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Introduction

L'agammaglobulinémie liée au chromosome X (ALX) est un syndrome de déficit primaire en lymphocytes B dont l'incidence est de 5 a 10 cas par million. La
neutropenie, qui a été observée chez 25 % des patients atteints, pourrait également contribuer au degre de gravité des infections bactériennes qui ont été
signalées dans ces cas. Nous presentons une association d’ALX et d'une neutropénie chez un enfant.

Observation

K.M, enfant agé de 3 ans, né a terme aux antécédents de broncho-
pneumopathies repetéees depuis l'age de 6 mois ayant nécessité des
traitements par des antibiotigues, et diagnostiqgué par la suite comme asthme
du nourrisson traité par des corticosétroides inhalées et des beta?
mimétiques, mais sans amelioration, le patient a été adressé a notre service
pour un complément d’exploration. Dans les antécédents familiaux on a
objectiveé trois oncles maternels decédés aux bas ages.

Des bilans immunologiques faits dans le service dimmunologie de CHU de
Béni-Messous ont réevélé une agammaglobulinémie associée a une
neutropénie (Figure 1).

Sur la base des antécedents familiaux et des bilans immunologiques, une
ALX a été suspectee et un traitement substitutif par des immunoglobulines
(IVIG) a été instauré dans notre service, avec une normalisation du taux des

neutrophiles dans I'évolution.
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Figure 1. Résultats des bilans de K.M

DIScussion

Les complications potentielles de la neutropénie associee a la ALX peuvent
étre assez graves. L'étiologie de la neutropénie associée a la ALX reste
Incertaine. Farrar et al ont noté une diminution du nombre de précurseurs des
granulocytes dans la moelle osseuse des patients atteints de ALX, suggérant
gue la mutation BTK, en affectant la transduction du signal, pourrait entrainer
une diminution de la maturation des cellules myéloides. L'expression de BTK
dans les monocytes est également reduite dans la ALX, et un certain nombre
d’anomalies dans ces cellules ont également été documentées. Amoras et al
ont signalé une altération de la phagocytose monocytaire et de la chimiotaxie,
tandis que Horwood et al ont montré une diminution de la production de
facteur de nécrose tumorale a (TNF a ) induite par les lipopolysaccharides
dans ces cellules. Il a été avancé que les deéficiences de production de
cytokines et de chimiokines dans les monocytes affectés pourraient
également contribuer au degré de neutropénie.

De plus, les macrophages possedent des recepteurs Fc de surface chargés
d'lgG qui, lors d'une stimulation antigénique, ont la capacité d'activer la cellule
conduisant a la production d'interleukine-18, qui stimule l'accumulation de
neutrophiles in vivo. Les neutrophiles possedent egalement des recepteurs
Fc de surface activateurs similaires. L'IVIG peut donc augmenter le nombre
de neutrophiles par des mécanismes directement impliqgués dans les stimuli
de proliféeration des neutrophiles en fournissant des Ig a localiser sur les
recepteurs Fc de surface, permettant |la reconnaissance d'antigenes
spécifigues et l'activation ultérieure. D'autres theories concernant la
neutropenie associée a ALX favorisent un effet immunosuppresseur des
sous-produits bacteriens,mais a notre connaissance, les infections associées
doivent étre tres graves.

Conclusion

Les Iinfections bactériennes séveres chez les enfants atteints de ALX
pourraient étre causées non seulement par des déficits en anticorps, mais
aussi par une neutropénie. Apres le début du traitement par IVIG, aucune
neutropénie n'a eté observee. Par conseguent, en conclusion, un diagnostic
préecoce et le début du traitement par IVIG sont importants pour un meilleur
pronostic des patients atteints de ALX.
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