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Introduction Resultats et discussion

o

La granolomatose septique chronique (GSC) est causée par des 2 garcons, dont les résultats ont montré une absence totale de
défauts génétiques dans les composants du complexe  l'oxydation de la DHR (0%) sur I'histogramme, présentait des
enzymatique NADPH oxydase responsable de la production des caractéristiques cliniques d’anomalie des phagocytes (infections
anions superoxydes nécessaires a la destruction des pathogeénes. bacteriennes et fongiques récurrentes) et pouvait présenter la

. . . _ _ . _ forme liée a I'X de la maladie.
L'évaluation diagnostique en laboratoire utilise soit le test au

nitrobleu de tétrazolium (NBT), soit le test dihydrorhodamine Apres le diagnostic des patients de sexe masculin quelque soit
DHR, plus sensible qui permet de distinguer les différentes la methode, des tests maternels sont recommandes, car 17 % des
formes génétiques de GSC. patients porteurs de la forme lies a I'X peuvent présenter un

schéma compatible avec la mutation P47 phox, et les patients avec

Methodes la forme autosomiques récessifs présentent parfois une absence

d'activite d'oxydation. Si la mere n'est pas porteuse de la CGD liee

Il s’agit d'une étude portant sur une série de 6 patients : 3 filles a 1'X, le patient de sexe masculin doit subir des tests génétiques
et 3 garcons dont 2 sont frere et sceur, avec une forte suspicion de pour déterminer le type de la CGD.
G Figure 2 : Expression des patients avec CGD lié a I’X (un pic négatif)
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du PMA comme un mitogene puissant et le peptide . . o .
chimiotactique fMLP comme faible stimulant, du DHR 123 comme ; Figure 3 : Expression des porteurs de CGD lié a I’X (deux pics)
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L'évaluation de ces bioactivités a ete réalisée par cytométrie en
flux (BD FACSCanto™),
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1. ACTIVATION with opsonized E.coli bacteria, PMA and fMLP Non stimulé Stimulé fM'p Stimulé E. Coli Stimulé PMA
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attendue dans la forme autosomique récessive de la GSC. Au moins
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14. WASHING and DNA STAINING C ’ ]
eantrinige + 200 pl reagent G onciusion

:eggrglnth 5 min, 250 g at 2-8 °C (DNA staining solution)

£ v Anlutian) aecant £ Le test DHR est une mesure quantitative et constitue un test
= rapide a réaliser ne nécessitant que de petits volumes de sang. Il
| et 85 fournit des modeles d'histogramme distinctifs rendant
L S . el : I'interprétation des résultats moins subjective et est capable de
:;f‘:ﬂ: ';Eti:i‘::ﬁ:h: OR;iﬁfw‘:rﬂ?:' r:f 'S différencier les patients atteints de CGD liée a I'X et ceux porteurs
de la CGD liee a 1I'X. Il est devenu la méthode de choix pour le

Figure 1 : Procédure de préparation d’échantillons dépistage et/ou le diagnostic des patients atteints de CGD.
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