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LISTE DES ABREVIATIONS 
 

ALX : agammaglobulinémie liée à l’X 

ASID  : African society of immunodeficiencies 

CD 4 : lymphocyte CD 4 

CD 8 : lymphocyte CD 8 

DIC : déficit immunitaire combiné 

DICS : déficit immunitaire combiné sévère 

DICV : déficit immunitaire commun variable 

DIH  : déficit immunitaire humoraux 

DIP : déficit immunitaire primitif 

ESID : European society immunodeficiency diseases 

GSC : granulomatose  septique chronique 

HLA –DR : molécules HLA de classe II  

Ig : immunoglobulines 

IUIS : international union of immunological society 

LAD : leukocyte adhesion déficiency  

LASID  : Latin american society of immunodeficiencies 

UIC : unité d’immunologie clinique 

WAS : syndrome de Wilkott - Aldrich 
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Les DIP constituent un ensemble de plus de 200 maladies du système 

immunitaire, le plus souvent héréditaires, et qui entrainent essentiellement des 

infections inhabituelles mais aussi des manifestations auto-immunes, allergiques, et 

des néoplasies. 

Les données épidémiologiques et notamment la répartition des différents 

groupes et des maladies n’étaient disponibles qu’à travers les publications des pays 

développées (France, Japon…) 

Actuellement, avec le développement des moyens d’exploration au niveau des 

pays émergeants, et surtout la formation de médecins et de biologistes dans cette 

discipline, plusieurs séries sont disponibles et font état d’une grande variabilité de 

ces pathologies en fonction des pays mais aussi des groupes ethniques et surtout 

du taux de consanguinité. D’autre part le développement exponentiel de cette 

discipline avec notamment la publication biannuelle de nouvelles classifications par 

l’International Union of Immunologic Societies (IUIS) comportant de nouvelles entités 

fait que les séries publiées doivent être relues afin de les adapter aux nouvelles 

classifications avant d’en tirer les conclusions. 

C’est pourquoi nous nous proposons de compléter et surtout d’adapter notre 

série [1] à la nouvelle classification et enfin de la comparer aux données de la 

littérature. 

Nous pensons ainsi pouvoir dégager les particularités de ces pathologies dans 

notre pays afin d’optimiser nos stratégies de formation et de recherche  

Nous espérons pouvoir répondre aux questions suivantes : 

1/- Quelle est actuellement la répartition des différents DIP dans notre pays ? 
2/- Quelle est la répartition des principaux groupes de DIP dans les différents 

continents ? 
3/- Quelles sont les particularités de nos patients, comparés aux patients de 

chaque groupe de DIP ? 
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1/PATIENTS : 
Nos malades recrutés à l’UIC du service de maladies infectieuses de l’hôpital 

d’enfants du CHU Ibn Rochd de Casablanca nous proviennent des  4 centres 

hospitaliers universitaires (FES, RABAT, MARRAKECH, CASABLANCA), adressés 

essentiellement pour infections répétées, infections multifocales, infections 

anormalement graves ou à germes opportunistes. 

Cette étude rétrospective a été menée entre Janvier 1997 et Décembre 2009 à 

l’UIC. 

 

2/METHODOLOGIE : 

2-1/CRITERES DIAGNOSTIQUES : 

Les critères sur lesquels nous nous basons sont ceux adoptés par l’ESID, 

d’autant plus que l'identification de nombreux gènes responsables de déficits 

immunitaires primaires a fourni une nouvelle perspective pour évaluer ces 

troubles. Elle a : 

1) clarifié les données cliniques et biologiques qui sont le plus 

systématiquement associées à un gène spécifique, 

2) expliqué le spectre de sévérité clinique vu dans un trouble particulier,  

3) montré que tous les patients ayant des conclusions cliniques et biologiques  

 n’ont toujours pas  des mutations du même gène. Cette nouvelle 

information a permis au groupe des experts de l’ESID de réévaluer les 

critères qu’ils  utilisent pour faire des diagnostics.  

Ces critères diagnostiques sont destinés à établir des lignes directrices simples, 

objectives et claires qui garantissent que les différents médecins et les scientifiques 

utilisent les mêmes définitions quand ils incluent des patients dans les études de 
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recherche. Ils visent également à aider les médecins à poser un diagnostic chez les 

patients atteints d'anomalies du système immunitaire.  

Les critères de diagnostic sont répartis en trois catégories: définitives, 

probables et possibles. Pour se prémunir contre l'inclusion de patients qui ont des 

variantes polymorphes dans les gènes associés à l'immunodéficience, et de préciser 

les cliniques ou de laboratoire de trouver qui est le plus constamment anormale 

dans un trouble particulier, le patient doit remplir un critère d'inclusion qui est 

caractéristique de la maladie.  

Les patients avec un diagnostic définitif sont  supposés avoir plus de 98% de 

probabilité que dans 20 ans, il auraient toujours  le même diagnostic. La détection 

de la mutation est la méthode la plus fiable de faire un diagnostic. Dans certains 

troubles  l'absence de l'ARNm ou de la protéine est spécifique du diagnostic. Dans 

d'autres cas, l'ARNm et / ou la protéine peut être exprimé que de manière 

transitoire, peut être produite à des niveaux très bas, ou encore des tests 

diagnostics adéquats  n’ont pas encore été développés. Les examens cliniques et de 

laboratoire dans plusieurs des déficits immunitaires liés à l’X sont suffisamment 

pertinents  que ces résultats, lorsqu'ils  sont associés à des antécédents familiaux de 

maladie qui est spécifique à l'héritage lié à l'X, peuvent  être utilisés pour faire un 

diagnostic définitif. Dans les familles ayant connu une mutation dans un gène 

particulier, la détection de mutations peut être utilisée pour fournir un diagnostic 

définitif chez un nouveau-né ou un fœtus.  

 

Les patients avec un diagnostic probable sont ceux ayant un ensemble de 

données  cliniques et analytiques caractéristiques d'un trouble particulier, mais ils 

n'ont pas une anomalie documentée dans le gène, l'ARNm ou la protéine qui est 
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connue pour être anormale. Ils sont supposés avoir une probabilité supérieure à 85% 

que dans 20 ans, ils auront le même diagnostic.  

 

Les patients avec un diagnostic possible sont ceux qui ont quelques-uns mais 

pas tous des  caractéristiques cliniques ou biologiques d'un trouble particulier.  

Tous les patients présentant des mutations dans un gène spécifique ne 

remplissent pas  les critères d'un diagnostic probable ou même  éventuel de la 

maladie associé à ce gène. Pour indiquer la fourchette des résultats obtenus chez les 

patients présentant des mutations dans un gène spécifique ou qui sont 

diagnostiqués comme ayant un syndrome particulier, une brève description du 

spectre de la maladie a été incluse pour chacun de ces troubles. Toutefois, la 

description n'est pas censée être exhaustive.  

Les informations sur l'histoire familiale peuvent être utiles pour faire un 

diagnostic de déficit immunitaire; Néanmoins, la prudence devrait être 

utilisée. Environ 50% des patients avec une immunodéficience liée à l'X, documentée 

par la détection de mutations, n'ont pas d'antécédents familiaux d'immunodéficience 

parce qu'ils sont la première manifestation d'une nouvelle mutation. La présence de 

la consanguinité augmente la possibilité qu'un patient ait un déficit immunitaire à 

transmission autosomique récessive rare, mais beaucoup de patients atteints de 

maladies rares sont des hétérozygotes composites (des mutations différentes sur les 

allèles paternels et maternels). Chez un patient présentant signes cliniques ou des 

résultats de laboratoire atypiques, la présence d'un autre enfant avec une maladie 

plus typique peut suggérer le diagnostic, mais ne permet pas un diagnostic définitif 

en l'absence de détection de mutations.  

Un diagnostic différentiel est prévu pour de nombreux troubles. Pour certains 

troubles, les critères d'exclusion sont inclus.  Les critères phénotypiques sont 
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utilisés  pour décrire les patients qui ont tous les signes typiques d'un trouble 

particulier, mais ils n'ont pas une mutation dans le gène associé à la maladie et ils 

ont la protéine normale du gène associé à ce trouble[2]. 

Nos explorations sont faites essentiellement à l’hôpital d’enfants Ibn Rochd,en 

collaboration avec : 

− Pasteur Cerba  

− Laboratoires du secteur (Laboratoire Anoual du Dr.J .Fekkak et le 

Laboratoire Casalab Palmier du Dr M.Bezouzi) 

− L’Institut  Pasteur  Maroc 

 

 

2-2/CLASSIFICATION : 

Nous avons adapté notre travail à la toute dernière classification internationale 

2009  de l’International Union of Immunological Societies Expert Committee on 

Primary Immunodeficiencies [3](ANNEXE 1) 
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1/ Age, sexe et consanguinité : 
Globalement, l’âge moyen des malades de cette étude était de 10 ans ; avec des 

extrêmes allant de 36 jours à 37.6 ans.  

48.3 % des patients étaient de sexe féminin (versus 51.7 % pour le sexe 

masculin). 

La consanguinité a été notée dans 47.2% des cas, notamment dans les déficits 

en complément, le déficit en phagocytes et les CID. 

 Le tableau  ci-dessous exprime la distribution des malades par pathologie en 

fonction de l’âge, du sexe et de la consanguinité. 
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SEXE CONS.(+) AGE (ANS)

MASCULIN                                       FEMININ

DEFICITS EN A 63%                                                  37% 33.7% 6.3

AGAMMAGOLBULINEMIE        87.5%                                              12.5% 30% 9

HYPOGAMMAGLOBULINEMIE 45.5%                                              54.5% 50% 11.6
HYPER IgM     44.4%                                              55.5% 50% 5.14
HYPOGAMMAGLOBULINEMIE JUVENILE 
TRANSITOIRE    100%                                                    0% NR 0.1

DEFICIT SELECTIF EN IgA                38.8%                                             61.1% 22.2% 5
DEFICIT EN IgA SOUS CLASSES IgG 100%                                                    0% 100% 8.6
DEFICITS EN SOUS CLASSES 25%                                                   75% 0% 5.3
CID 54.4%                                              45.6% 70.5% 1.29
SCID 52%                                                    48% 54.4% 1.4
CID      56.9%                                                43.1% 86.6% 2.5
AUTRES DEFICITS BIEN DEFINIS 45.4%                                               54.5% 43.7% 7.9
Sd de Di goerge 20%                                                    80% 0% 2.7
Ataxie Telangiectasie 48%                                                    52% 75% 6.7
HYPER IgE 50%                                                    50% 87.5% 6.9
CCMC 25%                                                    75% NR 17.6
Syndrome de Bloom 0%                                                  100% 0% 3.3
MSMD 75%                                                    25% 100% 11.5
WAS 100%                                                     0% 0% 7
DEFICITS EN PHAGOCYTES 68%                                                    32% 82.5% 4

NEUTROPENIE CONGENITALE SEVERE 40%                                                    60% 0% 5.4
NEUTROPENIE CYCLIQUE 0%                                                  100% NR 12
GRANULOMATOSE SEPTIQUE 
CHRONIQUE 100%                                                     0% 50% 2.64
Sd de KOSTMANN 100%                                                     0% 100% 0.2
LAD 100%                                                    0% 100% 0.2
DEFICIT DE L'IMMUNITE INNEE 100%                                                    0% 0% 3.44
DEA 100%                                                    0% 0% 3.44

DESORDRES AUTO INFLAMMATOIRES 30%                                                   70% 0% 7
FMF 30%                                                    70% 0% 7
DEFICIT EN COMPLEMENT 36.6%                                               63.6% 100% 37.6
AUTRES DIP 10.07%                                             83.3% NR 13.3  

TABLEAU I : Répartition des patients de notre série par pathologie et en fonction de 

l’âge, du sexe et de la consanguinité au moment du diagnostic. 
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2/ORIGINE GEOGRAPHIQUE : 
L’origine géographique des malades est illustrée  dans le tableau ci-dessous.  

La ville de Casablanca arrive en tête du nombre de cas de DIP avec 28.2%. Elle est 

suivie des villes de Fès à 19.6%, puis d’El Jadida, Oujda et Safi qui contribuent à  des 

taux égaux de  4.2%. A noter que l’exploitation des dossiers ne donne des 

informations concernant l’origine géographique que chez 117 de nos malades 
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. 

Provinces DIP 
Nombre Pourcentage 

Casablanca 37 29% 
Fès 23 19.6% 
El Jadida 
Oujda 
Safi 

5 4.2% 

Rabat 4 3.4% 
Taroudant 
Tétouan 
Nador 
Mohammedia 

3 2 .5% 

Marrakech 2 1.7% 
Khouribga 2 1.7% 
Meknès 2 1.7% 
Tanger 2 1.7% 
Tiznit 2 1.7% 
El Hajeb 1 1.4% 
Agadir 1 1.4% 
Tafraout 1 1.4% 
Essaouira 1 1.4% 
Sefrou 1 1.4% 
Bénimellal 1 1.4% 
El kalaa 1 1.4% 
Zagoura 1 1.4% 
El hoceima 1 1.4% 
Sidi Slimane 1 1.4% 
Salé 1 1.4% 
Settat 1 1.4% 
Fnidek 1 1.4% 
Taounat 1 1.4% 
Goulmime 1 1.4% 
Total 117 100 % 

Tableau II : Origine géographique  des patients de notre étude par ordre de 

fréquence décroissante. 
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3/ Résultats globaux : 
Nous présentons dans le Tableau III les résultats globaux de notre série qui 

compte 230 malades, en fonction des 8 principaux groupes de la classification 2009 

des DIP. 

Nous constatons une prédominance des autres syndromes bien définis 

(30.8%), suivis par les déficits en anticorps (26.5%) ,puis les déficits combinés en 

cellules T et B(22.2%) . 
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DIP Nombre 
A. Combined T and B cell immunodeficiency 51(22.2%) 
SCID(1/2) 25(49%) 
1/T-B-scid  
2/T-B+scid  
CID(1/2) 26(51%) 
1/OMMEN SD 1(3.8%) 
2/MHC CLASS II deficiency 14(53.8%) 
B. Predominant antibody deficiencies 61(26.5%) 
Xlinked agamma 12(19.7%) 
Thymoma with immunodeficiency  
CVID 11(18%) 
Hyper IgM 9(16%) 
SUBCLASS IgG DEFICIENCY 6(9.8%) 
SELACTIVE IgA DEFICIENCY 18(29.5%) 
C. Other well-defined immunodeficiency syndromes 71(30.8%) 
WAS 2(2.8%) 
ATAXIA TELANGIECTASIA 27(38%) 
DIGEORGE ANOMALY 5(7%) 
HYPER IgE SD 30(42.2%) 
MCC 3(4.2%) 
D. Diseases of immune dysregulation 3(1.3%) 
CHEDIACK HIGASHI SD 1(33.3) 
GRISCELLI SD 2(66.6%) 
FAMILIAL HEMOPHAGOCYTIC LYMPHOHISTIOCYTOSIS SD  
Xlinked LYMPHOPROLIFERATIVE SD  
E. Congenital defects of phagocytes 19(8.26%) 
SEVERE CONGENITAL NEUTROPENIA 4(21%) 
KOSTMANN DISEASE 2(10.5%) 
LAD 1(5.2%) 
CGD 4(21.%) 
MSMD 3(15.8%) 
F. Defects in innate immunity 1(0%) 
G. Autoinflammatory disorders 10(4,3%) 
H.Complement deficiencies 11(4.7%) 
TOTAL 230 

TABLEAU III : Répartition globale des DIP au Maroc adaptée à la classification 

internationale des DIP 2009 
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4/ RESULTATS PAR GROUPE DE DIP : 
a/ Déficits combinés 

Présentent à eux seuls à peu près la moitié des DIP répertoriés au Maroc .Les 

SCID et les CID sont à fréquence sensiblement égale (respectivement 49% et 51%). 

Dans le sous groupe des CID, on note une nette prédominance des déficits en 

HLA classe II  avec un pourcentage de 77.8%. 

TOTAL 51(22.1%) 
LES SCID 25(49%) 
1/T-B+ SCID  
yc deficiency  
JAK 3 deficieny  
IL 7R α deficiency  
CD45 deficiency  
CD3δ/CD3ε/CD3ζ deficiency  
2/T- B- SCID  
RAG 1/2 deficiency  
DCLREIC(artemis deficiency)  
Adenosine deaminase deficiency  
reticular dysgenesis  
LES CID: 26(51%) 
3/OMENN SYNDROME 1(5.5%) 
4/DNA ligase IV  
5/Cernunnos/XLF  
6/CD40  ligand deficiency  
7/CD40 deficiency  
8/PNP deficiency  
9/CD3γ deficiency  
10/CD8 deficiency 3(16.7%) 
11/ZAP- 70 deficiency  
12/Ca++ channel deficiency  
13/MHC class 1 deficiency  
14/MHC class 2 deficiency 14(77.8%) 
15/Winged helix deficiency(nude)  
16/ CD25 deficiency  
17/STAT 5b deficiency  
AUTRES 8(30%) 

TABLEAU IV : Répartition  des déficits combinés 
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b/ Déficits en anticorps 

le sous type le plus fréquent est représenté par les déficits en isotypes ou 

chaines légères avec un nombre normal des lymphocytes B, avec un pourcentage de 

(39.3%),dont les ¾ sont des déficits sélectifs en IgA ,le ¼  restant est représenté par 

les déficits isolés des sous classes IgG, suivis respectivement par les 

agammaglobulinémies(26.3%),les  

hypo gammaglobulinémies (18%),et les hyper IgM(14.7%). 
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TOTAL 61(26.5%) 
1/Severe reduction in all serumimmunoglobulin isotypes with 
profoudly decreased or absent B cells  16(26.3%) 

Btk deficiencies(X-LINKED agammaglobulinemia) 12(75%) 
AR AGAMMA: 04(25%) 
μ Heavy chain deficiencies  
λ 5 deficiency  
Ig α deficiency  
Ig β deficiency  
BLNK deficiency  
Thymoma with immunodeficiency  
myelodysplasia  
2/Severe reduction in serum Ig G and Ig A with normal ,low or 
very low numbers of B cells 11(18%) 

common variable immunodeficiency disorders 11(100%) 
a:ICOS deficiency  
b:CD19 deficiency  
c:X-Linked lymphoproliferative syndrome  
3/Severe reduction in serum IgG and Ig A with normal /elevated 
Ig M and normal numbers of B cells  9(14.7%) 

a:CD 40L deficiency  
b:CD 40 deficiency  
c:Activation -induced cytidine deaminase deficiency   
d:UNG deficiency  
4/Isotype or light chain deficiencies with normal numbers of B 
cells  24(39.3%) 

a: Ig heavy chain deletions   
b:κ chain deficiency  
c:Isolated Ig G subclass deficiency 6(25%) 
d:IgA deficiency associated with IgG Subclass deficiency  
e:Selective IgA deficiency 18(75%) 
5/Specific antibody deficiency with normal Ig concentrations and 
normal numbers of B cells  

6/Transient hypogammaglobulinemia of infancy with normal 
numbers of B cells  1(1 .6%) 

AUTRES  

TABLEAU V : Répartition des déficits en anticorps 
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c/ Autres syndromes bien définis 

Les syndromes d’hyper IgE  et les défauts de réparation de l’ADN, 

essentiellement l’ataxie télangiectasie, représentent plus de 60%  des maladies 

diagnostiquées. 

 

TOTAL 71(30.8%) 
1/WAS 2(2.8%) 
2/DNA repair defects (other than those in table 1) 30(42.2%) 
a:Ataxia telangiectasia  27(90%) 
b:Ataxia telangiectasia like disease   
c:Nijmegen breakage syndrome  
d:Bloom syndrome 3(10%) 
3/Thymic defects DiGoeorge anomaly 5(7%) 
4/Imminoosseous dysplasias 1(1.4%) 
a:Cartilage hair hypoplasia  1(100%) 
b:Schimke syndrome  
5/Hyper IgE Syndromes 30(42.2%) 
a:Job syndrome(AD HIES)  
b:AR HIES with mycobacterial and viral infections  
c:AR HIES with viral infections and CNS vasclitis/hemorrhage  
6/Chronic mucocutaneous candidiasis  3(4.2%) 
7/Hepatic veno-occlusive disease with immuno deficiency  
8/Hoyerall Hreidarson syndrome  
AUTRES  

TABLEAU VI : Répartition des syndromes bien définis 
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d/ Troubles de la régulation immunitaire 

Nous n’avons diagnostiqués que 3 cas  dans cette classe de DIP,  avec 2 cas de 

syndrome de Griscelli et 1 cas de syndrome de Chediack Higashi. 

 

TOTAL 3(1.3%) 
1/Immunodeficiency with hypopigmentation  3(100%) 

a : chediak higashi syndrome 1(34%) 
b : Griscelli Syndrome type 2 2(67%) 
c : Hermansky Pudlak Syndrome,type 2   

2/Familial hemophagocytic lymphohistiocytosis syndromes   
a : perforin deficiency   
b : Munc 13-D deficiency   
c : Syntaxin 11 deficiency   

3/X-Linked lymphoproliferative syndrome   
a : XLP1   
b : XLP2   

4/Syndromes with autoimmunity   
a : ALPS    

i : CD95(FAS)defects,ALPS type 1a   
ii : CD 95L(Fas Ligand)defects,ALPS type 1b   
iii : Caspase 10defects,ALPS type 2 a    
iv : Caspase 8 defects ,ALPS TYPE 2 b   
v : Activating N ras defect,Nras ALPS    

b : APECED(autoimmune polyendocrinopathy with 
canidiasis and ectodermal dystrophy)   

c : IPEX(immune 
dysregulation,polyendocrinopathy,enteropathy[X-
linked])   

AUTRES   
TABLEAU VII : Répartition des Troubles de la régulation immunitaire 

 



 

 

39 

 

e/ Déficits congénitaux en phagocytes 

Les neutropénies congénitales sévères représentent 23,5 %, la granulomatose 

septique chronique 17,7%, la MSMD 17,7% et enfin le kostman 11,8%. 

 

TOTAL 19(8.3%) 
Neutropénies (1-5) 5 (26.3%) 
1-3/Severe congenital neutropenias 4(80%) 
5/Cyclic neutropenia 1(20%) 
4/KOSTAMNN disease 2(10.5%) 
6/X-linked neutropenia myelodysplasia   
7/P14 deficiency   
leucocyte adhesion deficiency: 1(5.3%) 
8/Leukocyte adhesion deficiency(LAD)type 1   
9/leukocyte adhesion deficiency type 2   
10/Leukocyte adhesion deficiency type 3   
11/Rac 2 deficiency   
12/β-Actin deficiency   
13/localized juvenile periodontitis   
14/Papillon-Lefèvre syndrome   
15/Specific granule deficiency   
16/Shwachman-Diamond Syndrome   
Chronic granulomatous disease(17-18)CGD 4(21%) 
17/X-Linked chronic granulomatous disease 4(100%) 
18-20/Autosomal chronic granulomatous diseases   
21/Neutrophil G-6PD deficiency   
22-23/MSMD 3(15.8%) 
22/IL-12 and  IL-23 receptorβ1 chain deficiency     
23/IL -12p40 deficiency   
IFN GAMMA DEF   
24/IFN-γ receptor1 deficiency    
25/IFN-γ receptor 2 deficiency   
26/STAT 1 deficiency (2forms)   
AUTRES   

TABLEAU VII: Répartition des déficits congénitaux en phagocytes 
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f/ Déficits en immunité innée 

TOTAL 1(0.4%) 
EDA-ID 1(100%) 
EDA -ID(XL)   
EDA-ID (AD )   
IRAK 4 deficiency   
WHIM   
Epidermodysplasia verruciformis   
Herpes simplex encephalitis(AR)   
Herpes simplex encephalitis(AD)   
AUTRES   

TABLEAU VIII : Répartition des déficits en immunité innée 

 

g/ Troubles autoinflammatoires 

Nos 10 cas répertoriés sont représentés à 100% par des cas de  fièvre familiale 

méditerranéenne. 

 

TOTAL 10(4.3%) 
Familial meditarranean fever 10(100%) 
TRAPS  
Hyper Ig D syndrome  
Muckle Wells syndrome  
F amilial cold autoinflammatory syndrome  
NOMID or CINCA sydrome:  
NOMID   
CINCA Syndrome  
Pyogenic sterile arthritis ,pyoderma 
gangrenosum ,acne syndrome  
Blau syndrome  
Majeed syndrome  
AUTRES   

TABLEAU IX : Répartition des Troubles autoinflammatoires 



 

 

41 

 

h/ Déficits en complément 

Le déficit C1q est le seul déficit en complément qui a pu être diagnostiqué 

avec 11 cas . 

 

TOTAL 11(4.8%) 
C1q deficiency 11(100%) 
C1r deficiency  
C1s deficiency  
C4 deficiency  
C2 deficiency  
C3 deficiency  
C5  
C6  
C7  
C8  
C8a  
C8b  
C9  
C1 inhibitor deficiency  
Factor 1 deficiency  
Factor H deficiency  
Factor D deficiency  
Properdin deficiency  
MBP deficiency  
MASP2 deficiency  
Complement receptor 3 deficiency  
Membrane cofactor protein(CD46)deficiency  
MAC inhibitor(CD59)deficiency  
Paroxysmal noturnal hemoglobinuria  
AUTRES  

TABLEAU X: Répartition des Déficits en complément 
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1/ PREVALENCE, INCIDENCE GLOBALE DES DIP : 
Pour donner une idée succincte sur la prévalence et l’incidence possibles dans 

le monde, en Afrique et en Europe, nous pouvons calculer le nombre des DIP en se 

basant sur les taux actuels les plus élevés, même s’ils sont certainement encore loin 

en deçà de la réalité. Ainsi, si on utilise l’une des plus importantes prévalences 

nationales (3.72 / 100 000 personnes), celle de la France [4], la Terre compterait 

actuellement 254 052 patients atteints de DIP  parmi les 6,8 milliards de la 

population mondiale [5]. Sur cette même base, en Europe il y aurait 27 258 patients 

pour les 732,8 millions d’habitants et en Afrique 37 568 patients pour le 1 milliard 

d’habitants. Nous sommes donc bien loin des 10 279 cas du registre de ESID et 

surtout des cas réunis lors du premier congrès de ASID en 2008 : 835 patients[6]. 

Désormais, les DIP se comptent actuellement dans le monde  en centaines de 

milliers en non en dizaines de milliers. Mais les chiffres réels sont certainement 

encore plus élevés. 

L’incidence des DIP qui est beaucoup plus difficile à évaluer, a été récemment 

calculée de façon précise, pour la première fois, dans une région de Minnesota : 

10.3 pour 100 000 personnes et par an [7]. En utilisant ce taux, le nombre de 

nouveaux cas par an serait de 703 424 patients dans le monde, de 75 474 cas/an en 

Europe et de 104 019 cas/an en Afrique.  On comprend ainsi le chiffre attendu en 

Allemagne par Schmidt RE en 2007 : 100 000 cas contre 1400 patients du registre 

[8]. (TABLAEU XI). 
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 Population 
2009* 

Patients atteints 
de DIP ** 

Patients atteints 
de DIP /ans*** 

Registre 
actuel 

Monde 6 829 360 438 254 052 703 424  
Afrique 1 009 892 844 37 568 104 019 835 
Europe 732 758 546 27 258 75 474 10 279 
TABLEAU XI : Nombre de cas et Nombre de cas par an estimés de patients atteints de 

DIP dans le monde, en Europe et en Afrique.  

** Calculé sur la base d’une prévalence de 3.72 / 100 000 personnes  (B. Gathmann, 2009). [4] 

*** Calculé sur la base d’une incidence de 10.3 par 100 000 personnes par an (JOSHI A.Y, 2009).[7]  

 

Les vraies valeurs de prévalence et d’incidence des DIP doivent aussi tenir 

compte des grandes transformations qu’à connue cette pathologie sur le plan 

épidémiologique, phénotypique et génétique. 

 Ainsi, on est passé d’un ensemble de maladies rares à des maladies pouvant 

être communes (ex : predisposition to norovirus Infection), de maladies familiales à 

des affections pouvant être sporadiques (ex : herpes simplex encephalitis), de 

maladies exclusivement infantiles à des maladies à début plus fréquemment à l’âge 

adulte (ex : common variable Immunodeficiency), de maladies s’aggravant 

progressivement à des maladies s’améliorant spontanément (ex : IRAK-4 deficiency),  

de prédisposition aux infections opportunistes à un phénotype insoupçonné (ex : 

Crohn’s disease), de phénotypes multiples à un simple phénotype par patient (ex : 

defects of properdin and the terminal components of complement), d’épisodes 

multiples à la possibilité d’un seul épisode (ex : IL-12Rb1 deficiency), de DIP 

exclusivement hématopoiétiques à la possibilité maladies non hématopoiétiques 

(ex : epidermodysplasia verruciformis), d’affections récessives à la possibilité de 

maladies dominantes (ex: STAT1 deficiency), d’une pénétrance complète à une autre 

incomplète (ex : IFNGR1 deficiency), de maladies monogéniques à la possibilité 
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d’affections de génétique complexe (ex : leprosy), de mutations germinales à la 

possibilité de mutations somatiques (ex : Fas deficiency)[9] .  

 

2/ORIGINE GEOGRAPHIQUE : 
L’origine géographique de nos patients se caractérise par la prévalence de 

sujets de la région de Casablanca et ses alentours, confortant la notion de facilité de 

prise en charge médicale en fonction de la proximité. Toutefois, cette donnée n’est 

pas l’apanage exclusif de notre contexte dans la mesure où d’autres études, 

notamment celles rapportées dans d’autres pays du Maghreb ou du Moyen-Orient 

tel que l’Iran mais aussi ceux du groupe LASID, qui couvre la majorité des pays 

d’Amérique latine insistent sur la nécessité d’efforts accrus en vue d’un meilleur 

ciblage dans les zones à consanguinité élevée [10,11,12 ,13,14,15].  

Ainsi, dans le contexte national, une étude de la prévalence des DIP les plus 

fréquents mais aussi de ceux à manifestation très précoce, dès les premières années 

de la vie et donc potentiellement mortelles en absence de traitement, serait 

souhaitable dans les régions de très forte consanguinité (Rif, Moyen et haut Atlas). 

Elle permettrait d’avoir plus d’informations sur leur impact et leur importance réelle 

en tant que problème de santé publique. 

 

3/AGE ET SEXE : 
La littérature est unanime pour reconnaître que les DIP se manifestent de 

préférence en bas âge, chez  plus de 80 % des patients  âgés de moins de 20 ans. De 

plus, étant donné que bon nombre de ces maladies sont de transmission liée à l’X, 

environ 70 % des patients sont de sexe masculin [16].  
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Dans notre série ; l’âge moyen des malades était de 10 ans ; avec des 

extrêmes de 36 jours à 37.6 ans. 

 48.3 % des patients étaient de sexe féminin (versus 51.7 % pour le sexe 

masculin). 

Parmi les paramètres contributifs à cet âge moyen plus élevé chez nos 

patients on cite : 

• la présence d’une famille de 17 membres dont 11 présentaient un déficit 

en C1q inhibiteur, avec une moyenne d’âge de 37,6 ans (9 à 49 ans) pour 

ces 11 cas ; 

• la consultation relativement tardive de nos patients ; 

• le délai diagnostique assez élevé ;   

De la même manière, le profil étiologique de nos patients permet d’expliquer la 

prévalence de moindre envergure des patients de sexe masculin à travers  un certain 

nombre de constatations :  

• Une forte prévalence des phénotypes de DIP de transmission autosomique. 

Cette caractéristique a été également été rapportée lors d’études réalisées 

en Tunisie [17,18] et en Iran [19,20,21]. 

 

Pays Sexes (H) Sexes (F) 
Iran [22] 573 (61,6%) 357 (38,4%) 
Hongkong [23] 72 (61,5%) 45 (38,5%) 
Brésil [24] 95 (57,2%) 71 (42,8%) 
Tunisie [18] 96 (63,2%) 56 (36,8) 

Tableau XII : Distribution en fonction du sexe des patients de quelques rapports de 

la littérature [18,22 ,23,24]. 
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4/ CONSANGUINITE : 
Une relation a été établie entre la consanguinité et les troubles génétiques et de 

la même manière qu’entre celle-ci et les DIP [12,13,25]. D’après Khoury et Massad 

(2000), la consanguinité présente un effet délétère quant à l’apparition de 

malformations congénitales et de maladies héréditaires rares (maladies autosomiques 

récessives) [25,26,27,28,29]. 

Le taux de consanguinité diffère d’un pays à un autre, mais reste très bas en 

Europe et aux Etats-Unis (USA) par rapport aux pays du Monde Arabe. Il est de 20 à 

32,71% en Tunisie [10], 20 à 25% en Algérie [11], 0,60% en France [30], et 0,57% en 

Italie, alors qu’aux Etats-Unis, le taux de consanguinité ne représente que 0,01% [31]. 

Ainsi, les DIP sont observés avec des fréquences élevées dans les pays arabo-

musulmans et ceux du sud-est asiatique.  En effet, on y retrouve des prévalences de 

la consanguinité qui vont de 20 % environ dans les pays du Maghreb tels que la 

Tunisie et le Maroc à 76 % au Pakistan. D’un autre côté, la prévalence de la 

consanguinité est très faible dans les pays occidentaux [13,32]. 

Il est important de remarquer que ces valeurs moyennes ne reflètent pas 

toujours la réalité où il existe de foyers enclavés de consanguinité ayant des taux 

encore plus élevés. Par exemple, il existe des régions au Maroc, en Tunisie ou en Iran 

où la prévalence du phénomène dépasse de plus 10 % à 20 % les valeurs nationales 

[13,32,33].  

Cette situation est d’autant plus difficile à contrôler qu’elle s’enracine dans des 

traditions socioculturelles et économiques visant la conservation des biens et du 

patrimoine, favorisée par la proximité et le bas niveau de développement dans des 

régions à faible densité médicale. De ce fait, il existe une faible reconnaissance des 

DIP, notamment ceux à manifestation précoce et qui sont potentiellement mortels 

[13,32,33]. 
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ANNEXE 2 : Fréquence des mariages consanguins dans le monde arabe [13]. 

 

A l’intérieur même d’un pays, il existe une stratification de la prévalence de la 

consanguinité, en fonction du niveau socio-économique et culturel. Cette notion est 

clairement mise en évidence au niveau de la figure ci-dessous. Alors qu’il constitue 

un phénomène marginal au niveau des couples urbains modernes, le lien de parenté 

entre les membres d’un couple reste prépondérant dans les milieux rural et urbain 

populaires [33].  
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Figure 1 : Répartition des différents liens de parenté en fonction du type d’habitat 

d’après une étude réalisée au Maroc par Attazagharti et Al . [33] 

 

Les patients atteints de DIP se caractérisent ainsi par une fréquence de la 

consanguinité significativement plus élevée que celle de la population générale. 

Des exemples illustratifs à cet effet sont apportés par les données des 

registres nationaux d’Iran, d’Espagne, de France, d’Italie, de Tunisie, des USA et 

même par notre série.  
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5/ EVOLUTION DES CLASSIFICATIONS INTERNATIONALES DES DIP : 

A la fin des années 1960, les observations sur les DIP, avec leurs infections et 

baes génétiques associées, ont permis de diviser le système immunitaire en humoral 

et à médiation cellulaire. Ces maladies représentent en effet un véritable challenge 

en ce qui concerne leur diagnostic et leur traitement. Entamée en 1970, une 

nomenclature unifiée fut créée par un comité convoqué par l’organisation mondiale 

de la santé. Dès ce moment et sous l’égide de l’union internationale de sociétés 

d’immunologie, un comité international d’experts se réunit toutes les 2 ou 3 années 

en vue de procéder à une mise à jour de cette classification. Durant les 15 dernières 

années, la base moléculaire de plus de 200 DIP a été élucidée. Une dernière mise à 

jour émane de la rencontre de ce comité à Dublin, Irlande, en Juin 2009. Comme 

conséquence de ce travail, de nouvelles entités ont été intégrées et la nomenclature 

des DIP.  

Nous vous proposons un tableau comparatif des différentes entités introduites 

au fil des classifications 2005, 2007, et 2009 de DIP. [3, 34,35] 
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CLASSIFICATION 2005 CLASSIFICATION  2007 CLASSIFICATION 2009 
COMBINED T- AND B-CELL 
IMMUNODEFICIENCIES 

COMBINED T CELL AND B CELL 
IMMUNODEFICIENCIES 

COMBINED T CELL AND B CELL 
IMMUNODEFICIENCIES 

1. T-B1 SCID* 1/T-B+ SCID 1/T-B+ SCID* 
(a) gc deficiency  yc deficiency (a) gc Deficiency 
(b) JAK3 deficiency JAK 3 deficieny (b) JAK3 deficiency 
(c) IL-7Ra deficiency IL 7R α deficiency (d) CD45 deficiency 
(d) CD45 deficiency CD45 deficiency (e) CD3d/CD3e /CD3z  deficiency 
(e) CD3d/CD3e deficiency CD3δ/CD3ε/CD3ζ deficiency (f) Coronin-1A deficiency 
2. T-B- SCID* 2/T- B- SCID 2/T-B- SCID* 
(a) RAG 1/2 deficiency RAG 1/2 deficiency (a)RAG 1/2 deficiency 
(b) DCLRE1C (Artemis) deficiency DCLREIC(artemis deficiency) (b) DCLRE1C (Artemis) deficiency 
(c) reticular dysgenesis Adenosine deaminase deficiency 3. Omenn syndrome 
3. Omenn syndrome reticular dysgenesis 4. DNA ligase IV deficiency 
4/DNA ligase IV 3/OMENN SYNDROME 5. Cernunnos deficiency  
5/Cernunnos/XLF 4/DNA ligase IV 6. CD40 ligand deficiency 
6/CD40  ligand deficiency 5/Cernunnos/XLF 7. CD40 deficiency  
7/CD40 deficiency 6/CD40  ligand deficiency 8. Purine nucleoside deficiency 
8/PNP deficiency 7/CD40 deficiency 9. CD3g deficiency  
9/CD3γ deficiency 8/PNP deficiency 10. CD8 deficiency  
10/CD8 deficiency 9/CD3γ deficiency 11. ZAP-70 deficiency 
11/ZAP-70 deficiency 10/CD8 deficiency 12. Ca11 channel deficiency 
12/TAP1/2 deficiency 11/ZAP- 70 deficiency 13. MHC class I deficiency 
13/Winged helix deficiency(nude) 12/Ca++ channel deficiency 14. MHC class II  deficiency 
PREDOMINANTLY ANTIBODY 13/MHC class 1 deficiency 15. Winged helix deficiency (Nude) 
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DEFICIENCIES 
1. Severe reduction in all serum Ig 
isotypes with absent B cells 

14/MHC class 2 deficiency 16. CD25 deficiency  

(a) Btk deficiency  15/Winged helix deficiency(nude) 17. STAT5b deficiency 
(b) m heavy chain deficiency Adenosine deaminase deficiency 18. Itk deficiency  
(c) l 5 deficiency  reticular dysgenesis 19. DOCK8 deficiency 
(d) Iga deficiency  PREDOMINANTLY ANTIBODIES DEFICIENCIES: PREDOMINANTLY ANTIBODIES DEFICIENCIES: 
(e) BLNK deficiency  1/Severe reduction in all serumimmunoglobulin 

isotypes with profoudly decreased or absent B 
cells  

1. Severe reduction in all serum immunoglobulin 
isotypes with profoundly decreased or absent B 
cells 

(f) Thymoma with 
immunodeficiency 

Btk deficiencies(X-LINKED agammaglobulinemia) (a) Btk deficiency  

2. Severe reduction in at least 2 
serum Ig isotypes with normal or 
low numbers of B cells 

μ Heavy chain deficiencies (b) m heavy chain deficiency 

(a) Common variable 
immunodeficiency disorders 

λ 5 deficiency (c) l5 deficiency  

(b) ICOS deficiency  Ig α deficiency (d) Iga deficiency  
(c) CD19 deficiency Ig β deficiency (e) Igb deficiency  
(d) TACI deficiency BLNK deficiency (f) BLNK deficiency  
(e) BAFF receptor deficiency  Thymoma with immunodeficiency (g) Thymoma with immunodeficiency reduction in 

at least 2 serum 
3. Severe reduction in serum IgG 
and IgA with increased IgM  and 
normal numbers of B cells 

myelodysplasia 2. Severereduction in at least 2 serum 
immunoglobulin isotypes with normal or low 
number of B cells  

(a) AID deficiency 2/Severe reduction in serum Ig G and Ig A with 
normal ,low or very low numbers of B cells 

(a) CVIDs 
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(b) UNG deficiency common variable immunodeficiency disorders (b) ICOS deficiency  
4. Isotype or light chain 
deficiencies with normal numbers 
of B cells 

a:ICOS deficiency (c) CD19 deficiency  

(a) Ig heavy chain deletions b:CD19 deficiency (d) TACI deficiency 
(b) k Chain deficiency c:X-Linked lymphoproliferative syndrome (e) BAFF receptor deficiency 
(c) Isolated IgG subclass deficiency 3/Severe reduction in serum IgG and Ig A with 

normal /elevated Ig M and normal numbers of B 
cells  

3. Severe reduction in all serum IgG and IgA with 
normal/elevated IgM and normal number of B cells 

(d) IgA with IgG subclass 
deficiency 

a:CD 40L deficiency (a) CD40L deficiency 

(e) Selective b:CD 40 deficiency (b) CD40 deficiency 
IgA deficiency c:Activation -induced cytidine deaminase 

deficiency  
(c) AID deficiency 

5. Specific antibody deficiency with 
normal Ig concentrations and 
numbers of B cells 

d:UNG deficiency (d) UNG deficiency 

6. Transient 
hypogammaglobulinemia of 
infancy 

4/Isotype or light chain deficiencies with normal 
numbers of B cells  

4. Isotype or light chain deficiencies with normal 
numbers of B cells 

OTHER WELL-DEFINED 
IMMUNODEFICIENCY SYNDROMES 

a: Ig heavy chain deletions  (a) Ig heavy chain mutations and deletions 

1. Wiskott-Aldrich b:κ chain deficiency (b) k chain deficiency  
2. DNA repair defects c:Isolated Ig G subclass deficiency (c) Isolated IgG subclass deficiency 
(a) Ataxiatelangiectasia d:IgA deficiency associated with IgG Subclass 

deficiency 
(d) IgA with IgG subclass deficiency 

(b) Ataxia-like syndrome e:Selective IgA deficiency (e) Selective IgA deficiency 
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(c) Nijmegen breakage syndrome 5/Specific antibody deficiency with normal Ig 
concentrations and normal numbers of B cells 

5. Specific antibody deficiency with normal Ig 
concentrations and normal numbers of B cells 

(d) Bloom syndrome 6/Transient hypogammaglobulinemia of infancy 
with normal numbers of B cells  

6. Transient hypogammaglobulinemia of infancy 
with normal numbers of B cells 

3. Thymic defects Di George 
anomaly 

OTHER WELL DEFINED IMMUNODEFICIENCY 
SYNDROMES 

 Other well defined immunodeficiency syndromes 

4. Immuno-osseous dysplasias 1/WAS 1. WAS 
(a) Cartilage hair hypoplasia 2/DNA repair defects (other than those in table 

1) 
2. DNA repair defects 

(b) Schimke syndrome a:Ataxia telangiectasia  (a) Ataxiatelangiectasia 
5. Hermansky-Pudlak syndrome 
type 2 

b:Ataxia telangiectasia like disease  (b)Ataxiatelangiectasia like disease (ATLD) 

6. Hyper-IgE syndrome c:Nijmegen breakage syndrome (c) Nijmegen breakage syndrome 
7. Chronic mucocutaneous 
candidiasis 

d:Bloom syndrome (d) Bloom syndrome 

 DISEASES OF IMMUNE 
DYSREGULATION 

3/Thymic defects DiGoeorge anomaly (e) Immunodeficiency with centromeric instability 
and facial anomalies (ICF) 

1/Immunodeficiency with 
hypopigmentation 

4/Imminoosseous dysplasias (f) PMS2 deficiency 

(a) Chediak-Higashi syndrome a:Cartilage hair hypoplasia  3. Thymic defects DiGeorge anomaly (chromosome 
22q11.2 deletion syndrome) 

(b) Griscelli syndrome,type 2 b:Schimke syndrome 4. Immune-osseous dysplasias 
2. Familial hemophagocytic 
lymphohistiocytosis (FHL) 
syndromes 

5/Hyper IgE Syndromes (a) Cartilage hair hypoplasia 

(a) Perforin deficiency a:Job syndrome(AD HIES) (b) Schimke syndrome 
(b) Munc 13-D deficiency b:AR HIES with mycobacterial and viral infections 5. Comel-Netherton syndrome 
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(c) Syntaxin 11 deficiency c:AR HIES with viral infections and CNS 
vasclitis/hemorrhage 

6. Hyper-IgE syndromes 

3. X-linked lymphoproliferative 
syndrome (XLP) 

6/Chronic mucocutaneous candidiasis  (a) AD-HIES(Job syndrome) 

4. Syndromes with autoimmunity 7/Hepatic veno-occlusive disease with immuno 
deficiency 

(b) AR-HIES 

(a) Autoimmune 
lymphoproliferative syndromeALPS 

8/Hoyerall Hreidarson syndrome 7. Chronic mucocutaneous candidiasis 

(i) CD95 (Fas) defects ,type 1a DISEASES OF IMMUNE DYSREGULATION  8. Hepatic venoocclusive disease with 
immunodeficiency(VODI) 

(ii) CD95L (Fas ligand)defects,ALPS 
type 1b 

1/Immunodeficiency with hypopigmentation  9. XL-dyskeratosis congenita (Hoyeraal-
Hreidarsson syndrome) 

(iii) Caspase 10 defcts,ALPS type 
2a 

a:chediak higashi syndrome DISEASES OF IMMUNE DYSREGULATON 

(iv) Caspase 8 defects,ALPS type 
2b 

b:Griscelli Syndrome type 2 1. Immunodeficiency with hypopigmentation 

(b) APECED c:Hermansky Pudlak Syndrome,type 2 (a) Chediak-Higashi syndrome 
(c) IPEX, 2/Familial hemophagocytic lymphohistiocytosis 

syndromes 
(b) Griscelli syndrome,type2 

CONGENITAL DEFECTS OF 
PHAGOCYTE NUMBER, FUNCTION, 
OR BOTH 

a:perforin deficiency (c) Hermansky-Pudlak syndrome, type 2 

1.-3. Severe congenital 
neutropenias 

b:Munc 13-D deficiency 2. Familial hemophagocytic lymphohistiocytic 
syndromes 

4. Kostmann syndrome  c:Syntaxin 11 deficiency (a) Perforin deficiency 
5. Cyclic neutropenia  3/X-Linked lymphoproliferative syndrome (b) UNC13D 13-D deficiency 
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6. X-linked neutropenia a:XLP1 (c) Syntaxin 11 (STX11) deficiency 
7. Leukocyte adhesion deficiency 
type 1 

b:XLP2 3. Lymphoproliferative syndromes 

8. Leukocyte adhesion deficiency 
type 2 

4/Syndromes with autoimmunity (a) XLP1, SH2D1A deficiency 

9. Leukocyte adhesion deficiency 
type 3 

a:ALPS  (b) XLP2, XIAP deficiency 

10. Rac 2 deficiency      i:CD95(FAS)defects,ALPS type 1a (c) ITK deficiency  
11. b-Actin deficiency      ii:CD 95L(Fas Ligand)defects,ALPS type 1b 4. Syndromes with autoimmunity 
12. Localized juvenile periodontitis    iii:Caspase 10defects,ALPS type 2 a  (a) Autoimmune lymphoproliferative 

syndrome(ALPS) 
13. Papillon-Lefe`vre syndrome    iv:Caspase 8 defects ,ALPS TYPE 2 b (i) CD95 (Fas) defects,ALPS type 1a 
14. Specific granule deficiency     v:Activating N ras defect,Nras ALPS  (ii) CD95L (Fas) ligand defects;ALPS type 1b 
15. Shwachman-Diamond 
syndrome 

b:APECED(autoimmune polyendocrinopathy with 
canidiasis and ectodermal dystrophy) 

(iii) Caspase 10 defects,ALPS type 2a 

16. X-linked chronic 
granulomatous disease (CGD) 

c:IPEX(immune 
dysregulation,polyendocrinopathy,enteropathy[X-
linked]) 

(iv) Caspase 8 defects,ALPS  type 2b 

17.-19. Autosomal CGDs  CONGENITAL DEFECTS OF PHAGOCYTE 
NUMBER,FUNCTION,OR BOTH 

(v) Activating N-Ras defect,N-RAS dependent ALPS 

20. Neutrophil G-6PD deficiency neutropénies(1-5) (b) APECED, 
21. IL-12 and IL-23 receptor b1 
deficiency 

1-3/Severe congenital neutropenias (c) IPEX 

22. IL-12p40 deficiency  5/Cyclic neutropenia (d) CD25  
23. IFN-g receptor 1 deficiency 4/KOSTAMNN disease CONGENITAL DEFECTS OF PHAGOCYTE NUMBER, 

FUNCTION, OR BOTH 
24. IFN-g receptor 2 deficiency 6/X-linked neutropenia myelodysplasia 1.-2. Severe congenital neutropenias 
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25. STAT1 deficiency 7/P14 deficiency 3. Kostmann disease  
DEFECTS IN INNATE IMMUNITY leucocyte adhesion deficiency: 4 Neutropenia with cardiac and urogenital 

malformations 
(EDA-ID) 8/Leukocyte adhesion deficiency(LAD)type 1 5 Glycogen storage disease type 1b 
Anhidrotic ectodermal dysplasia 
with immunodeficiency(EDA-ID) 

9/leukocyte adhesion deficiency type 2 6. Cyclic neutropenia N ? Oscillations of other 

IL-1 receptor–associated kinase 4 
(IRAK4) 

10/Leukocyte adhesion deficiency type 3 8. P14 deficiency N1L 

WHIM (warts, 
hypogammaglobulinemia 
infections, 
myelokathexis)syndrome 

11/Rac 2 deficiency 9. Leukocyte adhesion deficiency type 1 

Epidermodysplasia verruciformis 12/β-Actin deficiency 10. Leukocyte adhesion deficiency type 2 
 Autoinflammatory disorders 13/localized juvenile periodontitis 11. Leukocyte adhesion deficiency type 3 
Familial Mediterranean fever 14/Papillon-Lefèvre syndrome 12. Rac 2 deficiency 
TNF receptor–associated periodic 
syndrome (TRAPS) 

15/Specific granule deficiency 13. b-Actin deficiency 

Hyper-IgD syndrome  16/Shwachman-Diamond Syndrome 14. Localized juvenile periodontitis 
Muckle-Wells syndrome Chronic granulomatous disease(17-18) 15. Papillon-Lefe`vre syndrome 
Familial cold autoinflammatory 
syndrome 

17/X-Linked chronic granulomatous disease 16. Specific granule deficiency 

Neonatal-onset multisystem 
inflammatory disease (NOMID)or 
chronic infantile and articular 
syndrome (CINCA)* 

18-20/Autosomal chronic granulomatous 
diseases 

17. Shwachman-Diamond syndrome 

Pyogenic sterile arthritis, 
pyoderma gangrenosum, 

21/Neutrophil G-6PD deficiency 18. X-linked chronic granulomatous disease (CGD) 
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acnePAPA) syndrome 
Blau syndrome  22/IL-12 and  IL-23 receptorβ1 chain deficiency   19.-21.Autosomal CGDs  
 COMPLEMENT DEFICIENCIES 23/IL -12p40 deficiency 22. IL-12 and IL-23 receptor b1 chain deficiency 
C1q deficiency  IFN GAMMA DEF 23. IL-12p40 deficiency M IFN-g secretion 

Susceptibility to mycobacteria and  Salmonella 
C1r deficiency 24/IFN-γ receptor1 deficiency  24. IFN-g receptor 1 deficiency 
C4 deficiency  25/IFN-γ receptor 2 deficiency 25. IFN-g receptor 2 deficiency 
C2 deficiency 26/STAT 1 deficiency (2forms) 26. STAT1 deficiency 
C3 deficiency  DEFECTS IN INNATE IMMUNITY 27. AD hyper-IgE  
C5 deficiency  EDA-ID 28. AR hyper-IgE(TYK2 deficiency) 
C6 deficiency  EDA -ID(XL) 29. Pulmonary alveolar proteinosis 
C7 deficiency  EDA-ID (AD ) DEFECTS OF INNATE IMMUNITY 
C8a deficiency IRAK 4 deficiency  EDA-ID  
C8b deficiency Absent  WHIM Anhidrotic ectodermal dysplasia 1 specific antibody 

deficiency EDA-ID  
C9 deficiency Reduced  Epidermodysplasia verruciformis IL-1 receptor associated kinase 4 (IRAK4) 

deficiency 
C1 inhibitor deficiency Herpes simplex encephalitis(AR) MyD88 deficiency  
Factor I deficiency  Herpes simplex encephalitis(AD) WHIM syndrome 
Factor H deficiency  AUTOINFLAMMATORY DISORDERS Epidermodysplasia verruciformis 
Factor D deficiency Familial meditarranean fever Herpes simplex encephalitis (HSE) 
Properdin deficiency  TRAPS HSE Central nervous system 
MBP deficiency Hyper Ig D syndrome Chronic mucocutaneous candidiasis 
MASP2 deficiency Muckle Wells syndrome Trypanosomiasis APOL-I 
  F amilial cold autoinflammatory syndrome Autoinflammatory disorders 
  NOMID or CINCA sydrome: Familial Mediterranean fever 
  NOMID  TNF receptor-associated periodic syndrome TRAPS) 
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  CINCA Syndrome Hyper IgD syndrome  
  Pyogenic sterile arthritis ,pyoderma gangrenosum 

,acne syndrome 
Muckle-Wells syndrome 

  Blau syndrome Familial cold autoinflammatory syndrome 
  Majeed syndrome Neonatal onset multisystem  inflammatory disease 

(NOMID) or  (CINCA) 
  COMPLEMENT DEFICIENCIES Pyogenic sterile arthritis, pyoderma gangrenosum, 

acne(PAPA) syndrome 
  C1q deficiency Blau syndrome  
  C1r deficiency Majeed syndrome 
  C1s deficiency COMPLEMENT DEFICIENCIES 
  C4 deficiency C1q deficiency  
  C2 deficiency C1r deficiency 
  C3 deficiency C1s deficiency  
  C5 C4 deficiency  
  C6 C2 deficiency  
  C7 C3 deficiency  
  C8 C5 deficiency  
  C8a C6 deficiency  
  C8b C7 deficiency  
  C9 C8a deficiency 
  C1 inhibitor deficiency C8b deficiency  
  Factor 1 deficiency C9 deficiency  
  Factor H deficiency C1 inhibitor deficiency  
  Factor D deficiency Factor I deficiency  
  Properdin deficiency Factor H deficiency  
  MBP deficiency Factor D deficiency  
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  MASP2 deficiency MBP deficiency 
  Complement receptor 3 deficiency MASP2 deficiency  
  Membrane cofactor protein(CD46)deficiency Complement receptor 3 (CR3) deficiency 
  MAC inhibitor(CD59)deficiency Membrane cofactor protein (CD46) deficiency 
  Paroxysmal noturnal hemoglobinuria Membrane attack complex inhibitor (CD59) 

deficiency 
    Paroxysmal nocturnal hemoglobinuria 

Immunodeficiency associated with ficolin 3 
deficiency 

 

Tableau XIII : Tableau objectivant l’évolution diagnostique des DIP au fil des classifications internationales 2005[34] ,2007[35] et 

2009[3]
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6/COMPARAISON DE NOS RESULTATS : 
Nous proposons maintenant de comparer nos résultats avec  ceux retrouvés 

dans la littérature, à partir des publications  concernant les cas de DIP en Algérie 

[36], en Tunisie [37], en Egypte [38,39], et en Afrique du Sud [40,41], d’abord 

globalement, c'est-à-dire en fonction des 8 grandes classes de DIP puis en détail en 

abordant séparément chaque groupe de DIP. 

 

6-1/EN AFRIQUE : 

6-1-1/ GLOBALEMENT : 

Le plus grand effectif des malades atteints de DIP est enregistré en Tunisie 

avec 397 cas, avec une fréquence des groupes A(déficits combinés en cellules T ET 

B), B(déficits en anticorps), C(autres syndromes bien définis) et  E (déficits 

congénitaux en phagocytes) , sensiblement égale à 23% . 

− Concernant l’Egypte ,195 cas ont été colligés, dont plus de la moitié est 

représentée par les groupes A et B avec une légère prédominance du 

groupe A. 

− Toutefois, peu de données sont disponibles sur les groupes de DIP en 

Algérie et en Afrique Du Sud, mais les chiffres des groupes nous 

montrent, une prédominance des déficits en Anticorps avec plus que la 

moitié des cas. 

− -Globalement donc, on peut dire que les déficits en anticorps 

prédominent dans les séries africaines, ce qui réconforte les données de 

la littérature[] . 
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DIP MAROC 
[1] 

TUNISIE 
[37] 

ALGERIE 
[36] 

EGYPTE 
[38,39] 

AF . DU SUD 
[40,41] 

A. Combined T and B cell 
immunodeficiency 51(22.2%) 93(23,42%) 11(18%) 52(25,4%) 27(13,84%) 

SCID(1/2) 25(49%) 29(31%)  32(61.5%)  
1/T-B-scid  9(9.7%)  2(3.8%)  
2/T-B+scid  20(21.5%)    
CID(1/2) 26(51%) 64(69%)  20(38%)  
1/OMMEN SD 1(3.8%) 8(8.6%)  5(9.6%)  
2/MHC CLASS II deficiency 14(53.8%) 34(36.6%)  4(7.7%)  
B. Predominant antibody deficiencies 61(26.5%) 90(22,67%) 34(55,73%) 49(24,1%) 97(49,73%) 
Xlinked agamma 12(19.7%) 21(23.3%)    
Thymoma with immunodeficiency      
CVID 11(18%) 30(33.3%)    
Hyper IgM 9(16%) 14(15.5%)  2(4%)  
SUBCLASS IgG DEFICIENCY 6(9.8%) 1(1.1%)  2(4%)  
SELACTIVE IgA DEFICIENCY 18(29.5%) 16(17.7%)  15(30.6%)  
C. Other well-defined immunodeficiency 
syndromes 71(30.8%) 92(23,17%) 7(11,47%) 34(16,66%)  

WAS 2(2.8%) 8(8.9%)  5(14.7%)  
ATAXIA TELANGIECTASIA 27(38%) 65(70.9%) 7(100%) 14(41.1%)  
DIGEORGE ANOMALY 5(7%) 4(4.3%)  3(8.8%)  
HYPER IgE SD 30(42.2%) 14(15.2%)  9(26.4%)  
MCC 3(4.2%)   3(8.8%)  
D. Diseases of immune dysregulation 3(1.3%) 8(2,1%)  4(2%)  
CHEDIACK HIGASHI SD 1(33.3) 5(62.5%)    
GRISCELLI SD 2(66.6%)   2(100%)  
FAMILIAL HEMOPHAGOCYTIC 
LYMPHOHISTIOCYTOSIS SD  3(37.5%)    

Xlinked LYMPHOPROLIFERATIVE SD      
E. Congenital defects of phagocytes 19(8.26%) 92(23,17%) 10(16,4%) 19(9,3%) 15(7,69%) 
SEVERE CONGENITAL NEUTROPENIA 4(21%)  3(30%)   
KOSTMANN DISEASE 2(10.5%)     
LAD 1(5.2%) 17(18.4%)  3(15.8%)  
CGD 4(21.%) 41(44.5%)  13(68%)  
MSMD 3(15.8%) 20(21.7%)    
F. Defects in innate immunity 1(0%)     
G. Autoinflammatory disorders 10(4,3%)     
H.Complement deficiencies 11(4.7%) 4(1%)   39(20%) 
TOTAL 230 397 61 204 195 

TABLEAU XIV Répartition des DIP par groupes au Maroc[1], Tunisie[37] , 

Egypte[38,39] , Algérie[36] et Af.du Sud[40,41] 



 

 

63 

 

6-1-2 : COMPARAISON DES DONNEES PAR GROUPE DE DIP : 

Dans les tableaux qui vont suivre, nous insérons aussi les chiffres globaux de 

l’Afrique, représentés dans la colonne ASID, qui est une moyenne statistique des cas 

répertoriés dans toutes les séries africaines publiées ,en sachant qu’il n’y a toujours 

pas de rapport officiel publié par cet organisme. 

a/-déficits combinés : 

− Les CID  prédominent au Maroc comme en Tunisie, contrairement à la 

série égyptienne ou les SCID représentent 61.5% des déficits combinés. 

− Les deux principales pathologies répertoriées dans le sous groupe des 

CID  dans toutes les séries sont d’abord le déficit en HLA classe II puis 

l’OMMEN syndrome. 

− Le seul sous type de SCID qui a été objectivé dans nos séries africaines 

est le déficit en Adénosine déaminase. 



 

 

64 

 

 MAROC AFRIQUE  
DU SUD EGYPTE ALGERIE TUNISIE ASID 

TOTAL 230 195 204 61 397 1087 
COMBINED T CELL AND B 
CELL IMMUNODEFICIENCIES 51(22.1%) 27(13.8%) 52(25.7%) 11(18%) 93(23.4%) 234(21.5%) 

LES SCID 25(49%)  32(61.5%)  29(32%) 86(36.7%) 
1/T-B+ SCID     20(69%) 20(23.2%) 
yc deficiency       
JAK 3 deficieny       
IL 7R α deficiency       
CD45 deficiency       
CD3δ/CD3ε/CD3ζ deficiency       
2/T- B- SCID   2(6.25%)  9(31%) 11(12.8%) 
RAG 1/2 deficiency       
DCLREIC(artemis deficiency)       
Adenosine deaminase 
deficiency   2(100%)   2(18.2%) 

reticular dysgenesis       
LES CID: 26(51%)  12(37.5%)  64(68%) 102(43.5%) 
3/OMENN SYNDROME 1(5.5%)  5(41.7%)  8(12.5%) 14(13.7%) 
4/DNA ligase IV       
5/Cernunnos/XLF       
6/CD40  ligand deficiency     8(12.5%) 8(7.8%) 
7/CD40 deficiency       
8/PNP deficiency       
9/CD3γ deficiency   1(8.4%)   1(1%) 
10/CD8 deficiency 3(16.7%)    2(3.2%) 5(4.9%) 
11/ZAP- 70 deficiency       
12/Ca++ channel deficiency       
13/MHC class 1 deficiency       
14/MHC class 2 deficiency 14(77.8%)  4(33.4%)  34(53.2%) 52(51%) 
15/Winged helix 
deficiency(nude)       

16/ CD25 deficiency       
17/STAT 5b deficiency       
AUTRES 8(30%)  8(15%)  12(13%) 28(27%) 

 

TABLEAU XV : Répartition des déficits combinés au Maroc[1], Tunisie[37] , 

Egypte[38,39] , Algérie[36] et Af.du Sud[40,41] 
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b/Déficits en anticorps 

Prédominent, et présentent 30.4% des DIP en Afrique. 

Par contre, il existe une disparité du profil étiologique des déficits en 

anticorps d’une série à une autre, puisqu’on note la prédominance des 

agammaglobulinémies  au Maroc seul, contrairement à la Tunisie,ou les 

hypogammaglobulinémies sont les plus fréquentes. L’Egypte, quant à elle, présente 

un plus grand nombre de déficits en isotypes ou chaines légères. 

Le déficit sélectif en IgA ressort à une fréquence assez élevée dans les pays de 

l’ASID, qui rejoignent les chiffres répertoriés chez nous. 

Le CVID présente la sous classe prédominante dans les groupeS des 

hypogammaglobulinémies. 
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 MAROC AFRIQUE DU SUD EGYPTE ALGERIE TUNISIE ASID 

PREDOMINANTLY ANTIBODIES  
DEFICIENCIES: 61(26.5%) 97(49.7%) 49(24.2%) 34(55.7%) 90(22.6%) 331(30.4%) 

1/Severe reduction in all 
serumimmunoglobulin isotypes with 
profoudly decreased or absent B cells  

16(26.3%)  3(6.1%)  29(32.3%) 45(13.5%) 

Btk deficiencies(X-LINKED 
agammaglobulinemia) 12(75%)    21(73%) 21(46.6%) 

AR AGAMMA: 04(25%)    8(27.6%) 8(17.7%) 
μ Heavy chain deficiencies       
λ 5 deficiency       
Ig α deficiency       
Ig β deficiency       
BLNK deficiency       
Thymoma with immunodeficiency       
myelodysplasia       
2/Severe reduction in serum Ig G and 
Ig A with normal ,low or very low 
numbers of B cells 

11(18%)  14(28.6%)  30(33.4%) 53(16%) 

common variable immunodeficiency 
disorders 11(100%)  14(100%)  30(100%) 44(83%) 

a:ICOS deficiency       
b:CD19 deficiency       
c:X-Linked lymphoproliferative 
syndrome       

3/Severe reduction in serum IgG and 
Ig A with normal /elevated Ig M and 
normal numbers of B cells  

9(14.7%)  2(4.1%)  14(15.6%) 25(7.5%) 

a:CD 40L deficiency      8(32%) 
b:CD 40 deficiency       
c:Activation -induced cytidine 
deaminase deficiency        

d:UNG deficiency       
4/Isotype or light chain deficiencies 
with normal numbers of B cells  24(39.3%)  17(34.7%)  17(18.9%) 65(19.6%) 

a: Ig heavy chain deletions        
b:κ chain deficiency       
c:Isolated Ig G subclass deficiency 6(25%)  2(11.8%)  1(5.8%) 9(13.8%) 
d:IgA deficiency associated with IgG 
Subclass deficiency       

e:Selective IgA deficiency 18(75%)  15(88.3%)  16(95%) 56(86.2%) 
5/Specific antibody deficiency with 
normal Ig concentrations and normal 
numbers of B cells 

      

6/Transient hypogammaglobulinemia 
of infancy with normal numbers of B 
cells  

1(1 .6%)  2(4.1%)   3(1%) 

AUTRES       

TABLEAU XVI Répartition des déficits en anticorps au Maroc[1], Tunisie[37], 
Egypte[38,39], Algérie[36] et Af.du Sud[40,41] 
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c/autres syndromes bien définis : 

− l’ataxie télangiectasie présente à elle seule à peu près la moitié des cas 

enregistrés en Afrique. 

− Les syndromes d’hyper IgE la suivent, puisqu’ils représentent 25% des cas 

de syndromes d’immunodéficience bien définis en Afrique. 

 
MAROC 
2008 

AFRIQUE 
DU SUD EGYPTE ALGERIE TUNISIE ASID 

OTHER WELL DEFINED 
IMMUNODEFICIENCY SYNDROMES 71(30.8%)  34(16.8%) 7(11.4%) 92(23%) 204(18.7%) 

1/WAS 2(2.8%)  5(14.7%) 7(100%) 8(8.96%) 22(10.7%) 
2/DNA repair defects (other than 
those in table 1) 30(42.2%)  14(41.2%)  65(70.7%) 109(53.4%) 

a:Ataxia telangiectasia  27(90%)  14(100%)  65(100%) 106(97.3%) 
b:Ataxia telangiectasia like 
disease        

c:Nijmegen breakage syndrome       
d:Bloom syndrome 3(10%)     3(2.75%) 
3/Thymic defects DiGoeorge 
anomaly 5(7%)  3(8.9%)  4(4.4%) 12(5.8%) 

4/Imminoosseous dysplasias 1(1.4%)    1(1.1%) 2(1%) 
a:Cartilage hair hypoplasia  1(100%)    1(100%) 2(100%) 
b:Schimke syndrome       
5/Hyper IgE Syndromes 30(42.2%)  9(27%)  14(15.2%) 53(26%) 
a:Job syndrome(AD HIES)       
b:AR HIES with mycobacterial and 
viral infections       

c:AR HIES with viral infections 
and CNS vasclitis/hemorrhage       

6/Chronic mucocutaneous 
candidiasis  3(4.2%)  3(8.9%)   6(3%) 

7/Hepatic veno-occlusive 
disease with immuno deficiency       
8/Hoyerall Hreidarson syndrome       
AUTRES       

TABLEAU XVII répartition des autres syndromes bien définis au Maroc[1], 

Tunisie[37], Egypte[38,39], Algérie[36] et Af.du Sud[40,41] 
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d/troubles de la régulation immunitaire : 

− La représentativité des cas dans cette catégorie est très faible comme en 

témoigne le pourcentage 0.1% pour la totalité des malades en Afrique. 

− les syndromes répertoriés sont, comme pour le Maroc,le syndrome de 

Griscelli et le Chediak Higashi. 

 MAROC AFRIQUE 
DU SUD EGYPTE ALGERIE TUNISIE ASID 

DISEASES OF IMMUNE DYSREGULATION  3(1.3%)  4(3.6%)   8(2%) 15(0.1%) 
1/Immunodeficiency with hypopigmentation  3(100%)   2(50%)   5(62.5%) 10(66.7%) 
a:chediak higashi syndrome 1(34%)       5(100%) 6(60%) 
b:Griscelli Syndrome type 2 2(67%)   2(100%)     4(40%) 
c:Hermansky Pudlak Syndrome,type 2             
2/Familial hemophagocytic lymphohistiocytosis 
syndromes         3(37.5%) 3(20%) 
a:perforin deficiency             
b:Munc 13-D deficiency             
c:Syntaxin 11 deficiency             
3/X-Linked lymphoproliferative syndrome             
a:XLP1             
b:XLP2             
4/Syndromes with autoimmunity     2(50%)     2(13.4%) 
a:ALPS      2(100%)     2(100%) 
i:CD95(FAS)defects,ALPS type 1a             
ii:CD 95L(Fas Ligand)defects,ALPS type 1b             
iii:Caspase 10defects,ALPS type 2 a              
iv:Caspase 8 defects ,ALPS TYPE 2 b             
v:Activating N ras defect,Nras ALPS              
b:APECED(autoimmune polyendocrinopathy with 
canidiasis and ectodermal dystrophy)             
c:IPEX(immune 
dysregulation,polyendocrinopathy,enteropathy[X-
linked])             
AUTRES             

TABLEAU XVIII répartition des troubles de la régulation immunitaire au 

Maroc[1], Tunisie[37], Egypte[38,39], Algérie[36] et Af.du Sud[40,41] 
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e/déficit congénital de la phogocytose : 

− Représentent 14.2% du total des DIP en Afrique,et viennent donc en 4ème 

position après les déficits en anticorps,les déficits combinés,les autres 

syndromes d’immunodéficience bien définis. 

− la granulomatose septique chronique et la prédisposition mendélienne 

aux mycobactéries(MSMD)sont de loin les pathologies les plus 

fréquentes dans toutes les séries africaines ,y compris la notre. 

− On note que la Tunisie rapporte un nombre prépondérant de déficits en 

adhésion leucocytaire(LAD)avec un pourcentage de 18.5% 

− On note aussi que seule notre série marocaine rapporte deux cas de 

maladie de Kostamann. 
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 MAROC  AFRIQUE 
DU SUD EGYPTE ALGERIE TUNISIE ASID 

Congenital defects of phagocyte 
number,function,or both 19(8.3%) 15(7.6%) 19(9.4%) 10(16.3%) 92(23.1%) 155(14.2%) 

neutropénies(1-5) 5 (26.3%)   3(15.8%)   5(5.4%) 13(8.4%) 
1-3/Severe congenital 
neutropenias 4(80%)     3(30%)   7(4.6%) 
5/Cyclic neutropenia 1(20%)       5(5.4%) 6(4%) 
4/KOSTAMNN disease 2(10.5%)         2(1.2%) 
6/X-linked neutropenia 
myelodysplasia             
7/P14 deficiency             
leucocyte adhesion deficiency: 1(5.3%)   3(15.8%)   17(18.5%) 21(13.5%) 
8/Leukocyte adhesion 
deficiency(LAD)type 1         17(100%) 17(81%) 
9/leukocyte adhesion deficiency 
type 2             
10/Leukocyte adhesion deficiency 
type 3             
11/Rac 2 deficiency             
12/β-Actin deficiency             
13/localized juvenile periodontitis             
14/Papillon-Lefèvre syndrome             
15/Specific granule deficiency             
16/Shwachman-Diamond 
Syndrome           1(0.6%) 
Chronic granulomatous 
disease(17-18)CGD 4(21%)   13(68.5%) 7(70%) 41(44.6%) 65(42%) 
17/X-Linked chronic 
granulomatous disease 4(100%)         4(6.2%) 
18-20/Autosomal chronic 
granulomatous diseases             
21/Neutrophil G-6PD deficiency             
22-23/MSMD 3(15.8%)       20(21.7%) 23(14.9%) 
22/IL-12 and  IL-23 receptorβ1 
chain deficiency               
23/IL -12p40 deficiency             
IFN GAMMA DEF             
24/IFN-γ receptor1 deficiency              
25/IFN-γ receptor 2 deficiency             
26/STAT 1 deficiency (2forms)             
AUTRES         9(9.8%) 9(5.8%) 

TABLEAU IXX Répartition des troubles de la phagocytose au 
Maroc[1],Tunisie[37], Egypte[38,39], Algérie[36] et Af.du Sud[40,41] 
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Dans les tableaux suivants,à savoir XX,XXI et XXII,il est patent qu’il existe une 

très failble représentablité des cas vue le nombre de cas répertoriés. 

 

f/-déficit de l’immunité innée : 

Seul le Maroc fourni un cas de dysplasie ectodermique anhydrotique(EDA). 

 MAROC AFRIQUE 
DU SUD EGYPTE ALGERIE TUNISIE ASID 

DEFECTS IN INNATE 
IMMUNITY 1(0.4%)     1(0.1%) 

EDA-ID 1(100%)     1(100%) 
EDA -ID(XL)       
EDA-ID (AD )       
IRAK 4 deficiency       
WHIM       
Epidermodysplasia 
verruciformis       

Herpes simplex 
encephalitis(AR)       

Herpes simplex 
encephalitis(AD)       

AUTRES       

TABLEAU XX Répartition des déficits de l’immunité innée au 

Maroc[1],Tunisie[37], Egypte[38,39], Algérie[36] et Af.du Sud[40,41] 
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g/ les troubles autoinflammatoires : 

Aucune série ne rapporte de cas de trouble autoinflammatoirs hormis le Maroc 

qui compte 10 cas de fièvre familiale méditerranéenne. 

 
MAROC 

AFRIQUE 
DU SUD 

EGYPTE ALGERIE TUNISIE ASID 

AUTOINFLAMMATORY DISORDERS 10(4.3%)     10(1%) 
Familial meditarranean fever 10(100%)     10 
TRAPS       
Hyper Ig D syndrome       
Muckle Wells syndrome       
F amilial cold autoinflammatory 
syndrome 

      

NOMID or CINCA sydrome:       
NOMID        
CINCA Syndrome       
Pyogenic sterile arthritis ,pyoderma 
gangrenosum ,acne syndrome 

      

Blau syndrome       
Majeed syndrome       
AUTRES       

TABLEAU XXI répartition des troubles autoinflammatoires au Maroc[1], 

Tunisie[37], Egypte[38,39], Algérie[36] et Af.du Sud[40,41] 
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h/déficits du complément : 

L’Afrique du Sud compte le plus grand nombre de déficit en complément avec 

39 cas ,mais sa série ne fournit malheureusemant pas d’information sur le type 

exact des déficits. 

La série marocaine objective 11 cas de déficit en C1q,la Tunisie quant à elle, 

fournit un cas de déficit en C1inh et 3 cas de déficit en CD59 . 

 MAROC AFRIQUE 
DU SUD EGYPTE ALGERIE TUNISIE ASID 

COMPLEMENT DEFICIENCIES 11(4.8%) 39(2%)   4(1%) 54(4.9%) 

C1q deficiency 11(100%)     11 
(20.4%) 

C1r deficiency       
C1s deficiency       
C4 deficiency       
C2 deficiency       
C3 deficiency       
C5       
C6       
C7       
C8       
C8a       
C8b       
C9       
C1 inhibitor deficiency     1(25%) 1(2%) 
Factor 1 deficiency       
Factor H deficiency       
Factor D deficiency       
Properdin deficiency       
MBP deficiency       
MASP2 deficiency       
Complement receptor 3 deficiency       
Membrane cofactor 
protein(CD46)deficiency       

MAC inhibitor(CD59)deficiency     3(75%) 3(5.6%) 
Paroxysmal noturnal hemoglobinuria       
AUTRES       

TABLEAUXXII répartition des déficits du complément au Maroc[1],Tunisie[37], 

Egypte[38,39], Algérie[36] et Af.du Sud[40,41] 
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6-2 : DANS LE MONDE : 

Dans les tableaux suivants, l’on propose de comparer les fréquences des 

différents groupes de DIP en globalité puis groupe par groupe en détaillant la 

fréquence de chaque pathologie et ce,en exploitant les résultats des rapports de 

l’ESID[42] ,LASID[43] ,l’Iran[44],l’Australie[45] et le Japon[46]. 

 

6-2-1 : GLOBALEMENT : 

Les données africaines rejoignent celles des autres continents et ceux de la 

littérature avec la prédominance des déficits en anticorps. 

Les autres groupes de DIP sont représentés de manière disparate de continent 

en continent, on note néanmoins une fréquence prépondérante des autres 

syndromes bien définis et des déficits en phagocytes. 
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TABLEAU XXIII Répartition des principaux groupes de DIP en 

ASID[1, 36, 37,38,39,40,41], ESID[42], LASID[43],Iran[44] ,Australie[45] ,Japon[46] 

 

PID ASID ESID[42] LASID[43] AUSTRALIE[44] IRAN[45] JAPON[46] 

A. Combined T and B cell 
immunodeficiency 234(21.5%) 656(9.2%) 316(9.5%) 58(4.3%) 98(10.8%) 23(3%) 

SCID(1/2) 86(36.7%) 231(35%) 172(54%) 49(84%) 73(74%)  
1/T-B-scid 11(12.8%) 128(19.5%)  41(70%) 55(56%)  
2/T-B+scid 20(23.2%) 103(15.7%)  8(13%) 18(18%)  
CID(1/2) 102(43.5%) 425(64%) 144(45%) 9(15%) 25(25%)  
1/OMMEN SD 14(13.7%)  1(0.03%) 1(1.7%) 11(11.2%)  
2/MHC CLASS II deficiency 52(51%)  7(2.2%) 1(1.7%) 14(14.2%)  
B. Predominant antibody deficiencies 331(30.4%) 4031(56.8%) 1764(53.2%) 955(71.2%) 288(31.8%) 218(28%) 
Xlinked agamma 21(46.6%) 436(10.8%)  80(8.3%)  70(32%) 
Thymoma with immunodeficiency  19(0.4%)  1(0.1%)  3(1.3%) 
CVID 4(13.9%) 1540(38%)  464(48%)  29(13.3%) 
Hyper IgM 25(7.6%) 93(2.3%)  25(2.6%) 11(3.8%)  
SELECTIVE IgA DEFICIENCY 56 507(12.5%)  94(9.8%) 55(19%)  
SUBCLASS IgG DEFICIENCY 9 546(13.5%)  234(24.5%) 14(4.9%)  
C. Other well-defined 
immunodeficiency syndromes 204(10.7%) 1216(17.2%) 750(22.5%) 73(5.4%) 153(16.9%) 109(14%) 

WAS 22(10.7%) 289(23.7%) 110(14.6%) 13(17.8%)  28(25.7%) 
ATAXIA TELANGIECTASIA 106 405(33%) 289(38%) 10(13.6%) 97(63%) 46(42.2%) 
DIGEORGE ANOMALY 12(5.8%) 247(20%) 116(15.4%) 21(28%) 5(3.2%)  
HYPER IgE SD 53(26%) 120(9.8%) 134(17.8%) 10(13.6%) 27(17.6%)  
MCC 6(3%) 26(2%) 90(12%) 11(15%) 24(15.7%) 12(11%) 
D. Diseases of immune dysregulation 15(0.1%) 259(3.7%) 11(0.3%) 8(0.6%) 18(2%) 11(1.4%) 
CHEDIACK HIGASHI SD 6() 15(5.8%)  1(12.5%) 15(83%) 11(100%) 
GRISCELLI SD 4() 16(6%)   3(16%)  
FAMILIAL HEMOPHAGOCYTIC 
LYMPHOHISTIOCYTOSIS SD 3(20%) 89(34%)     

Xlinked LYMPHOPROLIFERATIVE SD  37(14.2%) 10(90%) 6(75%) 1(5.5%)  
E. Congenital defects of phagocytes 155(14.2%) 695(9.8%) 286(8.6%) 51(3.8%) 263(29%) 40(5.2%) 
SEVERE CONGENITAL NEUTROPENIA 7()   3(5.8%) 11(4.2%)  
KOSTMANN DISEASE 2(1.2%) 78(11.2%) 17(5.9%)  6(2.3%)  
LAD 21(13.5%) 33(4.7%) 10(3.5%)  37(14%)  
CGD 65(42%) 206(29.6%) 162(56.6%) 33(64.7%) 166(63%) 40(100%) 
MSMD 23(15%) 29(4.1%) 3(1%)    
F. Defects in innate immunity 1(0.1%) 15(0.2%)  1(0.1%)   
G. Autoinflammatory disorders 10(1%) 76(1%)     
H.Complement deficiencies 54(4.9%) 151(2.1%) 94(2.9%) 72(5.4%)  2() 

TOTAL 1087 7099 3321 1342 908 781 
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6-2-2 :COMPARAISON  DES DONNEES PAR GROUPE DE DIP : 

a/Déficits combinés : 

Nous remarquons que les SCID sont plus fréquents en Est  ( Australie avec 

84%,Iran avec 74% ),par contre les CID constituent la majeure partie de ces déficit 

,en Europe(64%)et en Afrique(62%). 
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 MAROC ASID ESID LASID AUSTRALIE JAPAN IRAN 

TOTAL 230 1087 7099 3321 1342 781 908 
COMBINED T CELL AND 
B CELL 
IMMUNODEFICIENCIES 

51(22.1%) 234(21.5%) 656(9.2%) 316(9.5%) 58(4.3%) 23(2.9%) 98(10.8%) 

LES SCID 25(49%) 86(36.7%) 231(35%%) 172(54.4%) 49(84.5%)  73(74.5%) 
1/T-B+ SCID  20(23.2%) 103(44.5%)  8(13.7%)  18(24.6%) 
yc deficiency   75(72.8%)  6(10.3%)   
JAK 3 deficieny   18(17.4%)     
IL 7R α deficiency   10(9.7%)     
CD45 deficiency        
CD3δ/CD3ε/CD3ζ 
deficiency        

2/T- B- SCID  11(12.8%) 128(55.4%)  41(86.3%)  55(24%) 
RAG 1/2 deficiency   62(48%)     
DCLREIC(artemis 
deficiency)   21(16.4%)     

Adenosine deaminase 
deficiency  2(18.2%) 42(32.8%)  3(7.3%)   

reticular dysgenesis   3(2.3%)     
LES CID: 26(51%) 102(43.5%) 425(64.8%) 144(45.5%) 9(15.5%)  25(25.5%) 
3/OMENN SYNDROME 1(5.5%) 14(13.7%)  1(0.5%) 1(11.1%)  11(44%) 
4/DNA ligase IV        
5/Cernunnos/XLF        
6/CD40  ligand 
deficiency  8(7.8%)  56(32%)    

7/CD40 deficiency        
8/PNP deficiency        
9/CD3γ deficiency  1(1%) 10(4.3%)     
10/CD8 deficiency 3(16.7%) 5(4.9%)      
11/ZAP- 70 deficiency        
12/Ca++ channel 
deficiency        

13/MHC class 1 
deficiency        

14/MHC class 2 
deficiency 14(77.8%) 52(51%)  7(4.8%) 1(11.1%)  14(56%) 

15/Winged helix 
deficiency(nude)        

16/ CD25 deficiency   6(2.6%)     
17/STAT 5b deficiency        
AUTRES 8(30%) 28(27%) 419(5.9%) 80(2.4%) 7(0.5%)   

TABLEAUXXIV Répartition des déficits combinés en ASID[1, 36, 37,38,39,40,41],ESID[42], 
LASID[43], Iran[44], Australie[45] ,Japon[46] 
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b/déficits en anticorps : 

Plus des 2/3 des déficits immunitaires en Australie sont dus à des déficits en 

anticorps, dont la moitié sont des CIVD, ce qui présente le taux le plus élevé au 

Monde, alors que le taux le plus bas est enregistré en Afrique avec 1/3 des déficits 

immunitaires. 
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 MAROC ASID ESID LASID AUSTRALIE JAPAN IRAN2006 

PREDOMINANTLY ANTIBODIES DEFICIENCIES: 61(26.5%) 331(30.4%) 4031(56%) 1764(53%) 955(71%) 218(27.9%) 288(31.7%) 
1/Severe reduction in all serumimmunoglobulin isotypes with profoudly decreased or absent B 
cells  16(26.3%) 45(13.5%) 455(11.3%) 234(13.3%) 94(9.8%) 73(33.5%)  

Btk deficiencies(X-LINKED agammaglobulinemia) 12(75%) 21(46.6%) 436(95%)  80(85%) 70(32%)  
AR AGAMMA: 04(25%) 8(17.7%)   14(15%)   
μ Heavy chain deficiencies        
λ 5 deficiency        
Ig α deficiency        
Ig β deficiency        
BLNK deficiency        
Thymoma with immunodeficiency   19(4.1%)  1(1%) 3(4%)  
myelodysplasia        
2/Severe reduction in serum Ig G and Ig A with normal ,low or very low numbers of B cells 11(18%) 53(16%) 1586(39%) 351(19.9%) 464(48%) 29(13.3%) 193(67%) 
common variable immunodeficiency disorders 11(100%) 44(83%) 1540(97%)  464(100%) 29(100%)  
a:ICOS deficiency   6(0.3%)     
b:CD19 deficiency   3(0.015%)     
c:X-Linked lymphoproliferative syndrome   37(2.3%)     
3/Severe reduction in serum IgG and Ig A with normal /elevated Ig M and normal numbers of B 
cells  9(14.7%) 25(7.5%) 93(5.8%)  25(44%)  11(3.8%) 

a:CD 40L deficiency  8(32%) 86(5.4%)    4(36%) 
b:CD 40 deficiency   7(7.5%)     
c:Activation -induced cytidine deaminase deficiency         
d:UNG deficiency        
4/Isotype or light chain deficiencies with normal numbers of B cells  24(39.3%) 65(19.6%) 1053(26%) 964(54%) 328(34%)  73(25%) 
a: Ig heavy chain deletions         
b:κ chain deficiency        
c:Isolated Ig G subclass deficiency 6(25%) 9(13.8%) 546(52%)  234(71%)  14(19%) 
d:IgA deficiency associated with IgG Subclass deficiency       4(5%) 
e:Selective IgA deficiency 18(27%) 56(86.2%) 507(48%)  94(28.6%)  55(75%) 
5/Specific antibody deficiency with normal Ig concentrations and normal numbers of B cells   47(1.1%) 74(4.2%) 36(3.7%)  5(1.7%) 
6/Transient hypogammaglobulinemia of infancy with normal numbers of B cells  1(1 .6%) 3(1%) 322(8%) 109(61.8%) 8(0.8%) 116(53%) 6(2%) 
AUTRES   475(11.8%) 32(1.8%)    

TABLEAUXXV répartition des déficits en anticorps en ASID[1, 36, 37,38,39,40,41], ESID[42], LASID[43], Iran[44], Australie[45], Japon[46]
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c/Autres syndromes d’immunodéficience bien définis : 

 cette classe est représentée par tous ces sous types à l’échelle mondiale ce 

qui permet une comparaison plus détaillée ; leurs fréquence globale varie entre 22% 

en Amérique latine, 14% au japon, et 5.4%en Australie, en passant par 19 et 17% en 

Afrique et en Europe ce qui laisse penser à un gradient décroissant  Ouest – Est. (du 

à la variabilité génétique des populations) 

 MAROC ASID ESID LASID AUSTRALIE JAPAN IRAN 

OTHER WELL DEFINED 
IMMUNODEFICIENCY 
SYNDROMES 

71 
(30.8%) 

204 
(18.7%) 

1216 
(17%) 

750 
(22%) 

73 
(5%) 

109 
(13.9%) 

153 
(16.8%) 

1/WAS 2 
(2.8%) 

22 
(10.7%) 

289 
(23.7%) 

110 
(14.6%) 

13 
(17.3%) 

28 
(25.7%)  

2/DNA repair defects (other 
than those in table 1) 

30 
(42.2%) 

109 
(53.4%) 

510 
(42%) 

289 
(38.5%) 

10 
(13.6%) 

69 
(63%) 

97 
(63%) 

a:Ataxia telangiectasia  27 
(90%) 

106 
(97.3%) 

405 
(79%)  10 

(100%) 
46 

(66.6%) 
94 

(61%) 
b:Ataxia telangiectasia like 
disease         

c:Nijmegen breakage syndrome   74(14.5%)    3(3%) 
d:Bloom syndrome 3(10%) 3(2.75%)    23(33%)  
3/Thymic defects DiGoeorge 
anomaly 

5 
(7%) 

12 
(5.8%) 

247 
(20%) 

116 
(15.4%) 

21 
(28.7%)  5(3%) 

4/Imminoosseous dysplasias 1(1.4%) 2(1%) 16 (1.3%)  3(4.1%)   
a:Cartilage hair hypoplasia  1(100%) 2(100%) 14(87.5%)  3(4.1%)   
b:Schimke syndrome   2(12.5%)     

5/Hyper IgE Syndromes 30 
(42.2%) 

53 
(26%) 

120 
(9.8%) 

134 
(17.8%) 

10 
(13.7%)  27 

(17.6%) 
a:Job syndrome(AD HIES)        
b:AR HIES with mycobacterial 
and viral infections        

c:AR HIES with viral infections 
and CNS vasclitis/hemorrhage        

6/Chronic mucocutaneous 
candidiasis  

3 
(4.2%) 

6 
(3%) 

26 
(21%) 

90 
(12%) 

11 
(15%) 

12 
(11%) 

24 
(15.7%) 

7/Hepatic veno-occlusive 
disease with immuno deficiency     4 

(5.4%)   

8/Hoyerall Hreidarson 
syndrome   8 

(0.6%)     

AUTRES    11(1.4%) 1(1.37%)   

TABLEAUXXVI Répartition des autres syndromes bien définis en 

ASID[1, 36, 37,38,39,40,41], ESID[42], LASID[43], Iran[44] , Australie[45] ,Japon[46] 
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d /Troubles de régulation immunitaire : 

Les troubles de la régulation immunitaire sont l’un des types les moins 

fréquents à travers le monde, peu de cas ont été rapportés dont le plus important 

reste le Chediak Higashi qui présente 100% des cas au japon et les syndromes 

lymphoprolifératifs liés à l’X qui présentent 90% et 75% des cas en A. Latine et en 

Australie respectivement ; 
 

 MAROC ASID ESID LASID AUSTRALIE JAPAN IRAN 

DISEASES OF IMMUNE DYSREGULATION  3(1.3%) 15(0.1%) 259(3.6%) 111(3.3%) 8(0.006%) 11 (1.4%) 18(2%) 

1/Immunodeficiency with hypopigmentation  3(100%) 
10 

(66.7%) 35(13.5%) 70(63%) 1(12.5%)   

a:chediak higashi syndrome 1(34%) 6(60%) 15(42%)  1(12.5%) 
11 

(100%) 15(83%) 
b:Griscelli Syndrome type 2 2(67%) 4(40%) 16(45%)    3(17%) 
c:Hermansky Pudlak Syndrome,type 2   4(11%)     
2/Familial hemophagocytic lymphohistiocytosis 
syndromes  3(20%) 89(15%)     
a:perforin deficiency   14(15%)     
b:Munc 13-D deficiency   15(17%)     
c:Syntaxin 11 deficiency        
3/X-Linked lymphoproliferative syndrome   37(14%) 10(9%) 6(75%)  1(5.5%) 
a:XLP1   18(48%)     
b:XLP2        
4/Syndromes with autoimmunity  2(13.4%) 98(38%) 3(2.7%)    
a:ALPS   2(100%) 79(80%)    2(11%) 
i:CD95(FAS)defects,ALPS type 1a   46(58%)     
ii:CD 95L(Fas Ligand)defects,ALPS type 1b        
iii:Caspase 10defects,ALPS type 2 a         
iv:Caspase 8 defects ,ALPS TYPE 2 b        
v:Activating N ras defect,Nras ALPS         
b:APECED(autoimmune polyendocrinopathy with 
canidiasis and ectodermal dystrophy)   12(15%)     
c:IPEX(immune 
dysregulation,polyendocrinopathy,enteropathy[X-
linked])   7(8.8%)     
AUTRES    28(25%)    

TABLEAU XXVII Répartition des troubles de la régulqtion immunitaire en 
ASID[1, 36, 37,38,39,40,41],ESID[42],LASID[43],Iran[44] ,Australie[45] ,Japon[46] 
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e /Déficits congénitaux des phagocytes : 

Les déficits congénitaux de la phagocytose sont assez fréquents, la CGD sont 

la pathologie la plus fréquente de ce groupe, elle présente 100% des cas au Japon, 

les 2/3 en Iran et  en Australie  et la moitié en Amérique Latine et en Afrique ; ce qui 

laisse penser à un gradient croissant  cette fois ; Ouest – Est.  (Du à la variabilité 

génétique des populations). 
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 MAROC ASID ESID LASID AUSTRALIE JAPAN IRAN 
Congenital defects of phagocyte number,function,or both 19(8.3%) 155(14.2%) 695(9.8%) 286(8.6%) 51(3.8%) 40(5.1%) 263(29%) 
neutropénies(1-5) 5 (26.3%) 13(8.4%) 209(37.5%)  4(0.03%)   
1-3/Severe congenital neutropenias 4(80%) 7(4.6%)   3(0.02%)  11(1.2%) 
5/Cyclic neutropenia 1(20%) 6(4%)  80(2.4%) 1(0.007%)  30(3.3%) 
4/KOSTAMNN disease 2(10.5%) 2(1.2%) 78(1.1%) 17(0.5%)   6(6.6%) 
6/X-linked neutropenia myelodysplasia        
7/P14 deficiency        
leucocyte adhesion deficiency: 1(5.3%) 21(13.5%) 33(0.46%) 10(3%)    
8/Leukocyte adhesion deficiency(LAD)type 1  17(81%) 28(0.39%) 3(0.1%)   37(4%) 
9/leukocyte adhesion deficiency type 2    7(0.2%)    
10/Leukocyte adhesion deficiency type 3   5(0.07%)     
11/Rac 2 deficiency        
12/β-Actin deficiency        
13/localized juvenile periodontitis        
14/Papillon-Lefèvre syndrome       2(0.22%) 
15/Specific granule deficiency       3(0.33%) 
16/Shwachman-Diamond Syndrome  1(0.6%) 93(1%) 1(0.03%) 1(0.007%)  6(0.66%) 
Chronic granulomatous disease(17-18)CGD 4(21%) 65(42%) 206(2.9%) 162(5%) 33(2.4%) 40(5.1%) 166(18%) 
17/X-Linked chronic granulomatous disease 4(100%) 4(6.2%) 182(2.5%)  17(1.2%)   
18-20/Autosomal chronic granulomatous diseases   24(0.03%)  15(1.1%)   
21/Neutrophil G-6PD deficiency   16(0.02%) 2(0.06%)    
22-23/MSMD 3(15.8%) 23(14.9%) 29(0.032%) 3(0.09%)    
22/IL-12 and  IL-23 receptorβ1 chain deficiency     16(0.02%)     
23/IL -12p40 deficiency       1(0.11%) 
IFN GAMMA DEF        
24/IFN-γ receptor1 deficiency     1(0.03%)   1(0.11%) 
25/IFN-γ receptor 2 deficiency        
26/STAT 1 deficiency (2forms)        
AUTRES²  9(5.8%) 15(0.02%) 10(0.3%) 1(0.007%)   

TABLEAUXXVIII Répartition des troubles de la phagocytose en ASID[1, 36, 37,38,39,40,41], ESID[42], LASID[43],Iran[44], Australie[45], Japon[46]
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Au Maroc, comme dans le monde, les déficits de l’immunité innée,les troubles 

autoinflammatoires et les déficits du compléments sont très faiblement représentés, 

ce qui laisse peu de place à des comparaisons concluantes. 

 

f /Déficits de l’immunité innée : 

Notre série a le mérite de répertorier, avec l’Australie; les deux cas d’EDA 

publiés.  

 MAROC ASID ESID LASID AUSTRALIE JAPAN IRAN 
DEFECTS IN INNATE 
IMMUNITY 1(0.4%) 1(0.1%) 15(0.02%)  1(0.007%)   

EDA-ID 1(100%) 1(100%)   1(100%)   
EDA -ID(XL)        
EDA-ID (AD )        
IRAK 4 deficiency        
WHIM   15(100%)     
Epidermodysplasia 
verruciformis        

Herpes simplex 
encephalitis(AR)        

Herpes simplex 
encephalitis(AD)        

AUTRES        

TABLEAU XXIX Répartition des troubles de l’immunité innée en 

ASID[1, 36, 37,38,39,40,41],ESID[42],LASID[43],Iran[44] ,Australie[45] ,Japon[46] 
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g/Troubles autoinflammatoires : 

La fièvre méditéraneenne familiale est la malasie la plus représentées de ce 

groupe puisqu’elle présente 78.9% des cas en Europe et 100 % des cas en Afrique. 

 

 MAROC ASID ESID LASID AUSTRALIE JAPAN IRAN 
AUTOINFLAMMATORY 
DISORDERS 10(4.3%) 10(1%) 76(1%)     

Familial meditarranean 
fever 10(100%) 10(100%) 60(78.9%)     

TRAPS   10(13%)     
Hyper Ig D syndrome   5(6.5%)     
Muckle Wells syndrome        
F amilial cold 
autoinflammatory 
syndrome 

       

NOMID or CINCA 
sydrome:        

NOMID         
CINCA Syndrome   1(1.3%)     
Pyogenic sterile arthritis 
,pyoderma 
gangrenosum ,acne 
syndrome 

       

Blau syndrome        
Majeed syndrome        
AUTRES        

TABLEAUXXX répartition des troubles autoinflammatoires en 

ASID[1, 36, 37,38,39,40,41], ESID[42], LASID[43], Iran[44] , Australie[45] ,Japon[46] 
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h/Déficits du complément : 

Quoique presque tous les continents, mis à part le Japan, rapportents des 

cas de déficit en complément, celui-ci reste très faiblement représenté. 

Le déficit en C1inh est le plus fréquent en Australie (76%) ,en Europe (53%) 

puis en Amérique Latine (46%) . 

 MAROC2008 ASID ESID LASID AUSTRALIE JAPAN IRAN2006 
COMPLEMENT 
DEFICIENCIES 11(4.8%) 54(4.9%) 151(2%) 94(2.8%) 72(5.3%) 2(0.25%)  

C1q deficiency 11(100%) 11(20.4%)      
C1r deficiency        
C1s deficiency        
C4 deficiency    6(6%)    
C2 deficiency   20(13%) 7(7.4%) 6(8%)   
C3 deficiency    12(13%) 4(5.5%)   
C5    1(1%) 1(1.3%)   
C6        
C7        
C8     1(1.3%)   
C8a        
C8b        
C9        
C1 inhibitor deficiency  1(2%) 81(53%) 44(46%) 55(76%)   
Factor 1 deficiency    3(3%)    
Factor H deficiency        
Factor D deficiency        
Properdin deficiency     2(2.6%)   
MBP deficiency   18(12%)  3(3.9%)   
MASP2 deficiency        
Complement receptor 3 
deficiency        

Membrane cofactor 
protein(CD46)deficiency        

MAC 
inhibitor(CD59)deficiency  3(5.6%)      

Paroxysmal noturnal 
hemoglobinuria        

AUTRES   32(21%) 21(23%)    

TABLEAU XXXI répartition des déficits du complément en 

ASID[1, 36, 37,38,39,40,41], ESID[42], LASID[43] ,Iran[44] , Australie[45] ,Japon[46] 
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7/DISCUSSION DE NOS RESULTATS A LA LUMIERE DE LA LITTERATURE : 

7-1- Déficits immunitaires combinés : 

Les déficits immunitaires combinés des cellules B et T constituent 

approximativement 20 % des DIP dans la littérature [16,47]. Dans les formes les plus 

sévères (par exemple déficit immunitaire combiné sévère ou DICS), la survie au delà 

de la première année de vie est rare en absence d’une reconstitution prompte du 

système immunitaire par le biais d’une transplantation de cellules souches 

hématopoïétiques [48,49,50,51,52]. Une reconstitution immunitaire par la thérapie 

génique a été obtenue  dans certaines formes de DICS [53, 54]. Un diagnostic 

précoce de la maladie est essentiel comme les chances de succès thérapeutiques 

sont les plus élevées pour les bébés exempts d’infections sévères par des agents 

opportunistes [52]. Des mutations survenant au niveau de 8 gènes différents sont 

responsables de ces DICS [52,55] et approximativement la moitié des cas se 

transmet sous le mode lié à l’X. Ces dernières formes proviennent d’une mutation 

du gène du récepteur gamma de l’interleukine 2 (IL2RG) qui produit la sous unité 

commune gamma, composante de nombreux récepteurs IL. Le produit de ce gène 

IL2RG active une molécule de signalement clé, la kinase 3 associées à Janus (produit 

du gène de la JAK3). De même, une mutation de JAK3 peut se traduire par un DICS. 

D’autres formes de DICS sont associées à une activité déficiente de l’enzyme 

adénosine désaminase (produit du gène ADA) ou à un défaut du gène d’activation – 

recombinaison (RAG). Le déficit génétique prévalant n’a pas encore été déterminé 

pour certaines formes de DICS [16]. 
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7-1-1 Profil épidémiologique des DIC 

Le profil épidémiologique  important et  à savoir reconnaître le plus tôt 

possible ici est celui des DICS. Les deux exemples ci-dessous sont assez illustratifs 

des caractéristiques de la prévalence des DIP à travers le monde. 

L’incidence minimale rapportée de la prévalence des DICS sur la base des cas 

reconnus est de 1 / 100000 aux USA, mais  même dans ce pays, ce chiffre est sous 

estimé dans la mesure où de nombreux décès surviennent avant le diagnostic de la 

maladie [56].  

La prévalence estimée des DICS est de 1/50000 à 1/500000 naissances 

vivantes au niveau de la littérature. Ces DICS sont invariablement fatals en absence 

de correction. De 1990 à 2002, 18 cas correspondant à une incidence de 19 pour 

100000 naissances vivantes (soit la plus forte incidence mondiale) ont été 

enregistrés dans la province orientale de l’Arabie Saoudite. La plupart des cas sont 

autosomiques récessifs et le produit de mariages consanguins. De même, lors de 

cette étude, quant on exclut les phénotypes de déficit en IgA et en sous classes IgG, 

les DICS représentaient 50 % des DIP sérieux de toute la population pédiatrique dans 

cette région [57].   

La comparaison de nos 51 cas de DIC soit 22.2% des DIP s’approche des séries  

de la littérature (voir tableauIII) qui se situe entre 10 et 22%. La valeur de la Tunisie 

reste la plus élevée parmi ces séries. Même si nos DIC sont proches de la littérature, 

il ne faut pas oublier que beaucoup de patients meurent avant qu’un diagnostic 

définitif ne soit établis ou même d’être vu par un spécialiste. Ceci est du 

certainement à deux raisons :  

- Difficultés d’accès aux soins  
- Méconnaissance de la pathologie par le public et par un grand nombre de 

médecins.  
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Auteurs/ pays 
Période 

d’étude 

Nombre de cas/ 

Nombre total 

Pourcentage 

(%) 

Bejaoui /Tunisie [18] 1988-1996 89/152 58,5 

Lee / Taiwan [22] 2006 27/124 21 

Lam  /Hongkong [23]  1988-2003 22 /117 19 

Grumach / Brésil [24] 1981 - 1996 24 / 166 14 ,5 

Sarmiento / Espagne [59] 1993 – 2001 268 / 2050 13 

Stray – Pedersen / Norvège [60] 1999 46/ 372 12,4 

Rezaei / Iran [21] 1976 - 2006 102/ 930 11 

Notre série 1997 – 2009 51 / 230 22.2 

TableauXXXII : Comparaison des pourcentages des DIC d’autres séries publiées avec 

ceux de la série Marocaine par ordre de décroissance [18,21,22,23,24,59,60]. 

 

7-1-2 Profil épidémiologique de quelques  maladies appartenant au groupe 

DIC : 

Comme exemple nous allons comparer les DICS et les déficits en HLA - II. La 

moyenne des DICS est de l’ordre de 5% dans la littérature alors qu’au Maroc comme 

en Tunisie les DICS sont dans les 10% de l’ensemble de leurs DIP. Ces taux restent 

parmi les plus élevés par rapport aux séries de la littérature. 

De même que les déficits en HLA-II, on occupe les premières places avec la 

Tunisie par rapport aux séries de la littérature. 
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7-2 Déficits de l’immunité humorale ou  déficits en anticorps : 

Les déficits d’anticorps constituent un groupe prépondérant parmi les DIP et 

ils occupent la première place dans la quasi-totalité des registres nationaux à 

travers le monde (Europe, USA, Amérique latine, Maghreb, Proche et Moyen Orients, 

Sud-est Asiatique). Même au niveau de ceux où ces registres n’existent pas, l’on 

évoque ou reconnaît leur plus grande fréquence [16 , 17, 19, 18, 20, 60, 61, 62]. 

D’après la littérature, approximativement la moitié des DIP sont associés à une 

production inadéquate ou défectueuse des anticorps, caractérisée  par un nombre 

réduit de cellules B productrices d’anticorps ou de cellules B qui ne fonctionnement 

pas correctement, ce qui génère une production inadéquate d’anticorps spécifiques 

d’antigènes [47]. Ces troubles se caractérisent par des infections sinusiennes et 

pulmonaires récurrentes ainsi que des septicémies [63,64]. Le déficit le plus sévère 

de cette classe est l’agammaglobulinémie liée à l’X, qui se caractérise par un nombre 

limité ou une absence de cellules B matures ou de cellules plasmatiques sécrétrices 

d’anticorps. Les personnes affectées développent des infections bactériennes 

récidivantes sévères, habituellement au cours de la première année de vie. 

D’autres pathologies de cette classe sont le déficit immunitaire commun 

variable  (CIVD des anglo-saxons) et le déficit en immunoglobulines A (IgA).  

Le DICV se traduit par des taux variables anormalement abaissés en 

immunoglobulines G (IgG), en IgM, en IgA ; avec des réponses des anticorps sous 

optimales après vaccination.   

Les patients présentant  un  DICV souffrent d’épisodes récurrents de 

pneumonie et d’infections articulaires, osseuses et cutanée. Ces dernières peuvent 

entraîner des destructions d’organe, générant souvent des handicaps voire le décès 

de suite d’une pneumopathie chronique. En outre, les sujets affectés de sexe 
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féminin ont un risque 400 fois plus élevé de lymphomes durant les quatrième et 

cinquième décades de vie comparativement à ceux de même âge de la population 

générale [65]. Le déficit en IgA, tout comme les autres DIP présente un large spectre 

clinique. Malgré que toutes les personnes affectées manquent d’IgA au niveau des 

membranes muqueuses bordant les voies aériennes et digestives, certaines sont 

asymptomatiques tandis que d’autres ont des infections récidivantes. Pour des 

raisons non complètement maîtrisées, l’incidence de l’allergie et des maladies auto-

immunes est augmentée chez les patients atteints de déficit en IgA. Certaines 

personnes déficientes en IgA pourraient présenter des réactions anaphylactiques 

sévères ou fatales à du sang ou des produits sanguins contenant des IgA [16 ,65]. 

 

7-2-1 : Profil épidémiologique des DIH(déficits en anticorps) : 

Dans la littérature , les DIH occupent la première place parmi les DIP avec une 

moyenne de 42 % (20-60%). 

De même que la littérature (en dehors de la Tunisie où les DIH occupent la  

troisième  place), les DIH dans notre série, occupent la première place dans cette 

étude et une place intermédiaire par rapport à la littérature. Ceci peut s’expliquer 

par :  

- Le biais de sélection de certains DIH comme les Déficits en IgA dans les 

séries occidentales (ces séries incluent les IgA asymptomatiques 

découverts lors de certains dépistages comme ceux faits lors des dons de 

sang et de transfusion alors que ces dépistages ne se font pas chez nous). 

- La fréquence relative des DIC dans nos séries.  
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Auteurs / Pays Période d’étude Nombre de cas / 
Nombre total Pourcentage 

Sarmiento / Espagne [59] 1993 – 2001 1344/ 2050 65,5 
Grumach / Brésil [24] 1981 - 1996 100/ 166 60,8 
Stray – Pedersen / 
Norvège [60] - 188 / 372 50,8 

Abuzakouk / Irland [67] 1996-2000 53 46 
 Lam  /Hongkong [23]  1988-2003 50/117 42,7 
Lim / Singapour [63] 1990 - 2000 16 / 39 41 
Rezaei / Iran [21] 1976 - 2006 320/ 930 38,4 
Lee / Taiwan [22] 2006 45 / 124 36,3 
Bejaoui /Tunisie [18] 1988-1996 35/152 23 
Notre série[1] 1997 - 2006 61 / 230 26.5 
Tableau XXXIII: Comparaison des pourcentages DIH d’autres séries publiées avec 

ceux de la série Marocaine par ordre de décroissance [1 ,18, 21, 22, 24, 59, 60, 63]. 

 

7-2-2- Profil épidémiologie de quelques maladies appartenant au DIH : 

Le profil épidémiologique des déficits en anticorps au niveau des différents 

registres à travers le monde se caractérise soit par la prédominance du déficit 

immunitaire commun variable (DICV) [21,23,24,66], soit par celle du déficit sélectif 

en IgA, qui est plus  rapporté [18,24,59,62,66].  

Les pourcentages des DICV dans la littérature se situent entre 10 et 30 % alors 

que dans notre contexte le taux de DICV (18%) . Nos déficits en IgA sont important 

par rapport à ceux de la littérature (29.5%) en dehors de l’étude Espagnole qui vient 

largement en tête avec 764 cas soit 37,2%. Ceci s’explique par certainement par un 

biais de sélection : en effet, les médecins des « spécialités d’adultes » comme les 

internistes, les infectiologues, les dermatologues ne s’intéressant pas encore assez à 

cette pathologie (DICV, déficit en IgA) qui sont fréquentes chez les adultes. 
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7-3- Autres syndromes bien définis de déficits immunitaires primitifs : 

D’autres déficits immunitaires combinés font parties de syndromes de déficits 

immunitaires bien définis (par exemple le syndrome de Wiskott – Aldrich [WAS] ; 

l’ataxie télangiectasie  et le syndrome des hyper IgE). Tous sont associés à des 

infections récurrentes et à une diminution de l’espérance de vie [16].   

7-3-1 Profil épidémiologique des autres syndromes de DIP : 

Le profil épidémiologique des autres syndromes bien définis de DIP se 

caractérise par une très grande variabilité en fonction des phénotypes et surtout des 

régions.  

Les DIP par déficit de la fonction cellulaire provenant de défauts de maturation 

ou de fonction des cellules T contribuent à environ 10 % de tous les DIP [47]. Un 

exemple illustratif de ces pathologies est le syndrome de Di George, qui est 

typiquement caractérisé par un développement aberrant du cœur, des glandes 

parathyroïdes et du thymus.  Ce dernier provoque une réduction du nombre et de la 

fonction des cellules T ; toutefois, le degré d’altération immunologique est variable 

de manière considérable. Approximativement 90 % de ces patients présentent une 

micro délétion au niveau de la région chromosomique 22q11.2, de telle sorte de 

nombreux gènes siègeant dans  cette région sont absents [67,68].  

Dans notre contexte, les autres syndromes bien définis de DIP représente le 

plus grand nombre de DIP avant meme les DIH, soit 30.8% des DIP et ce taux reste le 

plus élevé par rapport aux séries de la littérature. Ceci peut s’expliquer par la 

prédominance du syndrome hyper IgE (30 cas) dont le diagnostic reste facile dans 

notre contexte. 
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7-3-2 Profil épidémiologie de quelques maladies des autres syndromes de 

DIP : 

Par exemple, le WAS, un des phénotypes de référence de cette classe , il a  fait 

l’objet de multiples rapports au niveau de la littérature de pays occidentaux,  mais 

apparaît beaucoup plus rarement  en  Afrique ainsi qu’au Moyen Orient [21]. Lors de 

notre étude on a répertorié que deux  cas de WAS, alors qu’au niveau de l’ESID ou de 

la LASID on compte respectivement 289 et 110 cas.  

Quant à l’ataxie télangiectasie avec 27(38%) cas  pour  notre étude,et en  

comparaison avec la littérature ou  la fréquence varie entre 5 à 35%, on occupe une 

place intermédiaire.  

Une autre maladie (le syndrome hyper IgE)  de cette classe comparée avec les 

séries publiées montre que cette pathologie est caractérisée  au Maroc comme au 

Maghreb par sa fréquence élevée.  

Plusieurs hypothèses sont soulevées pour expliquer les différences de 

pourcentages avec les séries internationales :  

- Pour le WAS : la rareté relative des maladies graves liée à l’X 

- Pour l’AT : la fréquences des maladies autosomiques relatives des pays 

musulmans et qui avaient une grande tradition de cohabitation avec les 

juifs, ou d’autres populations où consanguinité et AT sont fréquentes. A 

cela on peut ajouter la sémiologie riche de cette pathologie donc 

relativement facile de diagnostic  à l’étape clinique. 

- Pour l’HIES, le caractère modéré et très parlant de la symptomatologie 

clinique permet une survie suffisante pour la faible probabilité de rencontre 

avec un médecin initié à cette pathologie où la forme autosomique récessive 

serait la plus fréquente sous nos cieux. 
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7-4- Troubles de la régulation de l’immunité : 

Ce groupe de DIP contient essentiellement le syndrome de Chediak –Higashi, 

le syndrome de Griscelli et d’autres pathologies moins connues comme le syndrome 

lympho-proliferatif, le syndrome avec auto-immunité et le déficit en syntaxin qui 

sont des maladies très graves. 

Le syndrome de Chediak – Higashi est rare et habituellement fatal. Il est 

consécutif à un défaut de granules phagocytaires, plaquettaires et des mélanocytes. 

Les patients présentent un albinisme partiel oculaire et cutané, avec survenue 

d’infections gravissimes et fatales à l’Epstein Barr virus. Le LAD et le syndrome de 

Chediak - Higashi sont transmis selon un mode récessif. 

La littérature sur l’épidémiologie spécifique de cette classe de DIP  n’est pas 

abondante. Dans  ce groupe on a répertorié 15 cas (5.8%) au niveau de l’ESID et 15 

cas (83%). Notre série ne  rapporte que trois cas (soit 1.3%des DIP) repartis en 1cas 

pour le  syndrome de Chediak – Higashi et 2 cas  pour le  syndrome de Griscelli. 

 

7-5- DIP par trouble de la phagocytose : 

Ces derniers proviennent de l’incapacité des cellules qui, dans les conditions 

normales, phagocytent et tuent les agents pathogènes afin d’éliminer ces derniers 

ou les cellules infectées de l’organisme.  

La granulomatose chronique, causée par un défaut d’élimination intracellulaire 

des bactéries par les phagocytes, se manifeste habituellement lors de la petite 

enfance, mais des formes plus bénignes peuvent être reconnues aux deuxième et 

troisième mois  de vie seulement. La transmission se fait sous le mode lié à l’X ou 

sous une forme autosomique récessive. Les personnes affectées souffrent 
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d’infections cutanées, pulmonaires et osseuses sévères récurrentes, avec 

notamment la présence de masses tumorales dénommées granulomes.  

Lors du défaut d’adhésion leucocytaire (LAD des anglo-saxons), les 

phagocytes ne disposent pas d’une molécule essentielle au processus d’adhésion, ce 

qui empêche leur migration dans les sites de l’infection. Par conséquent surviennent 

des infections récurrentes mettant en jeu le pronostic vital, notamment au niveau 

des parties molles. 

7-5-1 Epidémiologie des DIP par trouble de la phagocytose :  

Le profil épidémiologique des DIP par trouble de la phagocytose se caractérise 

au niveau de la littérature par la prédominance de la neutropénie congénitale 

comme dans notre  contexte. Environ 18 % des DIP sont des troubles de la fonction 

phagocytaire  [16,47]. 

La comparaison  des données de notre étude en ce qui est des  troubles de la 

phagocytoseou on note  19 cas (8.26%) et celle de  la littérature qui tourne entre 8 et 

20% reste montre qu’on est dans les limites inférieures. Ceci peut s’expliquer par les 

difficultés de réaliser les tests spécifiques : NBT, Test d’adhésion leucocytaire. 

7-5-2 Profil épidémiologie de quelques  troubles de la phagocytose : 

Comme exemples, nous prendrons la granulomatose chronique septique et le 

déficit en molécules d’adhésion. 

On compte en moyenne 5 % de granulomatose chronique sur l’ensemble des 

DIP dans la littérature avec un taux beaucoup plus élevé au niveau des pays de l’ESID 

206 cas (29.6%) suivis par l’Iran avec 166 cas (63%) . 

Dans notre série le nombre de granulomatose septique chronique (4cas) reste 

très faible par rapport aux séries occidentales.  

Un seul cas de déficit en molécule d’adhésion a été répertorié dans notre série 

alors que l’ESID et l’Iran rapportent tous les deux une trentaine de cas. 
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7-6 DIP par trouble de l’immunité naturelle  ou innée: 

Cette classe de DIP regroupe d’abord la dysplasie ectodermique anhydrotique  

suivie du syndrome de WHIM et de l’épidermo-dysplasie verruciformis. 

La dysplasie ectodermique anhydrotique est de caractère héréditaire lié à l’X, 

et entraîne comme manifestations cliniques une pneumonie, une otite, une 

rhinorrhée muco-purulente  et une surdité de perception. 

L’épidémiologie de cette classe de DIP est presque absente dans la littérature. 

Cependant dons notre série, on a enregistré 1 cas de dysplasie ectodermique 

anhydrotique comme en Australie. 

Somme toute, Les données disponibles ne permettent pas de tirer une 

conclusion mis à part le fait qu’il faudrait renforcer la collaboration avec les services 

de dermatologie pédiatrique.  

 

7-7- DIP par trouble auto inflammatoire : 

La principale pathologie de ce groupe observée dans notre contexte est la 

fièvre méditerranéenne familiale (10 cas lors de notre étude). 

Les troubles auto inflammatoire sont parmi les DIP les plus rares. En effet de 

nombreux rapports de la littérature en dehors de l’ESID qui compte 76 cas (1%) ne 

mentionnent aucun cas répertorié [69], probablement à cause d’une rareté réelle.   

L’épidémiologie de la fièvre méditerranéenne familiale, maladie des pays du 

pourtour de la méditerranée, sera très intéressante à suivre dans les années à venir. 

Il faudrait donc asseoir une collaboration efficace avec les services de rhumatologie 

notamment pédiatriques.  
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7-8- Déficit en complément : 

Le système du complément est un ensemble de protéines plasmatiques et  

membranaires impliqué dans l’immunité innée intervenant dans la réponse 

inflammatoire, la destruction des agents infectieux, dans l’élimination des 

complexes immuns et le contrôle de la réponse immune spécifique. 

Les déficits héréditaires en composants du système du complément sont des 

situations relativement rares mais associées à une prédisposition à développer des 

pathologies d’une grande diversité clinique. 

Certaines protéines peuvent être la cible d’anticorps (autoanticorps anti-C1q, 

anti-facteur H et anti-C3 convertase alterne ou C3NeF, anticorps anti-C1 inhibiteur) 

entraînant des déficits acquis. 

Une exploration du système du complément est particulièrement nécessaire 

dans un contexte de maladies auto-immunes, de certaines pathologies rénales, 

d’infections à répétition, notamment à Neisseria ou d’œdème angioneurotique. 

La description clinique précise des phénotypes associés à ces déficits et le 

diagnostic des mécanismes moléculaires, héréditaires ou acquis permet d’avancer 

dans la compréhension du rôle joué par le complément dans les processus 

physiopathologiques de ces maladies et dans la mise en place de thérapeutiques 

mieux ciblées [70].  

Les déficits en complément surviennent moins fréquemment que les autres 

groupes de DIP. Ils sont consécutifs à la présence d’une protéine non fonctionnelle 

ou l’absence complète d’une molécule du complément capable de se lier au 

complexe anticorps – antigènes envahisseurs et à l’opsonisation des bactéries. Le 

défaut le plus fréquent, à savoir celui en C2 est de transmission autosomique 

récessive. Les personnes affectées présentent des infections récurrentes sévères par 
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des bactéries encapsulées, fréquemment une méningite, une susceptibilité aux 

maladies auto-immunes. Les déficits en protéines terminales du complément (C6—

C8) se caractérisent par des infections sévères par des agents du genre Neisseria 

(meningitidis et gonorrheae) [16]. 

7-8-1 Epidémiologie spécifique des déficits en complément : 

La moyenne du pourcentage des déficits en complément est de l’ordre de 10% 

dans la littérature (voir ci-dessous) avec des extrêmes de 2 à 30%. Lors de notre 

étude, le seul défaut mis en évidence dans cette classe de DIP était le déficit en C1q 

inhibiteur, contribuant à 4. 7 % de l’ensemble des DIP rapportés. 

Cette valeur est à confronter avec des taux plus bas, de l’ordre de 0,5 à 4 %, 

habituellement rapportés dans les pays occidentaux, en Iran et en Asie du Sud-est 

[16,21,22,62,71]. Toutefois, les séries de l’Afrique de Sud, du Brésil, de l’Espagne, la 

Norvège et l’Irlande retrouvent des pourcentages de déficits en complément au sein 

des DIP échelonnées de 6 à 28 % permettant de conclure à la présence de foyers de 

fréquence élevée de ces déficits en complément à travers le monde.  

Dans notre contexte il faut signaler la difficulté de réaliser le dosage du CH50 

qui est nécessaire pour la confirmation de différentes pathologies de cette classe  

afin de pouvoir comparer correctement nos cas à la littérature. 

D’autre part, nous avons un biais de sélection important car tous nos patients 

appartiennent à la même famille, explorée initialement en France.  

 

 Argentine Brésil Colombie Pérou Notre série 

Nombre de cas/nombre total 10/13 28/50 4/4 1/2 11/11 

Pourcentage 77% 56% 100% 50% 100% 

Tableau XXXIV: Comparaison des pourcentages des déficits en C1q-inh d’autres 

séries publiées avec ceux de la série Marocaine [72]. 
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7-8-2 Profil épidémiologie de quelques déficits en complément :  

Nous proposons de prendre pour exemple  le seul déficit en complément 

diagnostiqué dans notre étude à savoir le déficit en C1q-inhibiteur (11 cas). 

Dans la littérature, L’ESID, la LASID et la Tunisie sont les seules àrapporter des 

données concernant le déficit en C1q-inh avec des valeurs respectives de 81 cas, 

44cas et 1cas.  
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Au terme de notre étude, nous espérons avoir pu répondre aux questions 

posées au niveau de l’introduction à savoir : 

• Quelle est la répartition des différents DIP au Maroc ? 

En effet, le profil étiologique des DIP lors de cette étude montre globalement 

une prédominance des autres syndromes bien définis de DIP, suivis par les 

déficits humoraux, et les déficits combinés. On note donc une divergence par 

rapport aux données de la littérature, ou prédominent nettement les déficits 

humoraux. 

• Quelle est la répartition des principaux groupes de DIP dans les différents 

continents ? 

Le type de DIP le plus fréquent est sans conteste le déficit en anticorps, 

représenté essentiellement par les CVID et les hyper IgA . 

Les déficits combinés en cellules T et B ,les autres syndromes bien définis et les 

déficits en phagocytes suivent. 

• Quelles sont les particularités de nos patients, comparés aux patients de 

chaque groupe de DIP ? 

Notre série se distingue par la première position du syndrome hyper IgE , 

tandis que le déficit en IgA , DIP le plus fréquent au niveau de la littérature se 

retrouve en deuxième position. De même, quelques phénotypes mieux représentés 

en terme de publication tels que le WAS, les syndromes de Griscelli et de Di George 

sont pratiquement inexistants dans cette série. Malheureusement, le faible nombre 

de cas de cette étude laisse un doute quant à la validité et la représentativité de 

l’échantillon.  

En effet, il est moins certain qu’avec un meilleur dépistage des DIP, la 

tendance de la distribution que nous avons rapportée ici demeurerait la même. L’on 

sait en effet que la majorité des symptômes au cours des DIC est présente 2 mois 
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après la naissance et qu’en absence de prise en charge appropriée, la plupart des 

patients meurent dans les 2 ans. Ainsi, l’âge moyen des patients au cours de cette 

étude (10 ans) est un argument qui donne la mesure par rapport au nombre de cas 

éventuels de DIP qui restent malheureusement non reconnus. La faible couverture 

immunologique (1 seul laboratoire en mesure de procéder à un bilan 

immunologique complet) constitue aussi un facteur de biais de ce profil 

épidémiologique. A cela s’ajoute les faibles capacités générales tant cliniques 

(nécessité d’une réelle prise de conscience de la part des médecins) que 

paracliniques (élaborations de protocoles diagnostiques tenant compte des moyens 

présents et des spécificités épidémiologiques à la lumière de ce rapport) appelées à 

être surmontées.   

Ainsi, il s’avère indispensable non seulement une étroite collaboration avec le 

service d’Hématologie et d’Oncologie Pédiatrique de l’Hôpital 20 Août mais aussi  

asseoir une véritable politique de santé publique en matière de DIP. Elle devrait 

s’intégrer dans la politique nationale globale visant à abaisser la mortalité et la 

morbidité infantiles, et ce d’ autant plus que Les deux principaux moyens 

thérapeutiques, la substitution en immunoglobulines et la greffe de cellules souches 

hématopoïétiques, ne sont pas encore accessibles chez nous. En effet, les registres 

montrent que dans plusieurs pays, souvent émergeant médicalement et 

financièrement, la fréquence des CID est relativement supérieure à celle des pays 

développés.  La consanguinité ne vient qu’aggraver ces différences. Les patients de 

ces pays ont donc un besoin plus pressant en greffe de CSH, technique sophistiquée 

médicalement et très couteuse .Heureusement ,et grâce aux efforts acharnés des 

praticiens de l’UIC ,chapeautés par PR.A.A.Boussfiha ,une première greffe de moelle 

sera réalisée en février 2009 ,avec le concours de l’unité d’Hématologie 20 Aout. 
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Dans le cadre de  la mise en place d’une politique de prise en charge des DIP, 

la majorité des pays commencent par la création d’un registre national 

d’enregistrement des DIP et de leurs caractéristiques épidémiologiques. Il était donc 

important à nos yeux de proposer pareille initiative dans notre contexte. Celui-ci 

permettra d’avoir plus d’informations sur  la réalité du terrain et offrira l’opportunité 

d’y pallier par de véritables actions de santé publique, c’est-à-dire en tenant 

compte de l’ampleur réelle des DIP par rapport aux autres maladies prévalentes. 

L’on sait par ailleurs que le dépistage constitue l’un des meilleurs outils qui 

soient en matière de prévention, gage d’une prise en charge se voulant des 

meilleures. Encore faudrait-il définir au mieux les examens idoines de cette 

prévention, chose qui, même dans les pays développés, demeure à l’heure actuelle 

un véritable défi ; ceci à cause de l’absence d’un test unique idéal ou d’une 

combinaison restreinte de tests pouvant permettre d’identifier tous les DIP.  

 Malgré toutes ces contraintes, grâce aux progrès enregistrés au niveau de 

nombreux domaines, l’approche des DIP, comme le montre d’ailleurs l’évolution des 

classifications internationales, progresse inlassablement vers une  meilleure 

connaissance et donc vers une meilleure prise en charge.    
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RESUME 
 

Les DIP constituent un ensemble de 200 maladies du système immunitaire, le 

plus souvent héréditaires, et qui entrainent essentiellement des infections 

inhabituelles mais aussi des manifestations auto-immunes, allergiques, et des 

néoplasies. 

Les données épidémiologiques et notamment la répartition des différents 

groupes et des maladies n’étaient disponibles qu’à travers les publications des pays 

développées (France, Japon…). 

C’est pourquoi nous nous proposons de compléter et surtout d’adapter notre 

série à la nouvelle classification et enfin de la comparer aux données de la 

littérature. 

Nos patients sont recrutés des 4 CHU, sur une période s’étalant entre Janvier 

1997 et Décembre2009. 

Notre série marocaine regroupe 230 patients, avec prédominance des   

syndromes d’immunodéficience bien définis (30.8%), puis des  déficits des 

anticorps(26.5%),suivis par les déficits combinés en cellules T et B (22.2%) . 
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SUMMARY 
 

The DIP is a 200-immune system diseases, often  hereditary, and which cause  mainly  

unusual infectious events  but also  autoimmune,  allergic, and neoplasic manifestations. 

Epidemiological  data  including  the  distribution  of  different  groups  and diseases  

were  available  only  through  the publications of developed   countries (France, Japan ...) 

We  therefore  propose  to complement and especially to adapt our study to the new 

classification and then compare it with data from literature.Our patients were recruited from 

4 university hospitals, spread over a period between January 1997 and December 2009. 

Our Moroccan series includes 230 patients, with predominance of defined 

immunodeficiency syndromes (30.8%), followed by deficits of antibodies (26.5%), followed 

by the combined deficits in T and B cells (22.2%). 
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 Ə   

 

مرض ،أغلبھم وراثي الأصل،و تؤدي إلى  200تشكل الأمراض المنعاتیة الأولیة مجموعة تتكون من 

  ٠حدوث إلتھابات و تعفنات غیر اعتیادیة،إلى جانب إضطرابات منعاتیة ذاتیة ، حساسیة،و سرطانیة
إلا من خلال منشورات  لم تكن المعطیات الوبائیة بما في ذلك توزیع المجموعات المختلفة والأمراض متاحة

 البلدان المتقدمة 
 لذا نقترح أن نكمل وخصوصا أن نكیف سلسلتنا مع التصنیف الجدید ومن ثم مقارنتھا مع البیانات المنشورة

 2009وشتنبر 1997مستشفیات جامعیة ، في الفترة الممتدة ما بین ینایر  4تم تجنید مرضانا من 
، تلیھا النقص في ) ٪ 30.8(لازمات نقص المناعةالمعرفةمریض ، مع غلبة مت 230سلسلتنا تشمل  

 %).  22.2(، ثم العجز المشترك في   خلایا المناعة الخلطیة و الخلویة ) ٪ 26.5(الأجسام المضادة 
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