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Le déficit immunitaire commun variable (DICV) est une pathologie rare. 1l s’agit d’un déficit constitutionnel
de I'immunité humorale. 1l se caractérise par des infections bactériennes a répétition et une fréquence élevée
des maladies auto-immunes. Les manifestations gastro-intestinales sont trés variables et parfois révélatrices.
Nous rapportons un cas d’un DICV chez un jeune de 31 ans aux antécédents d’infections ORL et
respiratoires a répétitions a I’enfance et qui se plaint depuis I’age de 17 ans de diarrhée glairo-sanglante.
L’évolution a été marquée par I’aggravation du tableau clinique. L’ensemble des explorations ont conclu a
un DICV avec manifestations digestives « Crohn-like ». Sous immunoglobulines, il a développé un choc
anaphylactique. Il a été alors mis sous probiotiques, trimithoprime-sulfamétoxazole et vaccination
antipneumococcique. Les manifestations digestives au cours DIVC peuvent mimer les maladies
inflammatoires chroniques de I’intestin posant un probleme diagnostic.

Mots - Clés : Déficit immunitaire commun variable ; Diarrhée glairosanglante ; Infections a répétitions.
Abstract

Common variable immunodeficiency (CVID) is a rare pathology. This is a constitutionaldeficit of humoral
immunity. It ischaracterized by repeated bacterial infections, high frequency of autoimmune diseases.
Gastrointestinal manifestations are variable and can reveal the disease. We report a case of CVID in a 31-
year-old man with a history of repeatedchildhoodoropharyngeal and respiratory infections and who has been
complaining of bloody diarrheasince the age of 17 years. All the explorations concluded with a CVID with
Crohn-Like digestive manifestations. Under immunoglobulins, hedeveloped anaphylactic shock. He
wasthen put on probiotics, trimithoprim-sulfametoxazole and pneumococcal vaccination. Digestive
manifestations can mimicchronicinflammatoryboweldiseaseposing a diagnostic problem.

Keywords : common variable immunodeficiency ; bloody diarrhea;repeated infections.
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DEFICIT IMMUNITAIRE COMMUN VARIABLE ET MANIFESTATIONS DIGESTIVES

INTRODUCTION

Le déficit immunitaire commun variable (DICV)
est une pathologie peu fréquente. Il se manifeste
sur le plan clinique par des infections respiratoires
et oropharyngés qui sont  généralement
révélatrices[1] . Sur le plan biologique, on trouve
une hypogammaglobulinémie secondaire a un
défaut de synthése des immunoglobulines par les
lymphocytes B. Les manifestations gastro-
intestinales sont variables dont I’incidence varie de
20 a 60%[2]. Elles peuvent étre révélatrices d’un
déficit immunitaire commun variable avec
certaines particularités histologiques et
thérapeutiques mais également elles peuvent mimer
d’autres pathologies digestives posant parfois un
probléme diagnostic[2]. Nous rapportons un cas de
DICV chez un adulte jeune révélé par des
manifestations digestives.

OBSERVATION

Il s’agit d’un jeune &gé de 31 ans aux antécédents
d’appendicectomie a I’age de 13 ans, hypothyroidie
sous traitement depuis 3 ans et d’infections ORL et
respiratoires a répétitions depuis I’enfance. Il
présente depuis I’dge de 17 ans une diarrhée
glaireuse d’évolution intermittente a raison de 6-7
selles/jour diurne parfois nocturne associée a un
amaigrissement modéré. 1l a bénéficié a I’époque
d’une coloscopie objectivant une recto sigmoidite
congestive avec biopsies concluant a une colite
inclassée sans infiltration plasmocytaire d’ou sa
mise sous mesalazine sans amélioration de la
symptomatologie. L’évolution a été marquée par
I’installation  d’une diarrhée  glairosanglante
(5selles/jr) évoluant dans un contexte fébrile.

A I’examen clinique, OMS a 3, patient cachectique,
paleur cutanéo-muqueuse, des rales bronchiques
diffus au niveau des deux champs pulmonaires
avec au toucher rectal la muqueuse était lisse avec

doigtier souillé de sang. A la biologie, on a noté un
syndrome inflammatoires biologique avec une CRP
a 92mg/l, un syndrome de malabsorption avec
hypocalcémie, hypophosphatémie, une
hypomagnésémie et une anémie ferriprive. La
coproculture et I’examen parasitologique des selles
étaient négatifs ainsi que le bilan tuberculeux.
L’iléo-coloscopie a montré un aspect endoscopique
d’une colite segmentaire ulcérée et une iléite
ulcérée avec a I’histologie un aspect en faveur
d’une atteinte « Crohn-like ». La recherche des
anticorps antitransglutaminase type 1gG et des
anticorps antithyroidiens était négative.

Le bilan thyroidien était normal. L’endoscopie
esogastroduodénale (EOGD) était normale.
L’imagerie avait objectivé un aspect en faveur
d’une dilatation des bronches (figure 1). L entéro —
IRM était sans anomalie. L’électrophorese des
protides sériques avait montré une
hypogammaglobulinémie a 0,99/l avec un déficit
global en immunoglobuline (IgA a 0,47g/L, 1gG a
0,61g/L, IgM a 0,09g/L). La sérologie HIV était
négative. L’immunophénotypage a objectivé une
lymphopénie B avec une population lymphocytaire
T et NK dans les limites de la normale (tableau I).
Le diagnostic de DICV a été retenu avec des
manifestations digestives. Le patient a été mis sous
antibiothérapie a large spectre avec amélioration de
la symptomatologie. Les immunoglobulines ont été
indiqué. Cependant, I’installation d’un état choc
anaphylactique dés le début de la perfusion avait
contre indiqué ce traitement. Le patient a été mis
alors sous probiotiqgues et trimithoprime-
sulfamétoxazole en traitement séquentiel, une
vaccination antipneumococcique principalement
associée a la sulfasalazine par analogie aux
maladies inflammatoires chroniques de I’intestin
(MICI) avec bonne évolution. Il n’y avait pas de
récidive de la symptomatologie digestive ni
respiratoire aprés un recul 3 ans.

Figure 1 : Coupe scannographique montrant un aspect de dilatation de branche
avec surinfection pulmonaire(fleche)
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Tableau I : Résultat de I'immunophénotypage par cytométrie de flux

Fenétre d’analyse : lymphocytes (42% des cellules totales)
Population Marqueurs Pourcentage (%) | Numération(cellules/uL)
cellulaire analysée

Lymphocytes B CD3-/CD19+ 04 60
Lymphocytes NK CD3-/CD56+ (non testé) 21 315
Lymphocytes T CD3+/CD4+ (T auxiliaires) 18 270
CD3+/CD8+(T cytotoxiques) 46 690
CD3+ 68 1020

Rapport CD4/CD8 0.39
Le DICV peut s’associer a des maladies auto-
DISCUSSION b

Le DICV est une forme particuliére des déficits
immunitaires primitifs. 1l touche d’une maniére
égale les hommes et les femmes. L’age de
diagnostic est variable avec un pic de fréguence
entre 20 et 30 ans [2]. Les manifestations
infectieuses dominent le tableau clinique et peuvent
précéder le diagnostic de plusieurs années comme
c’était le cas chez notre patient avec apparition des
épisodes infectieux ORL et pulmonaires depuis le
jeune age. La caractéristique principale du DICV
est I’existence d’une hypogammaglobulinémie
inférieure a 5g/l et touchant au moins deux classes
d’immunoglobulines[3]. Les mécanismes de
I’hypogammaglobulinémie du DICV ne sont pas
bien connus . Certains experts pensent qu’il s’agit
d’une expansion des lymphocytes B naifs au
dépend des lymphocytes B mémoires, phénomene
inverse pour les lymphocytes T [4]. Le tableau
clinique est variable mais dominé par les infections
principalement  respiratoires et oropharyngés.
L’atteinte respiratoire au cours des DICV est
fréquente pouvant atteindre 86% des cas. Elle est
souvent inaugurale et récidivante. Elle est en
générale indissociable de I’atteinte de la sphere
ORL. Les germes les plus incriminés sont:
Streptococcus pneumoniae, Haemophilus
influenzae [2, 5].Des anomalies évocatrices de
dilatation des bronches (DDB) au moment du
diagnostic sont observées en tomodensitométrie
chez 42 a 79 % des malades [4].
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immunes tel que le vitiligo, la thyroidite de
Hashimoto, I’anémie hémolytique ou encore
I’anémie de Biermer [6]. Le bilan des maladies
associées devra étre pratiqué une fois le diagnostic
du DICV est retenu. Il peut étre également
considérer comme une granulomatose puisque
I’histologie peut objectiver des granulomes dans les
organes lymphoides hypertrophiés donnant ainsi un
tableau de « Sarcoid-like» [7, 8]. Cependant,
I’hypogammaglobulinémie sera dans ce cas, contre
ce diagnostic.

Les manifestations gastrointestinales sont trés
variables et peuvent étre au premier plan (tableau
I). Il peut s’agir d’infections intestinales. Elles
sont causées principalement par des parasites
comme Giardia Lamblia ou des bactéries comme la
Salmonelle ou encore le Campylobacter [9] . Une
atteinte gastrique avec atrophie gastrique exposant
a un risque de néoplasie a été également décrite
imposant en cas de constatation d’atrophie
gastrique une surveillance endoscopique[10, 11]
.L’atteinte intestinale peut se manifester par une
atrophie villositaire, entit¢ a distinguer de la
maladie cceliaque. En effet, et contrairement a la
maladie ceeliaque, I’endoscopie ne retrouvera pas
un aspect typique en mosaique ou de raréfaction de
plis duodénaux ou un aspect crénelé des sommets.
A I’histologie, [I’infiltration plasmocytaire du
chorion est rare et c’est généralement la non
réponse au régime sans gluten qui permettra de
retenir le diagnostic de DICV étant donné que la
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sérologie de la maladie ceeliaque sera négative vu
I’lhypogammaglobulinémie  [8, 12] . Les
manifestations digestives au cours du DICV
peuvent mimer également une MICI posant parfois
un probléme diagnostic [2, 11]. L’atteinte
endoscopique n’est pas spécifique, généralement
hétérogene, pouvant évoquer une maladie de Crohn
ou une colite inclassée. A la différence des MICI,

I’histologie  n’objectivera  pas  d’infiltration
plasmocytaire mais plutot une
hyperlymphocytose[5] Dans le cas de

manifestations digestives du DICV, la non réponse
au traitement avec altération de I’état générale ainsi
que les infections a répétitions dés le jeun age
devront faire évoquer le DICV et entamer un bilan
étiologique. Pour notre patient, ’EOGD était
normale. Les manifestations digestives étaient
révélatrices de la maladie mises initialement sur le
compte d’une MICI. La non amélioration sous
traitement, les antécédents d’infections a
répétitions ont fait redressé le diagnostic et évoquer
un DICV. Pour la prise en charge initiale du DICV,
une série d’exploration sont nécessaires a savoir :
électrophorése des protéines plasmatiques ; dosage
pondéral des immunoglobulines ;
immunophénotypage (lymphocyte T et lymphocyte
B), dosage du complément : C3, C4, CH50. Il est
également recommandé de faire une enquéte
tuberculose exhaustive et recherche de foyers
infectieux notamment dentaire et urinaire [7, 10].

Le traitement du DICV est un traitement substitutif,
généralement a vie, fait d’injection
d’immunoglobulines humaines afin de prévenir les
infections bactériennes et virales. L’administration
est en générale intraveineuse. Certaines équipes
préconisent la voie sous cutanée aprés une
stabilisation du patient [1, 13]. Il n’existe pas de
schéma thérapeutique consensuel mais en pratique
courante c’est une dose 0,8mg/kg/mois a
1mg/kg/mois. Une diminution & mi- dose est
possible si I’objectif thérapeutique a été atteint avec
un taux résiduel de gammaglobulines sériques
minimal égal a 5 g/l [13, 14]. Les perfusions sont
souvent bien tolérées. Toutefois, les patients ayant
un déficit associé en IgA, peuvent développer un
choc anaphylactique sous immunoglobulines. Ceci
a été expliqué par la présence d’anticorps anti IgA
isotype IgE[2, 3]. C’était le cas de notre patient, il
avait un déficit en IgA. La recherche des Ac-anti
IgA isotypes IgE n’a pas été faite par manque de
moyen. Le développement d’un  choc
anaphylactique a contre indiqué le traitement
substitutif chez notre malade.

Le traitement des manifestations digestives reste
spécifique a chaque situation. Les probiotiques ont
permis de prévenir les infections digestives chez
notre patient. Ceci sera d0 a un rééquilibre du
microbiote intestinal, mais ceci doit étre confirmé
par d’autres études étudiant le microbiote intestinal
chez les patients ayant un DICV.

Tableau Il : Manifestations digestives au cours du DICV

Age Atteinte
Etude N moyen - Infection intestinale Manifestation digestive
de début gastrique
Bloch-Michel *Atrophie villositaire
et al 17 23 ans *Giardiase *Hyperplasie nodulaire
[9] lymphoide
*Giardiase (n =35) *Hyperplasie nodulaire
Oksenhendler Atrophie fundique *Salmonella (n =19) lymphoide (13 %)
et al 252 19 ans (3 %) *Campylobacter (n = 19) *Atrophie villositaire (3
[11] *Clostridium difficile (n =5) | %) *Granulomatose (3 %)
*Yersinia (n = 2) *MICI-like (4 %)
*Giardiase (n = 9)
Van Der Hilst :Campylobacter (n=5)
etal 34 26 Cancer (n=1) *gfillmo_nglla M __4) *Crohn-Like (n=1)
[10] ostrldlum_(n =1)
*Mycobactérie (n = 3)
*Entérovirus (n = 1)
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CONCLUSION

Le DICV est une pathologie sous diagnostiquée vu
I’hétérogénéité de sa présentation clinique. Les
manifestations digestives peuvent étre révélatrices
mimant parfois une pathologie digestive chronique
tel que la maladie cceliaque ou les MICI. La non-
réponse au traitement habituel d’une MICI dans un
contexte évocateur devra faire évoquer et chercher
le DICV.
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