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2011 Survey of Jeffrey Modell centers

Region Number of 

sites

Patients with 

identified PI defects

Percent of total

Western Europe 52 22,701 37.61%

United States 56 15,602 25.85%

Eastern Europe 26 5,367 8.89%

Latin America 17 4,275 7.08%

Middle East 6 3,432 5.69%

Canada 8 3,423 5.67%

Asia 17 3,127 5.18%

Africa 7 1,228 2.03%

Australia 3 1,209 2.00%

Total 192 60,364 100.00%

Modell V, et al. Immunol Res 2011;51:61-70
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Survival data
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ÅAvril 1988- Décembre 2011 :710 patients  

ÅAge moyen au diagnostic: 64 mois Ñ96(1 j- 58 ans)

ï35.4%  :diagnostic < 1 an

ï32.6 % : diagnostic > 1 an et < 5 ans

ï32%  : diagnostic > 5 ans

ï6%  : diagnostic > 18 ans

Situation en Tunisie



A mean of 28 new diagnosis / year

In Tunisia
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CSH Dysgénésie réticulaire
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Les déficits immunitaires primitifs

Epidémiologie

Å200 déficits décrits

Å170 gènes

Å1/ 5000 naissances

ÅDIP humoraux        : 50 ï60 %

ÅDIP combinés         : 20 ï30 %

ÅDéficits phagocytes: 10 ï15 %

ÅComplément           :    < 1 %



Hétérogénéité des manifestations cliniques

infections

cancers

allergie

Autres:
ÅSAM

Ålymphoproliférati

oné

autoimmunité/

inflammation

granulomatoses



El®ments cliniques dôorientation

ÁNotion familiale

ÁSusceptibilité accrue aux infections

ÁAuto-immunité, manifestations allergiques

ÁCanceré..



El®ments cliniques dôorientation

ÁNotion familiale

ÁSusceptibilité accrue aux infections :
ÅInfections récidivantes, multifocales

ÅInfections généralisées ou prolongées

ÅInfections s®v¯res ou forme s®v¯re dôune infection  

habituellement bénigne

ÅInfections à germes banals, opportunistes ou inactivés



El®ments cliniques dôorientation

ÁNotion familiale

ÁSusceptibilité accrue aux infections

ÁManifestations allergiques, intolérance 

médicamenteuse  ou alimentaire

ÁAuto-immunité 

Ñlymphoproliférations

ÁCancer



Quelques tableaux cliniques 

évocateurs

ÁGarçon, Infections récidivantes  

+    Eczema

Purpura thrombopénique

( VPM     )

Syndrome de Wiskott-Aldrich  



Quelques tableaux cliniques 

évocateurs

ÁConvulsions néonatales 

( hypocalcémie )

+ Cardiopathie congénitale                                                      

Dysmorphie faciale

Syndrome de DiGeorge

Syndrome Velo-cardio-facial  
Deletion of 22q11



Quelques tableaux cliniques 

évocateurs

Á Albinisme partiel oculo-cutanéo-phanarien

+ Syndrome dôactivation macrophagique

Maladie de Griscelli

Syndrome de Chediak Higashi



Chediak-Higashi 

syndrome

Normal Griscelli disease 

Chediak-Higashi  

syndrome

Granulations géantes



Quelques tableaux cliniques 

évocateurs

Á Ataxie +

Infection respiratoires récidivantes

Telangiectasies

Syndrome Ataxie-Telangiectasies



Tableaux ®vocateurs dôun type 

donné de DIP

ÁMuguet buccal

Diarrhée persistante

Hypotrophie

Pneumopathie interstitielle

Déficit immunitaire combiné

sévère (SCID)

( HIV )



ÁErythrodermie, 

Pachyérythrodermie

ÁAlopécie, HSM

ÁSAM

ÁHypotrophie

Syndrome dôOmenn

Tableaux ®vocateurs dôun type 

donné de DIP


