MANUEL DE L'IDF DESTINE AU PATIENT ET A SA FAMILLE
Les immunodéficiences primitives

CHAPITRE XIV

TRAITEMENT MEDICAL SPECIFIQUE

Il existe un certain nombre de traitements médicaux spécifiques offerts aux patients atteints d’'une immunodéficience
primitive. Le présent chapitre portera uniquement sur les deux traitements les plus fréquents, le traitement par les
gammaglobulines et la transplantation de moelle osseuse, et sur les deux nouveaux traitements a base d'interféron
gamma et de polyéthyléne glycol-adénosine désaminase (PEG-ADA). Vous devez discuter avec votre médecin de leurs
indications et des maladies auxquelles ils sont destinés.

TRAITEMENT PAR LES GAMMAGLOBULINES

Le traitement par les gammaglobulines peut étre bénéfique pour les personnes qui ne peuvent pas produire
suffisamment dimmunoglobulines ou d'anticorps. Le terme «gammaglobuline» désigne la fraction protéique du plasma
sanguin contenant les immunoglobulines ou les anticorps. Le traitement par les gammaglobulines convient aux patients
atteints de désordres immunitaires humoraux, telles I'agammaglobulinémie liée a I'X, I'hypogammaglobulinémie a
expression variable ou I'nypogammaglobulinémie.

Comme cela a été expliqué aux chapitres précédents du présent manuel, lorsque les lymphocytes B matures
(plasmocytes) rencontrent des antigenes, ils fabriquent des anticorps et les libérent dans la circulation. Lorsque les
anticorps sont préparés commercialement pour étre administrés a des patients immunodéficients, ils doivent d'abord étre
purifiés (extraits) et isolés du sang de personnes en bonne santé.

Le sang de chaque donneur subit des tests rigoureux pour déceler la présence de maladies transmissibles telles que le
sida ou I'hépatite. Tout échantillon de donneurs soupgonné d’avoir 'une de ces maladies est jeté. Les échantillons de
sang pouvant provenir de 2 000 a 10 000 personnes différentes sont rassemblés.

Etant donné que chague personne est exposée a des microbes différents, le rassemblement des échantillons de sang d'un
nombre si important de personnes est la meilleure fagon d'obtenir des gammaglobulines contenant des anticorps dirigés
contre un grand nombre de microbes différents. La premiére étape de la production de gammaglobulines est

I'élimination de tous les globules rouges et blancs des échantillons de sang obtenus.

Les immunoglobulines subissent ensuite une purification chimique par une série de traitements a l'alcool. Ce processus
permet I'obtention d’anticorps et d'immunoglobulines G (IgG) purifiés, mais seulement des quantités infimes d'IgA et
d’IgM. Le processus de purification élimine les autres protéines sanguines et élimine efficacement les virus et les autres
microbes pouvant étre présents dans le sang.

Les gammaglobulines purifiees sont utilisées depuis environ 40 ans et sont tres sdres. Il n'est jamais arrive que des
gammaglobulines fabriquées aux Etats-Unis véhiculent des maladies infectieuses. De plus, lEood and Drug
Administration a testé le processus de fabrication et a conclu que celui-ci détruit complétement le virus responsable du
sida.

Les gammaglobulines s'administrent sous deux formes : la premiére s'injecte dans un muscle (par voie intramusculaire,
IM) et la seconde s'injecte directement dans la circulation sanguine (par voie intraveineuse, V). Les gammaglobulines
pour injection intramusculaire sont utilisées depuis des décennies et servent encore a fournir aux patients en bonne santé
un apport supplémentaire en anticorps lorsqu'ils contractent certaines maladies telle que 'hépatite.

Les mémes gammaglobulines sont utilisées depuis de nombreuses années pour le traitement de I'immunodéficience.
Malheureusement, cette maladie nécessitait des injections fréquentes et des doses de gammaglobulines beaucoup plus
importantes que celles requises pour les personnes en bonne santé. Ces injections intramusculaires étaient tres
douloureuses et ne permettaient d'administrer que de faibles quantités de gammaglobulines, car le muscle ne pouvait
pas en contenir davantage.



Au début des années 1980, des nouveaux procédés de fabrication ont été mis au point afin d’obtenir des
gammaglobulines injectables par voie intraveineuse. Il existe donc a présent de nombreuses préparations différentes de
gammaglobulines approuvées aux Etats-Unis pour l'injection intraveineuse. Celles-ci sont presque identiques aux
gammaglobulines intramusculaires.

Il existe toutefois des différences mineures entre ces deux formes, ce qui rend chacune d’entre elles plus ou moins
adéquate en fonction des patients. Votre médecin est celui qui peut le mieux vous renseigner sur la forme qui vous
convient le mieux. Les nouvelles gammaglobulines intraveineuses sont généralement treés bien tolérées par les patients.
Elles peuvent s'administrer en clinique externe ou méme au domicile du patient.
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