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Profil clinique, immunologique et génétique du syndrome d'hyper-1gM : a propos d'une série de patients.
Khaoula Cheriﬁ 1,2; B. Belaid 1,2; A. Mohand-Oussaid 3,4; A. Dehimi 5,6; O. Drali 7, S. Melzi 3,8; M. Tahir 2, H. Sakhri 2, A. Saad Dja’oa“ah 3,9; L. Sekfali 3,10, Y. Inouri 3,1, B. Bioud 5,6; A. Ladjouze 3,4; L.
Smati 3,9, N. Benhalla 3,4; R. Belbouab 3,10; R. Dj idj ik 1,2.

1: faculté de pharmacie d’A[ger, Université des sciences de la santé d'A[ger.

2: laboratoire d'immuno [ogie, CHU Beni Messous, A[ger.

3: faculté de Médecine d'Alger, Université des sciences de la santé d'Alger.

4: Sevvice de pédiatrie A, CHU Beni Messous. Alger

5: Faculté de Médecine de Setif, Université de Setif 1.

6: Service de pédia’cvie, CHU de Sétiﬁ Sétif

7: Service de pneumoallergologie, EHS Canastel d'Oran. Oran.

8: Service de Pédiatrie, CHU Bab El Oued, Alger.

9: Service de pédia’cvie, EPH Bologhine, A[ger

10: Service de pédia’cvie, CHU Mustapha Bacha, A[ger.

11: Service de pédiatrie, Hépita[ militaire Mére et Enfan’c de Beni Messous, A[ger

Introduction Patients et méthode

Le syndrome Hyper-IgM (HIGM) est un DIP caracterise par une defaut de Il s’agit d’une étude rétrospective qui porte sur 14 cas de SHIGM colligés au service
commutation de classe et/ou d’hypermutation somatique, entrainant une diminution d’immunologie du CHU de Beni Messous, Alger, depuis 2008 jusqu'a 2021. Le
des taux d’'lgG, d’lgA et d'IgE, avec des taux d’IlgM normaux ou éleves. Il s’agit diagnostic était suspecté devant une histoire clinigue évocatrice de déficit
d’'une maladie tres héterogene sur le plan clinique et genétique. immunitaire, et était confirmé par un bilan immunitaire, I'immunophénotypage des

sous populations lymphocytaires (TBNK) par Cytometrie en flux (BD FACSLric) et le
dosage ponderal des Immunoglobulines A, G et M par néphélomeétrie.
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Sur le plan immunologique:

Notre etude a pu colliger 14 patients (3 filles et 11 garcons) atteints de SHIGM issus oy panel T
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. . iy b . . Sur le plan genetique:
» autres manifestations ont été rencontrés . eczema, atéléctasie

Sur le plan biologique:

Hyperleucocytose (35%), anemie (35%), neutropénie (21%)
CD40L
CD40
UNGI/AID

Discussion

Nos résultats obtenus rejoignent ceux des autres études réalisees concernant I'age du début des troubles ainsi que I'age du diagnostic pouvant aller des premiers mois de vie a
guelques années [1]. Des cas de SHIGM diagnostiqués chez I'adulte ont déja eté rapportés [2,3,4]. Les manifestations clinigues rencontrées chez nos patients sont cohérentes
avec celles décrites dans la littérature [5] a 'exception des manifestations Al qui sont absentes dans notre seérie.

Sur le plan immunologique, les travaux rapportent une diminution des taux des IgG et des IgA avec un taux éleve ou normal des IgM. Il existe aussi des patients avec des IgM
diminués [6]. Ainsi, un taux d’lgM diminué ne permet pas d’eéliminer un SHIGM.

Notre analyse des sous population lymphocytaire a montré une diminution des LB mémoire CD27+ switchés et non switchés cohérant avec ce qui est déja décrits dans la
litterature [7].

Les travaux antérieurs et les études existantes montrent une predominance de 70% de la forme liee a I'X touchant le CD40L [8]. Nos résultats de I'etude génétique concordant
avec ces derniers, ainsi, la prédominance masculine est expliquée.
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