Deficit iImmunitaire combiné revele par dilatation de bronche
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Introduction:

Les deéeficits immunitaires combines sont des déficits primaires peu courants de cause genétique, presentant une altération combinée des

fonctions lymphocytaires T et B voir NK; entrainant une predisposition extreme aux infections.

' Observation:

C’est la patiente B.F age de 38 ans femme au foyer, aux antecédents de conjonctivite +rhinite allergigue, notion d’infection respiratoire et ORL a
répetition pendant 1’enfance qui rapportait une toux productive depuis 6ans accentue les deux dernieres années. I’ examen clinique retrouve des
rales crépitant basal gauche. Radiographie standard retrouve une opacite triangulaire retro cardiaque réalisant 1’aspect en ecaire. TDM thoracique
objective une atélectasie bi lobaire interessant la pyramide basale gauche et lingula contenant des bronchectasies en son sein assocle des
adenopathies mediastino-hilaire. Bilan biologigue standard sa objectiver une lymphopenie a 500, serologie VIH négative, sérologie aspergillaire
négative, EPP retrouve une Agammaglobulinemie.bilan du deficit immunitaire objective un déficit immunitaire combiné. Fibroscopie bronchique
retrouve un aspect congestif de 1’arbre bronchique, recherche BK negative. Etude mycologique retrouve un candida albicans.cytologie bronchique
Inflammatoire.nasofibroscopie objective une rhino sinusite purulente. ECBU normal.

PHENOTYPAGE « B » ETENDU : Naifs/Mémoires

Y% % Normes (%)
P n (26 — 50 ans)
= iy DOSAGE DES IMMUNOGLOBULINES SERIQUES
t‘g/ggig;"c D27+ IgD+ LB CD19+ 6.5 13.4-21.4 Technique : Néphélémérrie laser (SIEMENS BN ProSpec™).
LB CD19+CD27+ IgD- LB CD19+ 1.3 92-189 Immunoglobulines (Ig) G, A & M Normes
LB CD19+ IgM++CD38++ LB CD19+ 9.5 1.0-3.6 (Tech. Néphélémétrie laser) (>18 ans)
LB CD19+ IgM CD38"" LB CD19+ 0.9 0.6—1.6 ek o/l
LB CD19+CD21°"CD38"" LB CD19+ 5.0 1.8 4.7 S 0.91 7-16
IgA <0.056 0.7-4
IgM <0.047 0.4-23
CONCLUSION :
S PHENOTYPGE LYMPHOCYTAIRE
Lymp hocyt es B/Immunité hum orale : Technique : Cytométrie en flux sur un cytométre & 8 couleurs (BD FACSLyric™),
- Agammaglobulinémie. . . NUMERATION T-B-NK
- Lymphopénie B avec une profonde diminution des LB mémoires switchés (CD27+1gD-). o S Noirss Eltsfinm)

(>18 ans)

[ llulaire : Leucoc ytes 8000
Lymphocytes T/Immunité cellu e o8 2310

- Lymphopénie T CD4+ avec inversion du rapport CD4/CD8. Monocytes l =
. Profonde diminution des LT CD4 et CD8 naifs (CD45RA+CCRT7+). s 51 1680

LT CD3+ 47 790

T LR sk s LT CD3+CD4+ 9 151
Cellules NK, Monocytes, PNN/Immunité innée : Trehatene] 35 588

- Expansion des CG“U]GS NK. Rapport CD4/CDS8 0,26

- Monocytopénie. LB CD19+ 3 50
b NK CD3-CD56+ 49 823
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Résultats compatibles avec un Déficit Immunitaire Combiné (DIC).
PHENOTYPAGE « T » ETENDU : Naifs/Mémoires

PNN : polynucléaires Neutrophiles

% % Normes (%)
Par rapport (26 — 50 ans)

LT CD4+

LT CD4+CD45RA+ LT CD4+ 6
LT CD4+CD45RA+CCRT7+ LT CD4+ 5
LT CD4+CD45RO+ LT CD4+ 94

LT CD8+
LT CD8+ 20
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/

/
674
/
/

LT CD8+CD45RA+

LT CD8+CD45RA+CCRT7+ LT CD8+ 2
LT CD8+CD45RA+CCR7- LT CD8+ 18
LT CD8+CD45RO+ LT CD8+ 80
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Discussion:

1

Face a des infections sévere et/ou recurrence ,des manifestations allergique ,inflammatoire, auto immune ,un deficit immunitaire doit étre
evoquer , en premier lieu les déficits secondaire notamment VVIH, les hemopathies,prise de corticotherapie prolonge ou traitement
iimmunosuppresseur etc...,,des examens biologiques de premiere intention simple apportent des élements utiles pour la prise en charge, Il
s’agit de NFS, dosage pondérale des immunoglobulines, sérologie vaccinale et post infectieuse,

fEn fonction des résultats biologique et la nature des infections notamment le siege et germe en cause d’autres examens de seconde Intention
peuvent étre envisager, en fonction du type de déficit suspecté ,on ce qui concerne notre cas la symptomatologie était de réveélation tardive par
:des Infections pulmonaires récurrente qui est le mode de revélation le plus frequent ,FNS a objective une lymphopeénie persistante sur
plusieurs prélévements ,I’exploration a été complété par dosage pondérale qui a objectiver un effondrement des différentes
fclasses,immunophenotypage a éte réalise par la suite objectivant une lymphopénie B et T compatible avec un DIC, pour la prise en charge
thérapeutique une substitution par les immunoglobulines polyvalents a été instauré avec antibioprophylaxie et un programme vaccinale

adéquat,
Conclusion:

Les déficits immunitaires primitifs peuvent y avoir une révélation tardive chez 1’adulte, le diagnostique doit étre évoquer devant la survenue
d’infection sévéres récidivantes ou manifestations auto immune et cela apres avoir écarter les autres causes les plus fréquentes de des deficits
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