Syndrome de Wiscott Aldrich : A propos d'une série de cas
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» Un total de 38 patients a ete étudie. lIs etaient ages entre 1
mois et 18 ans (avec un ecart type de 3) lors du diagnostic,
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Small platelets

24 d’entre eux ont des cas similaires dans la famille ou des Actin polymerization || Cytoskeletal defects
deces dans la fratrie. Figure 13
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> La totalité des patients ont une thrombopénie, 30 présentent expliquerait les manifestations auto-immunes chez ces patients
de 'eczéma, et 26 ont des infections récurrentes. 4 ont des notamment la nephropathie a IgA qui est une complication assez
manifestations auto-immunes (dont la néphropathie a IgA) et commune du WAS (entre 3,5% et 19% [2])

10 des manifestations lymphoproliferatives.

> La classification clinique (score de 0 & 5) a été proposée en Nos résultats Illustrent la variabilite clinigue et biologigue du

2004 par Imai et Ochs [1], et est fondée sur la sévérité du syndrome de Wiskcott-Aldrich. Une mellleure compréehension de
déficit immunitaire, de 'eczéma et sur la survenue des cette heterogeneite est cruciale pour le diagnostic précoce et la
complications associees a la maladie de WAS gestion des patients.
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