotoxique des lymphocytes CD8  

• L’étude génétique à la recherche de l’anomalie moléculaire exacte 

responsable du DIP. 
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Figure 7: Exploration en cas de normalité des examens de première 

intention [34]. 
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Figure 8: Démarche en 4 étapes en cas de suspicion d’un DIP[4] 
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5. TRAITEMENT 

Étant donné le nombre et la variété de syndrome considérés comme DIP donner 

une liste exhaustive de tous les traitements disponibles est impossible. Ici nous 

donnerons une idée générale des traitements à envisager pour les DIP.  D’autre 

part chaque épisode infectieux  ou autre doit être traité à part selon les 

indications. 

 Par ailleurs quelques règles générales doivent être observés notamment : 

 Les cas de déficit immunitaire cellulaire tous les vaccins vivants atténué sont 

contre indiqués (BCG, polio oral, rougeole, oreillons, rubéole). 

 La transfusion doit être faite après  irradiations de tout produit sanguin labile, 

vu le risque de réaction du greffon contre l'hôte. 

 La réhabilitation nutritionnelle ainsi qu'une prise en charge psychologique et 

médico-social reste capitale. 

5.1. Antibioprophylaxie 

Pour réduire le risque d'infection une antibioprophylaxie sera mise en place, 

adapté au risque infectieux encouru.  Aucun protocole standard n'a été proposé 

pour l'utilisation des antibiotiques en prophylaxie dans le cas des DIP. 

5.2. Traitement de substitution des immunoglobulines [37–39] 

Pour les patients présentant une hypo ou agammaglobulinémie la substitution en 

immunoglobuline doit être débutée dès les premiers signes cliniques en rapport 

avec le déficit pondéral en immunoglobuline. Elle constitue un traitement 

d'appoint en cas d'infection récidivante des voies respiratoires. 

 Elles peuvent être administrées en intraveineuse et  la dose recommandée est de 

400 à 600 mg par kg toutes les 4 semaines ou en  sous-cutanée et la dose 
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recommandée est de 100 à 150 mg par kg.  

Il est recommandé de contrôler le taux d'IgG tous les 3 _6 mois chez les enfants, 

en absence de signe d’appel. 

5.3. Greffe de cellules souches hématopoïétiques [40,41] 

 Pour le déficit cellulaire l'allogreffe des cellules souches hématopoïétiques est 

souvent le seul traitement curatif capable d'améliorer le pronostic vital et la 

qualité de vie du patient. 

 Cette greffe peut être faite à partir de la moelle osseuse de sang du cordon ou 

deux cellules sanguines périphériques. 

5.4. Autres traitements 

 Les autres traitements sont : 

• Le traitement de l'auto inflammation soit par des corticoïdes, AINS ou 

anti IL-1 

• Le traitement de l'auto immunité  

• et la thérapie génique  
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1. CADRES D’ETUDE, MATERIEL, METHODES 

1.1. Cadres 

1.1.1. Lieu de l’étude 

Notre étude a eu pour cadre le district autonome d’Abidjan qui est la capitale 

économique de la Côte d’Ivoire. Le recrutement des patients s’est fait dans le 

service de pédiatrie du Centre Hospitalier Universitaire (CHU) de Treichville. 

1.2. Matériel 

1.2.1. Population de l’étude 

Notre étude s’est intéressée aux enfants qui ont été admis ou qui ont consultés 

dans la période 2020 au service de pédiatrie du Centre Hospitalier Universitaire 

(CHU). 

1.2.2. Fiche d’enquête 

Fiche d’enquête pour les patients, utilisée de façon rétrospective a comporté : 

✓ Les données sociodémographiques des patients. 

✓ Les données anthropométriques (poids, statut scolaire, taille). 

✓ Antécédents personnels médicaux (notion de consanguinité, rhinite à 

répétition …) et familiaux. 

✓ Les données cliniques (motif de consultation ou d’hospitalisation, 

diagnostic établi, évolution clinique). 

✓ Les données biologiques (NFS, dosage des immunoglobulines). 

✓ Les données du traitement. 
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1.3. Méthodes 

1.3.1. Type d’étude 

Il s’est agit d’une étude rétrospective à visée descriptive..   

1.3.2. Période et lieu de l’étude 

L'étude a été menée avec le laboratoire d'immunologie de l’UFR Sciences 

médicales de l’UFHB Abidjan en collaboration avec le service de Pédiatrie du 

CHU de Treichville. 

L’enquête a été effectuée du mois d’Octobre 2021 au mois de Février 2022 (5 

mois). 

1.3.3. Taille de l’échantillon 

Elle est calculée par la formule de Schwartz : N= t2 x p x (1-p) /m2 

N : taille de l’échantillon minimale pour l’obtention de résultats significatifs. 

t : niveau de confiance fixé à 95%(pour un risque à 5%, t=1,96). 

p : la prévalence la plus élevée d'un registre des DIP a été tirée du registre de 

l'Australie et la nouvelle Zélande et est de 5,6 /100 000 habitants. 

m : marge d’erreur fixée a 5% 

N = 1,962 x 0,000056 x (1-0,000056) /0,052 

N = 92 

1.3.4. Echantillonnage 

La taille de notre échantillon a été de 93 
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1.3.5. Critères de sélection 

1.3.5.1. Critères d’inclusion 

Les sujets ayant été retenu pour cette étude sont : 

Enfants des deux sexes,  présentant : 

o des signes suspects de DIP (antécédent familial de DIP, retard 

staturo-pondéral, retard de chute du cordon, plus de 8 infections des 

oreilles par an, plus de 2 sinusites par an, plus de 2 mois de 

traitement antibiotique par an, 2 pneumonies par an, une infection 

par champignon persistante dans la bouche ou sur la peau, 2 

infections sévères dans l’année 10…) ou  

o des formes syndromiques (Purpura + eczéma, cheveux gris,  

syndrome  ataxie télangiectasie, Hypocalcémie + malformation 

vaisseaux cardiaques…)  

o Un diagnostic établi de déficit immunitaire sur la base de la 

présentation clinique, biologique, immunitaire et génétique qui 

confirme le diagnostic. 

1.3.5.2. Critères de non inclusion 

Patients ayant présenté : 

• une infection à VIH 

• d’autres déficits immunitaires secondaires (malnutrition, hémopathie 

maligne, insuffisance rénale, …) 

• une Drépanocytose 
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1.3.6. Déroulement de l’enquête 

❖ Le recueil de l’information   

Le recueil des données a été fait de manière rétrospective  au moyen d’une fiche 

d’enquête. 

Nous nous sommes  intéressés  aux données épidémiologiques, cliniques, 

biologiques, immunologiques, génétiques, étiologiques et thérapeutiques de nos 

patients quand elles étaient disponibles dans les dossiers des patients ayant été 

admis ou ayant consulté dans le service de pédiatrie du CHU de Treichville en 

2020.  

Devant  la suspicion d’un déficit immunitaire, la présence  signes d’appel ou de 

signes syndromiques  nous a permis d’emblée d’évoquer un DIP  ou des entités 

de DIP bien définies nécessitant un bilan étiologique  spécifique.  Nous avons 

une démarche diagnostique en plusieurs étapes.  

La première étape à visée surtout à éliminer un déficit immunitaire acquis; 

notamment une infection à VIH; la deuxième étape a reposé sur un bilan 

biologique de base (numération formule sanguine-plaquette, électrophorèse des 

protéines, dosage des immunoglobulines).   

 

❖ Bilan biologique  

Dans cette étape nous sommes intéressés aux différents bilans biologiques 

réalisés dans les différents dossiers notamment la numération formule sanguine, 

le dosage des immunoglobulines. Les résultats de ces différents examens seront 

comparés aux valeurs normales afin de détecter une quelconque anomalie nous 

permettant d’évoquer un DIP ou un type de DIP 
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✓ Hémogramme 

L’hémogramme ou numération formule sanguine est l’exploration 

hématologique de base. Elle combine une analyse quantitative et qualitative des 

éléments figurés du sang (hématies, globules blancs, et plaquettes) ainsi que le 

calcul des indices érythrocytaires. Cet examen se fait à l’aide d’un automate 

analyse hématologique.  

• Principe 

C’est un examen automatisé qui associe des techniques de cytométrie de flux et 

d’impédance 

• Mode opératoire  

Il se a partir d’un échantillon de sang. Ce sang est prélevé au pli du coude et 

recueilli dans un tube contenant un anticoagulant de type EDTA. Cet examen se 

fait sur un automate et la formule sanguine manuellement à l’aide d’un 

microscope. 

•  Résultats et interprétations 

Un hémogramme a été considéré comme normal lorsque tous les paramètres 

quantitatifs étaient dans les limites des valeurs de référence qui tiennent compte 

du sexe, de l’âge. 
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Tableau II: Valeurs de référence de la Numération Formule Sanguine   [42] 

 
homme femme enfants 3-12 

ans 

nourrisson 3 

mois- 1an 

nouveau né 

nombre de GR* 1012 4.5-5.8 4-5.4 3.6-5.5 3.2-4.2 3.9-5.5 

Hb (g/l) 13-18 12-16 11-15 10-12.5 13.5-19.5 
VGM* (fl) 83-98 83-98 76-93 72-85 98-118 

TCMH* (pg) 27-32 27-32 24-32 25-34 30-36 

Hématocrite (l/l) 40-54 35-47 36-44 30-41 42-62 

CCMH* 32-36 32-36 32-36 32-36 32-36 

Nombre de GB* 
109/l 

4-10 4-10 4 .5-12 6-17 10-25 

neutrophiles 1.8-7 1.87 1.58 1.87 6-25 

éosinophiles 0.05-0.5 0.05-0.5 0.05-0.7 0.05-0.7 0.05-0.7 

basophiles 0-0.05 0-0.05 0-0.05 0-0.05 0-0.05 

lymphocytes 1.5-4 1.5-4 1.5-6.5 3.5-16 2-15 

monocytes 0.1-0.9 0.1-0.9 0.1-0.6 0.1-0.8 0.1-1.5 

plaquettes 109/l 150-500 150-500 150-600 150-600 150-600  

GR* : Globules rouges, GB* : Globules blancs, Hb* : hémoglobine, VGM* : Volume Globulaire 

Moyen, TCMH* : Taux Corpusculaire Moyen de l’Hémoglobine, CCMH* : Concentration 

Corpusculaire Moyen de l’Hémoglobine 
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✓ Détermination des immunoglobulines 

Le dosage des IgM, IgG, IgE sera réalisé sur un analyseur automatique  

• Principe 

Repose sur le principe de la chimiluminescence non enzymatique. Le système 

d’immunoanalyse par chimiluminescence se sert d’une technique d’analyse à 

l’aide d’antigènes artificiels pour déterminer la concentration d’hormones,  

d’anticorps, de médicaments, etc.  

Dans le sang, l’urine ou les liquides biologiques ceci à travers l’intensité de la 

lumière émise fixée au réactif proportionnel à la concentration de la substance 

dosée dans le liquide biologique. 

• Mode opératoire  

Le dosage en chimiluminescence fait intervenir une méthode sandwich. Cette 

méthode utilise un anticorps monoclonal anti-IgE ou anti-IgM ou anti- IgG 

marqué par un fluorochrome (ABEI) et un deuxième anticorps monoclonal 

marqué par un autre fluorochrome(FITC).  

L’échantillon pré-dilué, les anticorps marqués par les fluorochromes et les 

microbilles magnétiques sont mélangés et incubés à 37 degrés Celsius.  Le 

signal lumineux est mesuré par un photomultiplicateur. Le signal est 

proportionnel à la concentration  d’IgE présente dans l’échantillon. 

 

• Résultats et interprétation  

L’automate calcul la concentration en IgE, IgG, IgM de chaque échantillon à 

l’aide d’une courbe de calibration. L’interprétation va tenir compte des valeurs 

de référence du fabricant. 
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Tableau III: Exemple de valeurs d’interprétation du dosage des 

immunoglobulines(Ig)  [43] 

Immunoglobulines (Ig) unités conventionnelles unités SI 
 

   

IGA 70-400  mg/dl 0.9-4.5 g/l 
 

sous classes d'IgA 
  

IgA1 57-321mg/dl 0.57-3.21 g/l 
 

IgA2 4.7-82mg/dl 0.047-0.82 g/l 

IgG 700-1600mg/dl 7-16 g/l 
 

Sous classes d'IgG 
   

IgG1 422-1292mg/dl 4.22-12.92 g/l 

IgG2 117-747mg/dl 1.17-7.47 g/l 
 

IgG3 41-129mg/dl 0.4-2.3 g/l 
 

IgG4 < 291mg/dl < 2.91 g/l 
 

IgG dans l'urine 10mg/dl 10mg/l 
 

IgM 40-230mg/d 0.4-2.3 g/l 
 

IgE < 24mg/dl <0.24 g/l 
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2. ANALYSES STATISTIQUES 

L’enregistrement des données sera fait sur CSPRO 7.0, le traitement des textes 

sera fait à l’aide du logiciel WORD et les différents tableaux seront réalisés à 

l’aide d’EXCEL de Microsoft version 2019. Les variables quantitatives seront 

présentées sous forme de moyenne avec écart type. Les variables qualitatives 

seront présentées sous forme de proportion. La comparaison des variables 

qualitatives sera faite à l’aide du test de Khi deux avec correction de Yates ou 

test exact de Fischer quand les conditions d’application du Khi deux ne seront 

pas applicables. 

Le seuil de significativité considérée a une valeur P inférieure à 5%. 

3. CONSIDERATIONS ETHIQUES 

Le travail a débuté après avoir obtenu l’autorisation du directeur médical et 

scientifique et du chef de service. 

 Les informations sont strictement confidentielles et sont rendues anonymes par 

l’attribution d’un identifiant ne comportant ni le nom du patient, ni son prénom. 
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ETUDE RETROSPECTIVE A VISEE DESCRIPTIVE  

 93 patients ont été inclus dans notre étude et une fréquence 2,14 % de a été 

enregistrée. 

 Tous ces patients ont présentés des signes suspects. Nous avons obtenu les 

résultats  suivants : 
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1. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES 

1.1. Âge 

 

 

 

Figure 9: répartition de la population d'étude selon l’âge 

Notre population d’étude est composée à majorité d’enfants de 0 à ≤ 5 ans. Plus 

précisément, nous avons 82, 80% d’enfants de 0 à ≤ 5 ans. La partie restante 

étant composée de 9,68 % d’enfants de >5 ans à ≤10 ans puis de 7,53 % 

d’adolescents c’est-à-dire de >10 ans à 16 ans.  L’âge moyen était de 2 ans avec 

un minimum de 3 semaines et un maximum de 15 ans.   
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1.2. Sexe 

 

 

Figure 10: répartition de la population selon le sexe 

L’étude de la répartition selon le sexe a montré une prédominance masculine 

avec 55 patients soit 59,14% contre 38 cas chez les filles soit 40 ,86%. 

Le sex ratio est de 1,45 en faveur du sexe masculin. 
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 1.3. Origine géographique 

 

 

 

Abidjan Nord   

 

 

 

Abobo  

Cocody  

Adjamé  

Attecoubé   

Anyama  

Total  

8  

8  

5  

3   

4  

28  

15,4  

15,4  

9,6  

5,8  

7,7  

53,9  

 

 

Abidjan Sud   

Marcory  

Koumassi  

Treichville  

5  

3  

6  

9,6  

5,8  

11,5  

 Total   14  

 

26,9  

 

   

 

 Hors Abidjan  

 

 

 

  

10  

 

19,2  

Figure 11: répartition de la population selon l’origine géographique 

  

La majorité des patients (85,32%) de notre population d’étude avaient pour 

origine géographique Abidjan.  C'est-à-dire un peu plus des deux tiers viennent 

d’Abidjan  avec une prédominance à Abidjan Nord soit 53,32%. Les autres nous 

viennent de l’intérieur du pays (Jacqueville, Aboisso, Dabou …..) soit 13,31% et 

des pays limitrophes tel que le Burkina Faso soit 1,33%. 
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1.4. Ethnie 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 12: répartition de la population selon l’ethnie 

Dans la répartition selon l’ethnie, la majorité soit près de 34,39% sont d’ethnies 

des pays de l’Afrique de l’Ouest (non ivoiriens) tel que le Burkina, le Mali, le 

Niger, la Guinée, etc.  

Ensuite viennent les Akans  avec 30,30% et les Mandés (Mandé du Nord et 

Mandé du Sud avec respectivement 13,64% et 5,04%). 

Enfin les Krou avec (10,61%) et la minorité représentée par les Gour (6,06%). 
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1.5. Notion de consanguinité 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 13: notion de consanguinité 

Chez 12 enfants la notion de consanguinité avait été retrouvée soit 12,9% et  

pour 55 enfants soit 69,9% il n’existait pas de notion de consanguinité. 
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2. ANTECEDENTS 

2.1. Personnels 

Aucun antécédent de DIP n’a été retrouvé. Néanmoins un antécédent de maladie 

auto immune a été retrouvé chez un patient.  

2.2. Familiaux 

Ceux qui ont un ATCD de décès dans la famille sont 3 soit 3,49% et les causes 

enregistrées sont l’infection sévère, une anémie sévère et une cause inconnue. 

Dans ce chapitre, chez un patient souffrant de retard psychomoteur, a été 

retrouvé un cas familial de retard psychomoteur. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



DEFICITS IMMUNITAIRES PRIMITIFS CHEZ L’ENFANT AU SERVICE DE PEDIATRIE  

DU CENTRE HOSPITALIER ET UNIVERSITAIRE (CHU) DE TREICHVILLE EN 2020 

YAI KIRA G. JOKEBED                              Thèse de Doctorat d’Etat en Médecine                Page 55 

3. PRESENTATIONS CLINIQUES 

 

Figure 14: répartition selon les signes d’alarme des DIP chez l’enfant 

 

Le mode de révélation le plus fréquent était les infections ORL à répétition 

respiratoires retrouvées chez 36 enfants soit 48,88%  

Outre les signes d’alarme d’autres signes faisant aussi suspecter un DIP ont été 

retrouvés :  Le retard de la chute du cordon supérieur a 3 semaines a été 

retrouvée dans 2,15%, le retard psychomoteur a révélé dans 1,33%, une 

malformation génitale (hypospadias) a hauteur de 1,08%, une cardiopathie dans 

1,33% des cas, des polyadénopathies dans 3,23% , des complications post-

vaccinales ont été retrouvée chez 2,15%. 
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4. PARACLINIQUE 

Numération Formule Sanguine 

 

Tableau IV: répartition selon les différentes anomalies a la numération 

formule sanguine 

Type de cellules 

sanguines 

Résultats Effectif                           Pourcentage                   

Globules Blancs normaux 35 47,95 

hyperleucocytose 31 42,47 

leucopénie 7 9,59 

TOTAL 73 100 

Neutrophiles  normaux               

   

  46               70.77  

neutropénie  19 29,23 

TOTAL 65 100 

Lymphocytes normaux 37 50,68 

lymphopénie 12 16,44 

lymphocytose 24 32,88 

TOTAL 73 100 

Plaquettes  normaux 45 61,64 

thrombopénie  28 38 ,36 

TOTAL 73 100 

Globules rouges  

 

 

normaux 

 

 

 

35 

 

 

 

37,64 

 

 

 

Anémie  58 62,36 

TOTAL 93 100 
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Une hyperleucocytose a été retrouvée dans  42,47% des cas, soit un peu moins 

de 3 enfants sur 7 avaient une hyperleucocytose. Et une leucopénie  a été 

retrouvée dans 9,59%. 

29,23%  des patients avaient  une neutropénie.  

La lymphopénie  a été retrouvée chez 12 patients soit 16,44%. 

38,36% des patients avaient une thrombopénie. 

L’anémie a été retrouvée pour  ¾  des patients  soit   62,36%. 

 

5. DIFFERENTS GROUPES DE DIP 

Pour réussir à catégoriser les déficits immunitaires nous nous sommes servis de 

la table de classification IUIS des DIP de 2019, faciliter par l’application DIP 

disponible sur les plateformes de téléchargement. 

Cette répartition s’est faite sur la base des différents signes cliniques et 

biologiques notifiés dans chaque groupe de DIP. 

Les différents pourcentages obtenus, sont des effectifs cumulés divisés par la 

taille de l’échantillon.  
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5.1. Déficit immunitaire combiné 

 

Tableau V: signes cliniques et Anomalies biologiques retrouvées dans le 

DIC 

 

Signes cliniques          

 et biologiques 

Effectif             Pourcentage % 

 

 

Signes cliniques 

Retard psychomoteur 1 1,03 

Diarrhée 5 5,38 

Infections respiratoires 47 50,53 

Infections sévères 12 13,04 

Candidose 12 12 ,90 

MAI* 1 1,03 

RSP* 5 5,38 

S/TOTAL 83 94,67 

Anomalies 

biologiques  

 

 

Lymphopénie 

 

 

 

12 

 

 

 

16,44 

 

 

 

Neutropénie 19 29,23 

Thrombopénie 28 32,36 

S/TOTAL 59 78,03 

    

 TOTAL 142 76,34 

                                                                                                                   

Le pourcentage des DIC  est estimé à 76,34% selon la table et les signes 

suspects de DIP retrouvés dans notre étude. 

MAI* : Maladies Auto-immunes 

RSP* : Retard staturo-pondéral 
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5.2. Déficit immunitaire combiné et associations  

Tableau VI: signes cliniques et Anomalies biologiques retrouvées dans le 

DIC et associations 

Signes cliniques 

 et biologiques 

Effectif        Pourcentage  %                    

 

 

 

Signes cliniques 

Retard staturo-pondéral 5 5,38 

Retard psychomoteur 1 1,03 

Diarrhée  5 5,38 

Infections respiratoires 47 50,53 

Infections sévères 12 13,04 

Candidose 12 12 ,90 

MAI* 1 1,03 

Abcès  3 3,23 

Complication post vaccinale 2 2,15 

   Malformation génitale 1 1,03 

S/TOTAL 89 94,67 

 

Anomalies 

biologiques 

 

 

Lymphopénie 

 

 

 

12 

 

 

 

16,44 

 

 

 

Neutropénie 19 29,23 

Thrombopénie 28 32,36 

S/TOTAL 59 78,03 

 TOTAL 148 79,56 

                                     

Le pourcentage des déficits immunitaires combinés et associations est de 

79,56%. 

 

MAI* : Maladies Auto-immunes 
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5.3. Déficit immunitaire en Anticorps 

Tableau VII: signes cliniques retrouvés dans le déficit en AC 

Signes cliniques 

 et biologiques 

     Effectif              Pourcentage %                     

  

 

 

Signes cliniques 

 

Infections respiratoires 47 50,53 

Infections sévères 12 13,04 

CPV 2 2,15 

MAI* 1 1,03 

Adénopathie 3 3,23 

   S/TOTAL 65 69,98 

 

Anomalies 

biologiques 

 

 

Leucopénie 

 

 

 

7 

 

 

 

9,59 

 

 

 

Anémie  58 62,36 

Neutropénie 19 29,23 

Thrombopénie 28 38,36 

S/TOTAL 112 139,54 

 TOTAL 177 95,16 

                               

 

Le pourcentage du déficit en AC après calcul est de 95, 16 %. 

 

 

MAI* : Maladies Auto-immunes  
CPV* : Complication post vaccinal 
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5.4.  Dysrégulations 

Tableau VIII: signes cliniques et anomalies biologiques retrouvés dans les 

dysrégulations 

 

Signes cliniques  

et biologiques 

     Effectif        Pourcentage %                     

 

 

 

Signes cliniques  

 

Fièvre prolongée 8 16 

Retard psychomoteur 1 1,03 

Diarrhée  5 5,38 

Infections respiratoires basses  11 11,83 

Cardiopathie 1 1,03 

Candidose 12 12 ,90 

MAI* 1 1,03 

Adénopathies  3 3,23 

S/TOTAL 42 52,43 

 

Anomalies 

biologiques 

 

 

Lymphopénie 

 

 

 

12 

 

 

 

16,44 

 

 

 

Neutropénie 19 29,23 

Thrombopénie 28 32,36 

S/TOTAL 59 78,03 

 TOTAL 101 54,30 

                                

Le pourcentage des dysrégulations est 54,30% 

MAI* : Maladies Auto-immunes 
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5.5. Déficit du phagocyte  

 

Tableau IX: signes cliniques et anomalies biologiques retrouvés dans les 

troubles de la phagocytose 

 

Signes cliniques  

et biologiques 

 Effectif        Pourcentage % 

 

 

 

Signes cliniques  

 

Retard staturo-pondéral 5 5,38 

Retard psychomoteur 1 1,03 

Cardiopathie 1 1,03 

Infections respiratoires 47 50,53 

Infections sévères 12 13,04 

Retard de la chute du cordon 2 2,15 

Abcès  3 3,23 

Hypospadias 1 1,03 

S/TOTAL 72 76,39 

 

Anomalies 

biologiques 

 

 

 

Lymphopénie 

 

 

 

12 

 

 

 

16,44 

 

 

 

Neutropénie 19 29,23 

Hyperleucocytose 31 42,47 

Thrombopénie 28 32,36 

S/TOTAL 90 120 

 TOTAL    162 87,1 

                                

Le pourcentage du déficit en phagocyte est de 87,1%. 

MAI* : Maladies Auto-immunes 
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5.6. Déficit de l’immunité innée ou cellulaire 

 

 

Figure 15: Signes cliniques et anomalies biologiques retrouvés dans le 

déficit cellulaire 

 

Le pourcentage de déficit inné dans notre étude est estimé à 36 ,02%. 

 

 

*Infection par champignon persistante sur la peau ou les muqueuses 
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5.7. Troubles auto-inflammatoires 

 

Tableau X: Signes cliniques et anomalies biologiques retrouvés dans les 

troubles auto-inflammatoires 

 

Signes cliniques  

et biologiques 

     Effectif             Pourcentage %                      

 

 

Signes cliniques  

Fièvre prolongée 8 16 

Retard psychomoteur 1 1,03 

Diarrhée  5 5,38 

Infections sévères  12 13,04 

Candidose 12 12 ,90 

MAI* 1 1,03 

S/TOTAL 39 49,38 

Anomalies biologiques  

 

 

Hyperleucocytose 

 

 

 

31 

 

 

 

42,47 

 

 

Thrombopénie 28 38,36 

S/TOTAL 59 80,83 

 TOTAL    98 52,69 

                                          

Les troubles auto-inflammatoires sont estimés à 52,69%. 

 

 

MAI* : Maladies Auto-immunes 
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5.8. Déficit du complément 

 

 

 

Figure 16: Signes cliniques et anomalies biologiques retrouvés dans le 

déficit en complément 

 

 

A partir de ces effectifs nous estimons le pourcentage de déficit en complément 

à 36,02%. 
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5.9. Insuffisances Médullaires 

 

 

 

 

Figure 17:Signes cliniques et anomalies biologiques retrouvés dans les 

insuffisances médullaires 

 

 

Le pourcentage des insuffisances médullaires est de 18,28%  
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5.10. Phénocopies de DIP  

 

 

Figure 18: Signes cliniques des phénocopies des DIP 

 

Les phénocopies de DIP sont donc estimées à 9,13%. 

Apres calcul, la classification des différents DIP se présente comme suit : 
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Figure 19: Classification des différents DIP 

 

Dans notre étude les déficits en anticorps ont été les plus fréquents, suivis par les 

déficits en phagocyte et en troisième position les déficits immunitaires combinés 

associés a des syndromes ou syndromes bien définis. 
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6. TRAITEMENT 

 

Tableau XI: Mode de traitement de notre population d'étude 

 

ANTIBIOPROPHYLAXIE Fréquence Pourcentage% 

OUI 55        59.14        

NON 38        40.86       

TOTAL                                    93                                      100,00 

 

 

La prise en charge a consisté en une antibioprophylaxie chez 27 enfants (65.8 

%). 

 Le Ceftriaxone était l'antibiotique le plus utilisé dans l'antibioprophylaxie de 

nos patients  suivi par l'amoxicilline-acide clavulanique  et le métronidazole.  

Les autres traitements ont été les antipaludéens, les antianémiques, et les 

antituberculeux.  

30% des patients se seraient évadés avant qu’un traitement ne soit institué. 
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7. EVOLUTION 

  

Tableau XII: Evolution de nos patients sous traitement 

 

EVOLUTION EFFECTIF POURCENTAGE % 

BONNE 39 41,94 

INFECTION A 

REPETITION 

3 3,23 

DECES 24 25,80 

SCAM ou EVADE  27 29,03 

TOTAL                               66                                        100 ,00 

 

 

L'évolution a été favorable chez 39 patients (41,94%) avec diminution des 

épisodes infectieux sous antibiotiques. Trois patients (3,23 %) continuaient les 

infections à répétitions, 24 patients  (25,81%) sont décédés. 
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Notre étude avait pour but d’étudier les déficits immunitaires primitifs en Côte 

d’Ivoire. Plus spécifiquement il s’agissait d’identifier les signes cliniques 

pouvant faire suspecter un DIP, d’établir un profil épidémiologique, clinique et 

biologiques chez ses patients, afin d’obtenir une répartition des différents DIP 

dans notre pays. 

Nos patients ont été sélectionnés au service de pédiatrie du CHU de Treichville.  

Au total notre population d’étude était de 93 patients tous avec des signes 

suspects. 

1- L’ÂGE 

L’âge de nos patients variait de 0 à 15 ans. Les patients dont l’âge était compris 

entre 0 et 5 ans prédominaient. La moyenne d’âge était de 2 ans avec un 

minimum/ maximum respectivement à 3 semaines et 15 ans. . Une étude dans le 

Moyen-Orient précisément au Qatar trouve une moyenne d'âge de 2 ans et 4 ans 

(12), en France l'âge moyen est de 3.3(44) . Notre série se situe au même niveau 

que le moyen orient (2ans / 4 ans). Nos résultats étaient différents de ceux 

rapportés par Takada et al dans laquelle la moyenne d'âge de diagnostic est de 8 

ans  (45)  .Une étude en Australie et  Nouvelle-Zélande trouve une moyenne 

d'âge de 31ans  (46) .Ces différences pourraient s’expliquer par le fait que leurs 

travaux impliquaient des patients de tout âge.  

Tandis que notre travail n’a impliqué que des enfants d’âge pédiatrique compris 

entre 0 et 15 ans.  
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2. LE SEX RATIO 

Le sex ratio diffère d’une étude à une autre.  

Dans notre série  le sex ratio était de 1.45 avec une prédominance du sexe 

masculin. Cette prédominance a été retrouvée dans plusieurs autres études. 

 Selon  une étude de Casablanca retrouve un sex ratio égale à 1.17 (47) .  Dans 

une autre étude japonaise, le sex ratio est de 1.9 (45) . Des études au Brésil,  à 

Hongkong  , en Iran et en Tunisie ont rapportés des sex Ratio respectivement 

de : 1.33  ,1.6  , 1.6  ,1 .71 (48)  (50) , (51) , (52) , (54) . En Corée le sex ratio est 

de 3.6 (55) .  

 La distribution du sex ratio montre que dans toutes les séries il y a un effectif 

masculin supérieur à l'effectif féminin dû à la présence de maladies  de 

transmission lié à l'X. (49) , (53) 

Néanmoins  le sex ratio est très élevé dans les séries asiatiques (3.6 en Corée et 

1.9 au Japon) est expliqué par la grande fréquence des maladies  lié à l'X 

notamment les déficiences  en BTK(Bruton Tyrosine Kinase), la granulomatose 

septique chronique (GSC) lié à l'X et les déficits immunitaires combinés sévères 

(SCID) avec déficience en λc  (45). 

3. LA CONSANGUINITE 

Le taux de consanguinité diffère d'un pays à l'autre, d'un continent à l'autre.  

La notion de consanguinité retrouvée dans notre étude était de 12,90%.  

Selon l’étude MICS 6 réalisée en 2019 et publiée en décembre 2020 au Maroc, 

le pourcentage de femmes âgées entre 15-49 ans actuellement mariées ayant un 

lien de parenté avec leurs conjoints est de 20.3% avec des disparités selon les 

régions : de 15.6% dans les régions du nord centre à 35.9% dans la zone des 

hauts plateaux centre(56) 
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La consanguinité au Maroc a été évaluée de 15.25%  à 24,5% de la population 

générale (57,58)  , ce taux élevé augmente très probablement l'incidence et la 

prévalence des maladies autosomiques récessives dont certaines DIP. (59)  (60) 

(61) (62) 

 Le taux de consanguinité est plus important dans les pays arabes (62,63)  

(Egypte 35,3%) (64), Tunisie 19,24% (65) et du moyen orient tels que le Koweït  

soit 50%(66)  ,  Oman 81 (6) , en Iran 38,6 (67)    par rapport aux pays 

occidentaux tel que le Portugal soit 3,97%. (68) 

En Algérie,  dans une étude en 1984 réalisée par Benallègue et Kedji, le taux de 

consanguinité dans la population générale était de 23% (69). 

 La notion de consanguinité retrouvée dans notre étude est plus proche de celle 

du Maroc, mais cette valeur ne reflète pas la réalité car cette étude a été faite à 

Abidjan et il existe des zones géographiquement enclavées dans lesquels le taux 

de consanguinité est supérieur de 10% à 20% par rapport au taux nationaux. 

4. PRESENTATIONS CLINIQUES 

En ce qui concerne la répartition des signes d’appel selon leur fréquence, nous 

remarquons que :   les infections respiratoires sont les manifestations les plus 

fréquentes dans notre série avec une fréquence cumulée de 50 ,54%. 

Notre ordre de repartition est plus ou moins superposable aux autres séries 

publiées, où par exemple :   

A Oman, les infections respiratoires arrivent en tête, dans une série publiée en 

2016 portant sur une période de 10 ans et intéressant 140 patients (6).   

En Arabie saoudite, outre les infections respiratoires qui représentent elles aussi 

la majorité des manifestations avec une fréquence à 50% dans un article publié 

en 2015 par Bandar Al Saud où il analyse une cohorte de 502 patients présentant 

un DIP (70)  
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En Corée  et en Thaïlande les infections respiratoires  surtout les infections 

respiratoires hautes contrairement aux autres pays ou les infections respiratoires 

basses sont prédominantes(71) 

En Inde, les infections respiratoires sont également en première position dans 

une série de 528 enfants publiés en 2018 (72), suivis par les infections sévères 

(40%), le retard staturo-pondéral (20%), une diarrhée chronique (10%).   

Au Maroc, les manifestations cliniques les plus fréquentes des DIP sont 

représentées par les infections pulmonaires (60.8%), les infections cutanées 

(33.5%), les infections fongiques (26.1%)(47).   

En Tunisie, lorsque Mellouli rapporte les données du registre tunisien(73), sur 

647 patients répertoriés, les signes cliniques les plus fréquemment rencontrés 

sont : les infections respiratoires (62.3%), le retard staturo-pondéral (27%), les 

infections respiratoires hautes, les infections cutanées et digestives (62.3%).     

-Dans l’étude réalisée par R. Boukari et al en Algérie en 2018, la répartition des 

signes cliniques selon leur fréquence par ordre décroissant est comme suit : 

infections respiratoires, retard staturo-pondéral, diarrhée chronique, fièvre 

prolongée, otites, candidose. 

Ainsi, quel que soit la répartition des différentes classes de DIP dans les 

différents pays, les infections respiratoires sont le signe le plus fréquemment 

retrouvé, et ceci également dans notre étude. Les mêmes autres signes cliniques 

sont tous présents dans les différents pays mais à des pourcentages différents, ce 

qui est bien sur en lien avec la répartition initiale des groupes de DIP spécifique 

à chaque pays.   
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5. DIFFERENTS GROUPES DE DIP 

Lorsque nous nous intéressons à la répartition des différents groupes de DIP, 

nous constatons que cette dernière n’est pas la même et varie selon les 

continents, les pays, les régions et même les ethnies. 

Nous ne discuterons que les 3 premiers déficits, c'est-à-dire les déficits en 

anticorps, les troubles du phagocyte et les déficits immunitaires combinés avec 

syndromes.  

 

• DEFICITS EN ANTICORPS  

Dans notre série, les déficits immunitaires en anticorps  occupent la première  

place. 

D’après la littérature, approximativement la moitié des DIP sont associés à une 

production inadéquate ou défectueuse des anticorps, caractérisée par un nombre 

réduit de cellules B productrices d’anticorps ou de cellules B qui ne 

fonctionnement pas correctement, ce qui génère une production inadéquate 

d’anticorps spécifiques d’antigènes (74). Ces troubles se caractérisent par des 

infections sinusiennes et pulmonaires récurrentes ainsi que des septicémies 

(75,76)  

Les déficits d’anticorps constituent un groupe prépondérant parmi les DIP avec 

une moyenne de 42 % (20-77%). Et occupent la première place dans la quasi-

totalité des registres nationaux à travers le monde (Europe, USA, Amérique 

latine, Proche et Moyen Orients, Sud-est Asiatique). Même au niveau de ceux 

où ces registres n’existent pas, l’on évoque ou reconnaît leur plus grande 

fréquence (71,77)(13,46,77–79) (5,75,78–82) 



DEFICITS IMMUNITAIRES PRIMITIFS CHEZ L’ENFANT AU SERVICE DE PEDIATRIE  

DU CENTRE HOSPITALIER ET UNIVERSITAIRE (CHU) DE TREICHVILLE EN 2020 

YAI KIRA G. JOKEBED                              Thèse de Doctorat d’Etat en Médecine                Page 77 

Il existe une disparité du profil étiologique des déficits en anticorps d’une série à 

une autre. 

Plus des 3/4 des déficits immunitaires en Australie sont dus à des déficits en 

anticorps (46) dont la moitié sont des déficits immunitaires communs variables 

(CIVD) , ce qui représente le taux le plus élevé au monde. Alors que le taux le 

plus bas est enregistré dans la série de Casa avec 6.88% des cas (83) 

• DEFICITS EN PHAGOCYTE 

En ce qui concerne les troubles de la phagocytose, ils apparaissent en 2eme 

position dans notre série avec 89, 78%. Cette position est également retrouvée 

dans les pays comme le Japon: DI prédominants sur les anticorps 40%, déficit en 

phagocytose 19%, déficit syndromique 16%. (45) 

Mais ils prédominent dans les pays comme l’Oman avec 35%. (6)            

 Nos chiffres sont au dessus des chiffres rapportés par la littérature qui tourne 

entre 3.3% et 50%. Cela est dû au faite que : 

-nous avons réalisé notre répartition avec des patients présentant  signes 

suspects et non des cas confirmés de DIP   

- Beaucoup de patients meurent avant qu’un diagnostic ne soit établi ou 

même avant d’être vu par un spécialiste. Ceci est du certainement à deux 

raisons : aux difficultés d’accès aux soins et la méconnaissance de la 

pathologie par un grand nombre de médecins et par le public.  

La pathologie la plus fréquente des déficits en phagocyte est la 

granulomatose septique chronique (GSC).  Elle représente 100% des cas au 

Japon, les 2/3 en Iran et en Australie et la moitié en Amérique Latine et 

14.2% en Afrique ; ce qui laisse penser à un gradient croissant cette fois ; 

Ouest – Est. (dû à la variabilité génétique des populations) (13, 46,77).  Elle 
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nécessite un traitement spécifique et présente de nombreuses complications 

mortelles. 

• DIC ET SYNDROMES DEFINIS 

Cette classe est représentée par tous ses sous types à l’échelle mondiale ce qui 

permet une comparaison plus détaillée.  

Dans notre série les syndromes bien définis et DIC sont à hauteur de 82,26%.  

Leur fréquence globale varie entre 7.5% en Australie et NZ, 8.33% au Brésil, 20 

% en USA, 22% en Tunisie, 23.8% en Afrique du sud et 27.55% à Casa, en 

passant par 17.6 et 15,60% au moyen orient et en Europe (26) (46).  

Le profil épidémiologique des syndromes bien définis de DIP se caractérise par 

une très grande variabilité en fonction des régions et surtout des phénotypes. 

Dans notre contexte, les syndromes bien définis représentent le plus grand 

nombre de DIP avant même les déficits immunitaires  combinés (DIC). Ceci 

peut s’expliquer par la prédominance de l'ataxie télangiectasie qui représente à 

elle seule 44.4% de tous les DIP.  

Notre  taux est le plus élevé lorsqu'on le compare avec la littérature mondiale. 

Plusieurs hypothèses sont soulevées pour expliquer les différences de 

pourcentages avec les séries internationales : 

 - La sémiologie riche de l'ataxie télangiectasie facilite le diagnostic à 

l’étape clinique mais absente dans les différentes manifestations cliniques 

retrouvées dans notre étude 

-Le manque de ressources pour diagnostiquer les autres pathologies 

nécessitant des investigations poussées, diminue la proportion des autres 

catégories de DIP, ce qui laisse augmenter celle des syndromes bien 

définis avec déficit immunitaire. 
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-la notion de forte consanguinité retrouvée dans les pays dans lesquels ils 

prédominent.   

 

En conclusion, lorsque nous comparons la répartition des DIP dans les autres 

régions, nous remarquons qu’il n’y a pas un modèle de répartition mais plusieurs 

types de répartition. Lorsqu’on compare les profils étiologiques entre la Côte 

d’Ivoire et d’autres séries, on observe une différence dans la distribution des 

patients entre les pays magrébins et les pays arabes où les déficits immunitaires 

combinés, voir les syndromes bien définis avec déficit immunitaire 

prédominent. Cette différence peut être expliquée par plusieurs facteurs : 

− Le taux de consanguinité élevé dans les pays arabes va aboutir à une 

incidence accrue de formes autosomiques récessives, ce qui perturbe la 

distribution des patients ; 

− Le manque de ressources ne nous permet pas de diagnostiquer certains 

phénotypes particuliers, qui nécessitent des explorations poussées (84).  

− Les patients  recrutés n’ont présentés que des signes suspects difficile à 

catégoriser car appartenant à plusieurs groupes 

− L’enquête a été limitée à un seul centre hospitalier et universitaire (CHU)
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Tableau XIII: Répartition  des DIP en fonction des pays 

 

Type de déficit 

immunitaire primitif 

U.SA 

(25) 

N= 

22781 

ESID 

(85)   

 N=  1370 

Japon 

(86) 

N=1240  

 

Australi

e NZ 

(87) 

N= 1209   

Brésil (51)    

N=1008  

 

Moyen-

Orient (88) 

N=1990  

 

Tunisie 

(73) 

N=520  

 

Afrique 

du 

 Sud (13) 

N=168  

 

Egypte ]28 

(62,79)    

N=206  

 

Casablanca 

 (47)   

N=421  

Notre 

série   

N=93  

 

1. Déficit immunitaires 

combinés  
5.5%  7,78% 7%  6.3% 6.74% 13.2%  27% 41% 15.5% 20.66% 79,03% 

2. Sd bien définis + déficit 

immunitaire 
20.9%  15,60% 16%  7.5% 8.33% 17.6%  22% 18% 23.8%  27.55% 82,26% 

3. Déficits prédominants sur 

les anticorps   
47.3%  55,20% 40% 77.0% 60.81% 35.4%  21% 14% 50.6%  6.88% 95,16% 

4. Dérégulations 

immunitaires  
5.4%  3,74% 4% 0%  5.25% 3% 2% 14% 0%  2.13% 54, 30% 

5. Anomalies de la 

phagocytose 
5.0% 8,48%  19% 3.3% 8.73% 25%  26% 10%  5.4% 17.57%  89,78% 

6. Déficit de l’immunité 

innée 
1.2%  0,78% 1%  4.5% 5.95%  0.3% 1%  1% 0.6%  2.85% 36,02% 

7. Troubles auto 

inflammatoires 
2.8% 1,95% 9% 0% 1.28% 0% 0% 1%   0% 2.85% 52,69% 

8. Déficit du  complément 3.5% 4,64% 3% 1.3% 2.87% 5% 1% 1% 4.2 3.08% 36,02% 
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6. TRAITEMENT 

La prise en charge a consisté en une antibioprophylaxie chez 27 enfants (65.8 

%). 

 En Europe; seulement 26.8% des patients atteints de DIP reçoivent une 

antibiothérapie,  alors que les  immunoglobulines intraveineuses concernent 

45.1%, et 8% ont été transplantés de  moelle osseuse(89). 

 En Afrique du sud l'antibioprophylaxie représente  seulement 27% contre 45% 

pour les immunoglobulines intraveineuses et la greffe de la moelle osseuse a été 

limitée à 1.32% des patients (13) . Au Koweït, l'antibioprophylaxie a été 

prescrite chez 56%, la perfusion d'immunoglobulines intraveineuses chez 46% , 

et 10%  pour la transplantation de la moelle osseuse (90) . 

 Au Qatar, l'utilisation de l'antibioprophylaxie et d'antifongique  a concerné 

46.6%, les immunoglobulines intraveineuses ont concernés 49.6%, et la 

transplantation de la moelle osseuse; réalisé en dehors du pays; a concerné 

11.5%(12). 

En Côte d’Ivoire, la prise en charge des patients suspects de DIP serait un défi 

quotidien du fait du manque des ressources et d’infrastructure; ce qui fait que le 

traitement le plus utilisé dans notre série était l'antibioprophylaxie à base de 

Ceftriaxone. 

 Donc nous accusons un retard même par rapport aux autres pays surtout dans le 

traitement par immunoglobulines, mais aussi dans la greffe de la moelle osseuse. 

7. EVOLUTION 

− Dans notre série le taux de mortalité est de 25,81% 

− La mortalité concerne 21.4% des patients DIP dans une étude Qatarienne  

(12).   



DEFICITS IMMUNITAIRES PRIMITIFS CHEZ L’ENFANT AU SERVICE DE PEDIATRIE  

DU CENTRE HOSPITALIER ET UNIVERSITAIRE (CHU) DE TREICHVILLE EN 2020 

YAI KIRA G. JOKEBED                              Thèse de Doctorat d’Etat en Médecine                Page 82 

− En Afrique du sud elle est surtout causée par les  détresses respiratoires et 

concerne 24% des cas.  (13) 

− Au Koweït, la mortalité touche 18.5% avec une plus grande fréquence 

pour les déficits immunitaires combinés sévères (SCID) 73.3% .(90) 

− Une étude thaïlandaise trouve un taux de mortalité de 29.3% (5) . 

− Bousfiha et al trouvent un taux de mortalité égale à 28.8 % (47) . 

− En Corée la mortalité est de 9,8% .(55) 

− Le taux de mortalité global était de 25%. 

Le taux de mortalité observé dans notre série est inclus dans l’intervalle du taux 

de mortalité des autres pays et ceci n’est pas du faite des moyens de traitement 

très avancés mais peut s'expliquer par le faite que le déficit en anticorps soit 

majoritaire et il comporte les déficits en IgA qui sont asymptomatiques et se 

révèlent pour la plupart a l’âge adulte. 

8. LIMITES DE L’ETUDE 

Il ne s’agit pas d’une étude réalisée sur tout le territoire national. 

L’accessibilité aux différents dossiers patients  a été difficile dans certains 

centres. 

Les dossiers avaient  des informations manquantes de l’identité des patients au 

diagnostic. 

Nous avons également eu quelques difficultés quant à l’interprétation de certains 

signes d’appel, nous ne disposions que rarement d’un compte rendu médical ou 

de radiographies thoraciques. Souvent, nous ne disposions que de l’anamnèse. 
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Les déficits immunitaires primitifs sont des maladies d’étiologies et 

d’expressions cliniques variables, leur fréquence est sous-estimée en Côte 

d’Ivoire, la mortalité reste élevée devant une prise en charge difficile et 

insuffisante. 

 Le profil étiologique des DIP dans notre pays diffère de celui observé dans les 

autres pays, mettant en évidence l’effet de la consanguinité, mais également les 

biais de recrutement et le manque d’infrastructure pour le diagnostic des 

différentes formes. 

 Il est vrai que jusqu’à maintenant, poser le diagnostic de DIP est encore un 

challenge et est souvent réservé aux initiés. La généralisation de signes simples 

à rechercher contribuera à faciliter le diagnostic.   

 Des efforts de sensibilisation restent encore à faire, notamment auprès des 

médecins généralistes et dans les régions défavorisées où l’accès au soin est un 

obstacle important.  

 Les DIP, pris dans leur ensemble, représentent donc un challenge pour les 

autorités compétentes et sont probablement à l’origine d’une part non 

négligeable de la mortalité infantile de cause infectieuse. Il convient donc de 

mettre en place des structures adaptées à leur diagnostic et à leur prise en charge 

et de sensibiliser le public général, médical et scientifique à cette problématique. 

 La prise  en charge des  DIP reste insuffisante en Côte d’Ivoire, des efforts 

importants sont nécessaires pour la facilitation de l'offre des traitements 

symptomatiques et même étiologiques notamment l'administration des 

immunoglobulines et la greffe de la moelle osseuse. 

Nous proposons d'améliorer les connaissances des praticiens, des autorités et de 

la population générale sur l'impact de ces maladies qui sont très sous estimées, 
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et faussement étiquetées rares. Il nous faut instituer systématiquement une 

consultation pour un conseil génétique et  créer un registre national. 

Ce travail se veut être la première pierre à l’édifice d’une stratégie pour faciliter 

le diagnostic des DIP, améliorer la prise en charge des DIP afin d’offrir aux 

patients souffrants une meilleure espérance et qualité de vie.  
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Pour réduire cet écart, il faut créer des réseaux collaboratifs qui rassemblent une 

masse critique de spécialistes pour partager les connaissances nécessaires aux 

prochaines innovations 

Ainsi, nos recommandations générales qui s’adressent tout aussi bien ; 

 Aux autorités politiques  

− Former les archivistes et les mettre à disposition des différents 

centres de santé. 

− Créer un système informatique pour informatiser les dossiers patients 

pour un accès facile. Mais aussi pour un meilleur suivi des patients. 

− Instaurer une stratégie en Côte d’Ivoire afin de promouvoir le 

dépistage et donc le diagnostic précoce des DIP pour améliorer notre 

prise en charge :  

 Au médecin de proximité comme au médecin spécialiste sont les 

suivantes  

− S’aider d’une bonne anamnèse à la recherche d’une histoire familiale 

de DIP, de consanguinité et de la notion de décès dans la famille 

pour évoquer le DIP 

− Utiliser les critères de la JMF et y adjoindre une NFS 

systématiquement et dans la mesure du possible d’un dosage 

pondéral des immunoglobulines de manière constante.  

− Créer un registre national pour colliger tous nos DIP et réaliser une 

cartographie ivoirienne des différents groupes de DIP.  

 A la population 

Rendez-vous dans un centre de sante dès l’observation d’un seul signe 

d’alarme. 

. 
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ANNEXE 1 : LA FICHE D’ENQUETE (ETUDE 

RETROSPECTIVE) 

Date :       jour …………. Mois……………    Année…………   Heure …………… 

 

I-données sociodémographiques 

1-N° identification : ………………………       N° du dossier …………  …… tel :                  

2-Age :…………                                      3-Sexe    : F          M                   

4-Statut scolaire : Scolarisé                Non scolarisé                     Poids :            taille : 

Si scolarisé préciser le niveau :……………………………           

5-Origine géographique:……………………………… Ethnie :……………………….  

6-Consanguinité : oui            non  

 Si oui : 1er degré            2ème degré                 autre  

7-Notion de DIP ou symptômes similaires dans la famille : oui             non           néant 

8- antécédent  personnel ou familial de maladies auto immunes : oui           non        néant 

9-Fratrie  

  Nombre…………          nombre de malades…………     nombre de Décès …….. 

 Tableau clinique de décès si présent:……………………………………….………        

 

II. Mode de révélation: 

Au moins 2  infections sévères dans 

l’année 

  

Complication post vaccinal 

Infections respiratoires à répétitions  

sup à 2 pneumonies 

  

une infection par champignons persistante dans 

la bouche ou sur la peau 

Onychomycose 
  

Diarrhée chronique 

Retard staturo ponderal 
  

Chute du cordon sup a 3sem 

Plus de  2mois de traitement par ATB 
  

Cheveux blancs 

abcès 
  

ataxie 

Autre présentation 
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III. Bilan biologique:  

 II-1NFS, Plaquettes: 

 1-Globules Blancs:………….éléments/mm  

Normaux           hyperleucocytose              leucopénie  

  2-Neutrophiles:…………….. .éléments /mm  

Normaux              neutropénie   

 3-Lymphocytes:…………….. .éléments /mm  

Normaux                    lymphopénie   

 Plaquettes :………………. . éléments /mm 

Normal           anormale                anomalie:…………….  

4-autres lignées:………… .éléments /mm  

Normal           anormale                anomalie:…………….  

II-2 Electrophorèse des protéines : 

 II-3 Dosage des immunoglobulines : 

Dosage pondéral des immunoglobulines : 

Taux des immunoglobulines : 

       IgG……….  N           basse            élevé 

       IgA……….  N          basse              élevé  

       IgM………  N           basse               élevé 

       IgE……….  N          basse                élevé  

 Autres bilans spécialisés: 

…………………………………………………………………………………………………

…………………………………………………………………………………………………

………………………………………………………………………………………………… 
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IV. Diagnostique retenu:  

 

Agammaglobulinémie 
  

Sd hyper IgE 

Ataxie-Télangiectasie 
  

Granulomatose sévère combiné 

Neutropénie 
  

Sd de Di George 

Ataxie télangiectasie 
  

Sd de Wiskott Aldrich 

Déficit Immunitaire Combiné 
  

Candidose cutaneomuqueuse 

Sd Hyper IGM 
  

Autres (a préciser) 

 

 

 

 V. Traitement: 

 Abstention: 

 Antibioprophylaxie : oui            non 

 Si oui laquelle:…………………………...... 

 Transfusion  

De plasma 

D’Immunoglobulines: 

           Greffe de moelle:  

Autres:………………………………………………………… 

Référer à un spécialiste  

VI. Evolutions:   

Bonne           Infections à répétition                décès 
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ANNEXE 2 :  

(TABLE DE CLASSIFICATION IUIS PID) 
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Déficits immunitaires affectant l'immunité cellulaire et humorale. a Immunodéficiences combinées sévères définies par une lymphopénie à cellules T. bImmunodéficiences 
combinées. * La lymphopénie à cellules T dans le SCID est définie par des cellules T CD3+ < 300/μL. AD transmission autosomique dominante, ADA adénosine 
désaminase, adénopathies Adp, antigène Ag, AR transmission autosomique récessive, β2m bêta-2 microglobuline, lymphocytes Bc B, numération globulaire complète CBC, 

grappe de différenciation CD, déficit immunitaire variable commun CVID, déficit def, EBV Epstein -Virus de Barr, éosinophilie Eo, mutation de gain de fonction GOF, virus 
de l'herpès humain HHV8 8, syndrome HIGM hyper IgM, virus du papillome humain HPV, hépatosplénomégalie HSM, immunoglobulines Ig, complexe majeur 

d'histocompatibilité MHC, Nl normal, tueur naturel NK, SCID sévère déficit immunitaire combiné, lymphocytes Tc T, récepteur des lymphocytes T TCR, lymphocytes T 
régulateurs Treg, transmission XL liée à l'X 
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un , bCID avec caractéristiques associées ou syndromiques. Anticorps Ac, AD transmission autosomique dominante, AD DN transmission autosomique dominante à effet 
dominant négatif, anticorps anti-nucléaires ANA, anticorps anti-cytoplasme des neutrophiles ANCA, AR transmission autosomique récessive, cellules Bc B, BCG bacille de 
Calmette-Guérin, BCR récepteur des cellules B , groupe CD de différenciation, immunodéficience combinée CID des cellules T et B, cytomégalovirus CMV, système nerveux 

central du SNC, déficience def, acide désoxyribonucléique ADN, virus EBV Epstein-Barr, dysplasie ectodermique anhidrotique EDA, gain de fonction GOF, HIES hyper 
Syndrome IgE, dysmorphie faciale FILS, déficit immunitaire, livédo et petite taille, déficit immunitaire ID, immunoglobulines Ig, IL-6 interleukine-6, retard de croissance 

intra-utérin IUGR, perte de fonction LOF, candidose cutanéo-muqueuse MCC, Nl normal 
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Principalement des déficiences en anticorps. a Hypogammaglobulinémies. b Autres déficiences en anticorps. Transmission 

autosomique dominante AD, transmission autosomique récessive AR, cellules Bc B, expansion des cellules BENTA B avec 

anergie des cellules NF-κB et T, groupe de différenciation CD, cytométrie en flux CMF, maladie pulmonaire  

obstructivechronique MPOC, déficit def, virus EBV Epstein-Barr , gain de fonction GOF, antécédents du patient Hx, 

immunoglobulines Ig, Nl normal, transmission XL liée à l'X 
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Maladies de dérégulation immunitaire. a Lymphohistiocytose hémophagocytaire. bAutres maladies de dérégulation 
immunitaire. Anticorps Ab, transmission autosomique dominante AD, antigène Ag, anémie hémolytique auto-immune AIHA, 
syndrome lymphoprolifératif auto-immun ALPS, syndrome de polyendocrinopathie auto-immune APS, transmission 
autosomique récessive AR, cellules Bc B, grappe de différenciation CD, cytométrie en flux CMF, lymphocytes T cytotoxiques 
CTL, déficit def , Cellules T double négatives DNT, virus EBV Epstein-Barr, lymphohistiocytose hémophagocytaire familiale 
FHL, gain de fonction GOF, lymphohistiocytose hémophagocytaire HLH, (H)SM (hépato)splénomégalie, maladie intestinale 
inflammatoire IBD, immunoglobuline Ig, interleukine IL-10 -10, perte de fonction LOF, cellules NKT invariantes iNKT, cellules 
tueuses naturelles NK, Nl normal, syndrome sd, lupus érythémateux disséminé LED, cellules Tc T, récepteur des cellules T TCR,  
transmission XL liée à l'X 
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Anomalies congénitales du nombre, de la fonction ou des deux phagocytes. une neutropénie. b Défauts fonctionnels des phagocytes. AD transmission autosomique 

dominante, AML leucémie aiguë myéloïde, AR transmission autosomique récessive, BCG bacille de Calmette-Guérin, CD cluster de différenciation, CGD maladie 
granulomateuse chronique, CMF cytométrie en flux, CMML leucémie myélomonocytaire chronique, déficit def, DHR dihydrorhodamine-1,2, 3, facteur de stimulation des 

colonies de granulocytes/monocytes GM-CSF, gain de fonction GOF, maladie inflammatoire de l'intestin IBD, retard de croissance intra-utérine IUGR, déficit d'adhérence 
des leucocytes LAD, myélodysplasie MDS, NBT nitroblue de tétrazolium, cellules tueuses naturelles NK, sang blanc WBC cellules, XL : transmission liée à l'X 

 

https://link.springer.com/article/10.1007/s10875-020-00758-x#Fig4
https://link.springer.com/article/10.1007/s10875-020-00758-x#Fig4


DEFICITS IMMUNITAIRES PRIMITIFS CHEZ L’ENFANT AU SERVICE DE PEDIATRIE  

DU CENTRE HOSPITALIER ET UNIVERSITAIRE (CHU) DE TREICHVILLE EN 2020 

YAI KIRA G. JOKEBED                              Thèse de Doctorat d’Etat en Médecine                Page 108 

 

Défauts de l'immunité intrinsèque et innée. a Infections bactériennes et parasitaires. b MSMD et infection virale. AD transmission autosomique dominante, AR 
transmission autosomique récessive, BCG bacille de Calmette-Guérin, CD cluster de différenciation, CMC candidose cutanéo-muqueuse chronique, EBV virus Epstein-
Barr, gain de fonction GOF, nterféron gamma IFNg, herpès virus humain HHV6 type 6, Papillomavirus humain HPV, virus de l'herpès simplex HSV, perte de fonctionLOF, 

sensibilité mendélienne MSMD à la maladie mycobactérienne, cellules tueuses naturelles NK, ARN acide ribonucléique, syndrome sd, lymphocytes Tc T, récepteur de type 
Toll TLR3 de type 3, zona varicelle VZV virus, transmission XL liée à l'X 
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a , b Affections auto-inflammatoires. AD transmission autosomique dominante, ANCA anti-neutrophile cytoplasmique autoanticorps, AR transmission autosomique 
récessive, BSN nécrose striatale bilatérale, CAPS syndrome périodique associé à la cryopyrine, DA durée de l'épisode inflammatoire aigu, dsDNA acide désoxyribonucléique 

double brin, FA fréquence de l'épisode inflammatoire aigu, Lupus engelure familiale FCL, gain de fonction GOF, lymphohistiocytose hémophagocytaire HLH, 
hépatosplénomégalie HSM, calcifications intracrâniennes ICC, interleukine IL, perte de fonction LOF, syndrome sd, lupus érythémateux disséminé LED, syndrome SMS de 

Singleton-Merten, audition neurosensorielle SNHL perte, paraparésie spastique SP, toxoplasmose TORCH, autre, rubéole, cytomégalovirus et infections herpétiques 
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Compléter les carences. Transmission autosomique dominante AD, activité hémolytique de la voie alternative AH50, 

transmission autosomique récessive AR, activité hémolytique du complément CH50, déficit def, gain de fonction GOF, perte de 

fonction LOF, syndrome sd, lupus érythémateux disséminé LED, XL lié à l'X transmission 
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Troubles de l'insuffisance médullaire. Transmission autosomique dominante AD, transmission autosomique récessive AR, 

cellules Bc B, syndrome d'insuffisance médullaire BMFS, système nerveux central du SNC, dyskératose congénitale DKC, gastro-

intestinal, gain de fonction GOF, retard de croissance intra-utérine IUGR, myélodysplasie MDS, syndrome sd, Cellules Tc T, 

transmission XL liée à l'X 
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Phénocopies de PID. Syndrome lymphoprolifératif auto-immun ALPS, auto-anticorps AutoAb, déficit immunitaire combiné 

CID, candidose cutanéo-muqueuse chronique CMC, gain de fonction GOF, susceptibilité mendélienne MSMD à la maladie 

mycobactérienne, aplasie pure des globules rouges PRCA 
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Serment d’Hippocrate 

 
En présence des Maîtres de cette école et de mes 
chers condisciples, je promets et je jure, au nom de 
l’Être Suprême, d’être fidèle aux lois de l’honneur  
et de la probité dans l’exercice de la médecine. 

 
Je donnerai mes soins gratuits à l’indigent et je 

n’exigerai jamais de salaire au-dessus de mon travail. 
 

Admise à l’intérieur des maisons, mes yeux ne 
verront pas ce qui s’y passe, ma langue taira les 

secrets qui me seront confiés et mon état ne servira 
pas à corrompre les mœurs ni à favoriser les crimes. 

 
Respectueuse et reconnaissante envers mes 
maîtres, Je rendrai à leurs enfants l’instruction  

que j’ai reçue de leur part ; 
 

Que les hommes m’accordent leur estime si je suis 
restée fidèle à mes promesses, que je sois couverte 

d’opprobre et méprisée de mes confrères  
si j’y manque. 
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RESUME 
Les déficits immunitaires primitifs (DIP) sont des 

affections génétiques touchant un ou plusieurs 

composants  du système immunitaire, altérant sa 

fonction. Ils sont répandus chez l’enfant et on en 

dénombre actuellement 300. En Côte d’Ivoire les 

DIP sont méconnus et aucune donnée n’a été 

retrouvée. 

C’est dans ce cadre que cette étude s’est proposée 

d’étudier les déficits immunitaires primitifs chez 

l’enfant en Côte d’Ivoire. 

Matériels et Méthodes  

 Nous analysons à travers une étude rétrospective 

menée au service de pédiatrie du Chu de 

Treichville, entre février et avril 2022, intéressant 

93 enfants, les aspects épidémiologiques, cliniques, 

paracliniques et thérapeutiques des DIP chez 

l'enfant ainsi que la fréquence des différents types 

de DIP. 

Résultats  

L'âge moyen était de 2  ans avec des extrêmes de 22 

jours à 15 ans, avec une prédominance masculine: 
sex  ratio de 1.45. 

L’origine géographique qui prédomine était 

Abidjan  (85.32%).Antécédents retrouvés  

consanguinité (12.9%), le décès dans la fratrie 

(3.49%) et maladie auto immune (1,03%).  

 Les manifestations cliniques les plus retrouvées 

étaient  les infections respiratoires à répétitions 

(60,71 

 La biologie a mis en évidence des anomalies telles 

qu’une hyperleucocytose (42.4%), une neutropénie 

(29.23%), une lymphopénie (16.44%), une 

thrombopénie (38.36%) et majoritairement une 

anémie (62.36%).   Les étiologies sont dominées 

par les déficits humoraux (95.16%), le déficit en 

phagocytose (89.78%),  syndromes bien définis 

avec déficit immunitaire (82.26%), les déficits 

immunitaires combinés (79.03%). 
L'antibioprophylaxie a été indiqué chez 65.8%. 

L'évolution a été  favorable chez 41.94%, des 

infections à répétition chez 3.23% et 25.81% des 

patients sont décédés. 

 

Conclusion 

Les DIP faussement étiquetés rares, sont 

probablement à l’origine d’une part non négligeable 

de la mortalité infantile de cause infectieuse. Ce 

travail se veut être la première pierre à l’édifice 

d’une stratégie pour faciliter le diagnostic mais 

aussi  améliorer la prise en charge afin d’offrir aux 

patients souffrants une meilleure espérance et 

qualité de vie. 

 

 Mots clés: Déficit Immunitaire Primitif – 

Epidémiologie - Côte d’Ivoire - Infections à 
répétition-Enfant 

ABSTRACT 
Primary immunodeficiencies (PID) are 

heterogeneous diseases of genetic disorders 

affecting one or more components of the immune 

system, altering its function. They are used in 

children and there are currently 300 of them. In 

Côte d'Ivoire, PIDs are unknown and no data has 

been found. 

It is in this context that this study proposed to study 

primary immune deficiencies in children in Côte 

d'Ivoire. 

 

Materials and methods 

 We analyze through a retrospective study carried 

out in the pediatric department of the Chu de 
Treichville, between February and April 2022, 

involving 93 children, the epidemiological, clinical, 

paraclinical and therapeutic aspects of PID in 

children as well as the frequency of the different 

types of DIPS. 

Results 

The average age was 2 years with extremes of 22 

days to 15 years, with a male predominance: sex 

ratio of 1.45. 

The predominant geographical origin was Abidjan 

(85.32%). History found of consanguinity (12.9%), 

death in siblings (3.49%) and autoimmune disease 
(1.03%). 

 The most common clinical manifestations were 

repeated respiratory infections (60.71 

 Biology revealed abnormalities such as 

hyperleukocytosis (42.4%), neutropenia (29.23%), 

lymphopenia (16.44%), thrombocytopenia 

(38.36%) and mostly anemia (62.36%). The 

etiologies are dominated by humoral deficiencies 

(95.16%), phagocytosis deficiency (89.78%), well-

defined syndromes with immune deficiency 

(82.26%), combined immune deficiencies 

(79.03%). Antibiotic prophylaxis was indicated in 

65.8%. The evolution was favorable in 41.94%, 

repeated infections in 3.23% and 25.81% of 

patients died. 

 

 
Conclusion 

PID falsely labeled rare are probably the cause of a 

significant proportion of infant mortality from 

infectious causes. This work is intended to be the 

first stone in the building of a strategy to facilitate 

diagnosis but also to improve care in order to offer 

suffering patients a better life expectancy and 

quality of life. 

 

  

Keywords: Primary Immunodeficiency - 

Epidemiology - Côte d’Ivoire - Recurrent infections 

- Child 




