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Les immunodéficiences primitives

CHAPITRE llI

DEFICIT SELECTIF EN IgA

Les personnes ayant un déficit en IgA sont porteuses des lymphocytes B qui produisent normalement les IgA. Il semble
toutefois que ces lymphocytes B ne soient pas en mesure de se transformer en plasmocytes producteurs d’lgA. Il est
probable que plusieurs causes soient responsables du déficit sélectif en IgA et que celles-ci varient d'un patient a l'autre.

DEFINITION : Le déficit sélectif en IgA se définit par une absence totale ou un déficit grave en immunoglobulines de
classe A (IgA) dans le sérum et les sécrétions. Afin de comprendre le déficit sélectif en IgA, il est d'abord nécessaire de
passer en revue quelgques notions de base sur le systéme immunitaire.

Il existe dans le sang cing types (ou classes) d'immunoglobulines (ou anticorps) : les IgG, les IgA, les IgM, les IgD et

les IgE. La classe dimmunoglobulines la plus nombreuse dans le sang est celle des IgG, laquelle est suivie des IgM et
des IgA. Les IgD et les IgE sont présentes en trés petite quantité dans le sang. Parmi ces classes dimmunoglobulines, ce
sont surtout les IgM et les 1gG qui protégent les vaisseaux sanguins, les tissus et les organes contre l'infection.

Il est tout aussi important que I'organisme présente des mécanismes de défense sur les surfaces qui le mettent en contact
avec I'environnement, c'est-a-dire les mugueuses de la bouche et du nez, des poumons, de la gorge, du tractus gastro-
intestinal, des yeux et des organes génitaux. A ce niveau, ce sont surtout les immunoglobulines de la classe des IgA, qui
se retrouvent dans les sécrétions et qui protégent ces muqueuses de l'infection.

Les muqueuses sont également protégées, bien qu'a un degré moindre, par les autres classes d'anticorps. En effet, on
retrouve dans leurs sécrétions des IgG, des IgM et des IgE, mais pas en méme quantité que les IgA. C'est pourquoi les
IgA sont appelées «anticorps sécrétoires». Les IgA possedent certaines caractéristiques biochimiques propres. Les
molécules d'IgA se retrouvent dans les sécrétions couplées deux par deux a l'aide d’'une chaine J («J» pour «joindre»)
(voir le chapitre sur le systéme immunitaire sain).

La sécrétion de ces anticorps nécessite qu'ils soient attachés a une autre molécule appelée «composante sécrétoire».
Ainsi, les IgA qui protégent les muqueuses sont en fait organisées en paires de molécules d’IgA reliées par une chaine J
et par la composante sécrétaire.

Certaines personnes ne produisent pas d'IgA, mais produisent les autres classes d'anticorps. Par ailleurs, les fonctions
de leurs cellules T, de leurs cellules phagocytaires et du systéme du complément sont toutes normales ou presque. lis
présentent donc un déficitimmunitaire appelé «déficit sélectif en IgA».

On ignore les causes du déficit sélectif en IgA. Les personnes atteintes de ce déficit sont porteuses de lymphocytes B
apparemment normaux, mais incapables de se transformer en plasmocytes producteurs d’lgA. Il est possible qu'il existe
diverses causes expliquant le déficit sélectif en IgA et que celles-ci varient d'un patient a l'autre.

CARACTERISTIQUES CLINIQUES : Le déficit sélectif en IgA est limmunodéficience la plus courante. Selon
certaines études, il pourrait toucher jusqu’a une personne sur cing cents. Il se peut que la majorité des personnes
touchées ne présentent gqu'une légére manifestation clinique, gu'elles ne soient pas assez malades pour consulter un
médecin et que leur examen ne révele pas forcément un déficit en IgA. Il existe donc un grand nombre de personnes
atteintes de déficit en IgA et qui sont en assez bonne santé et ne présentent pas de symptomes.

Il existe par contre un grand nombre de personnes atteintes de déficit sélectif en IgA qui sont trés malades. Jusqu'a
présent, on ne comprend pas encore pourquoi certaines personnes atteintes de déficit sélectif en IgA ne présentent
presque aucun signe de maladie tandis que d'autres sont malades. Des études récentes laissent toutefois entendre que
certains patients atteints de déficit en IgA peuvent avoir un déficit en une fraction des IgG (la sous-classe des IgG2), ce
qui pourrait expliquer pourquoi certains patients atteints de déficit en IgA sont plus susceptibles que d'autres a
l'infection.



Les infections récurrentes constituent 'une des manifestations les plus fréquentes du déficit en IgA. Cela n'est pas
surprenant quand on sait que les IgA protégent les muqueuses. L'atite, la sinusite et la pneumonie récurrentes font partie
des signes évocateurs de ce déficit. Ces infections peuvent devenir chroniques et étre réfractaires au traitement; les
patients doivent alors prendre des antibictiques pendant une période inhabituellement longue.

L'autre manifestation accompagnant le plus souvent un déficit en IgA est l'allergie. Les types d'allergies sont divers.
L'asthme est I'une des maladies allergiques pouvant survenir a cause d'un déficit en IgA. Certains pensent méme que
I'asthme résultant de ce déficit a tendance a étre plus grave et pourrait ne pas répondre au traitement aussi bien que
I'asthme habituel. L'autre type d'allergie associé au déficit en IgA est l'allergie alimentaire, au cours de laquelle
I'ingestion de certains aliments déclenche une diarrhée ou des crampes abdominales. On ne sait pas encore trés bien si
la fréquence de la rhinite allergique (rhume des foins) ou de I'eczéma est accrue en présence d'un déficit en IgA.
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