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Infections bactériennes, fongiques ou virales plus ou moins graves mais récidivantes



Environ 10% des agammaglobulinémies ne sont pas provoquées par des mutations du gène XLA. Leur transmission est AR.

Le plus souvent, des lymphocytes B avec ig de surface 
Peuvent être détectés alors que le nombre de plasmocytes estdiminué 

Trouble de la différenciation du lymphocyte B en plasmocyte
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Le déficit enRAG1 et RAG2 : 

Autres DICS :
-
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Les déficits en protéines de la voie classique : C1 (C1q, C1r ou C1s), C4 ou C2 sont associés à des phénomènes
auto-immuns (lupus érythémateux disséminé) .

Les déficits en C3 et en protéines de la voie alterne : facteur D et properdine sont associés à des épisodes
infectieux récurrents à pyogènes.

Les déficits en protéines du complexe d’attaque membranaire : C5, C6, C7, C8 et, à moindre degré en C9 sont
associés à une susceptibilité à des infections récurrentes aux bactéries du genre Neisseria (plus particulièrement
Neisseria meningitidis et Neisseria gonorrheae).

Le déficit en MBL (protéine de la voie des lectines) est le déficit le plus fréquent (5% de la population mondiale), il
est associé à une susceptibilité accrue aux infections récurrentes du tractus respiratoire supérieur chez le jeune enfant
âgé de 6 à 18 mois. Cette susceptibilité aux infections n’est toutefois pas rencontrée chez l’enfant plus âgé ou
l’adulte.

Les déficits héréditaires en protéines du complément sont rares et souvent associés à des infections ou à
des maladies auto-immunes.

Des déficits en chacun des composants de la cascade d’activation du complément ont été rapportés dans la
littérature, à l’exception du facteur B de la voie alterne.

Le déficit en C1 inhibiteur cause l’l’angioio-o-œdème héréditaire, condition associée à des épisodes récurrents
d’oedèmes sous-cutanés et sous-mucosaux potentiellement mortels dans le cas d’œdème laryngé.

Un seul cas de déficit en C4BP a été rapporté, lequel était associé à la présence de symptômes spécifiques à laUn seul
maladie
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Le déficit en facteur H est fortement associé au syndromeyy hémolytique et urémique atypique et à laLe déficit en
glomérulonéphriteg p

ctfac
te.

Les déficits en CD55 (DAF) et CD59 (protectine) se manifestent par une hémolyse intra-vasculaire et une thrombose
appelée
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CD59, sont alors susceptibles à la lyse non spécifique médiée par un événement d’activation du complément).

Les déficits en protéines de régulation et récepteurs de fragments du complément sont également connus :

Lupus érythémateux disséminé : des auto-anticorps dirigés contre des composantes cellulaires communes forment des
complexes immuns qui activent le complément de façon massive.

La cirrhose du foie ( près de 90 % des composants du complément sont le fait d’une synthèse hépatique).

L’infection invasive à bactéries gram-négatif (sepsis) associée à une forte activation du complément.

Cryoglobulinémie : hypo-complémentémie due à une activation de la voie classique (in vivo), ou secondaire à la liaison du C4 à la
cryoglobuline qui précipite à une température inférieure à 37°( in vitro)

Dans certains cas, le déficit acquis est causé par la présence d’un auto-anticorps dirigé contre l’un des composants du
complément dans le contexte d’une pathologie sous-jacente :

Dans la glomérulonéphrite membranoproliférative de type II et lipodystrophie partielle, un auto-anticorps dirigé contre la C3
convertase de la voie alterne, nommé
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r néphrétique, a été mis en évidence. Cet anticorps stabilise la convertase C3 de la

voie alterne et mène à une consommation du C3.

Les déficits acquis sont plus fréquents que les déficits primitifs.

Ils sont majoritairement associés à des pathologies caractérisées par consommation exagérée des
protéines du complément via son activation :






