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Déficit immunitaire secondaire a une hypoplasie ou une
absence du thymus.

Trois possibilités :

1. Absence de thymus compléte
= Di George complet rare (<0,5% des patients) et sévere

2. Présence d'un reliquat thymique
= Di George partiel = Déficit immunitaire transitoire (20 a 30% des
patients)

3. Thymus normal = absence de déficit immunitaire

Bilan de premiére intention

1) NFS
Nombre de Lymphocytes

2) Phénotypage lymphocytaire (T CD3, CD4 et CD8)

(a interpréter en fonction des normes pour I’age)

= examens quantitatifs




Explorations immuno. de 2éme intention

Examens a réaliser si anomalie au bilan de
1ere intention:

- Examens cellulaire (lymphocytes):

- Phénotypage lymphocytaire T avec étude des
populations T naives (fonction thymique)

examen quantitatif

Proliférations lymphocytaires T

examen qualitatif

Explorations immunitaires:
immunité cellulaire

* Fonctions lymphocytaires T (qualitatif)
- Proliférations mitogénes (PHA, anti-CD3)
- Proliférations antigénes
vaccinaux (tétanos, polio, tuberculine..)
infectieux (candidine, VZV, HSV, eftc...)




Microdélétion du
chromosome 22q11
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Numération formule sanguine

Lymphocytes T=0

Phénotypage lymphocytaire T (CD3, CD4 et CD8)

Lymphocytes T= 1

| Lymphocytes T= Normaux |

Transfert dans une unité
d'immunologie pédiatrique

Greffe de cellules souches
hématopoiétiques

ou Greffe de thymus

Phénotypage lymphocytaire T avec
études populations T naives et mémoires

Proliférations lymphocytaire T

Arrét des explorations

Lymphocytes T naifs= |
Proliférations T= 1

Lymphocytes T naifs= N
Proliférations T=N
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Avis immuno-pédiatre
Antibioprophylaxie
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