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)éficits immunitaires primitifs (DIP) :
Enquete traitement et qualite de vie
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Meéthodologie

Cette enquéte a été conduite par questionnaire auto-administré
aupres de patients atteints de déficits immunitaires primitifs en
France entre le 14/04/2024 au 10 décembre 2024

Le questionnaire a été adressé aux patients ou a leur famille par

différents canaux:

e Lesadhérents d'IRIS,

 Les médecins et infirmieres des centres CEREDIH qui I'ont
remis ou adressé a leurs patients,

 Une société de services qui I'a inclus dans sa communication
digitale.

735 questionnaires ont été recus, 676 questionnaires ont été
inclus

Sur les 735 réponses recues, ont été exclus .

Les questionnaires ou le patient ne mentionnait pas sa pathologie
Les questionnaires ou la pathologie indiguée n'était pas un DIP
Les questionnaires issus de réepondants habitant hors de France
Les questionnaires tres incomplets

L'échelle EQ-5D-5L d’EuroQol a été utilisée pour la qualité de
vie
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Nota bene

Ce rapport présente des données sur les différents themes traités
dans I'enquéte

>D’autres données sont disponibles et peuvent étre abordées sur
demande

Abréviations

DIP : déficit immunitaire primitif

lg . immunoglobulines

IV . intraveineux — IglV : iImmunoglobulines intraveineuses
SC :sous-cutanés — IgSC : immunoglobulines sous-cutanéees
EQ-5D-5L: EuroQoL 5-dimension 5-level

VAS : Visual analog scale



~ Description des repondants

I15S

DEFICITS IMMUNITAIRES PRIMITIFS



676 personnes ont répondu a I'enqueéte

Quelle est la personne qui répond au questionnaire ? (une seule réponse)

Le patient lui-méme

Un parent, conjoint(e) ou un proche

Le patient et un parent, conjoint(e) ou proche

Un personnel soignant | 0%

0%

Autre (veuillez préciser)

=676
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676 patients ont répondu a I'enquéte
67 % des répondants sont les patients eux-mémes

o 28%, un parent, conjoint ou proche
5%, le patient et un proche

Pour prées d'un tiers des répondants, le
guestionnaire est rempli conjointement par le

patient et un tiers.



Une population composée 69% d’'adultes (18 ans et plus), 59% de femmes I" S
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4 I 4 I
Quelle est votre année de naissance ? Quel est votre sexe ?

Masculin 41%

Plus de 60 ans _ 17%

0%

i Ne souhaite pas dire
non réeponses I1%

=676 0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% |  n=676 0% 10%  20% 30% 40% 50%  60%  70%
* Lesannées de naissance des répondants s'échelonnent de La sur-représentation des femmes est observée régulierement dans
1938 a 2024 ce genre d'étude

* 30% des répondants a moins de 18 ans

* 52% des répondants a entre 18 et 60 ans
* 17% des répondants a plus de 60 ans

- 59% des répondants sont des femmes, 48% des hommes



Toutes les régions sont représentées

 Lesrégions les plus contributives a 'enquéte

(en nombre de répondants) sont :
* |'lle de France, Nouvelle Aquitaine, Pays de Loire, Occitanie.

 Toutefols, rapportées a leur population générale:
« Pays de la Loire, Bretagne, Occitanie et Hauts-de France, s'averent étre les
plus contributives
* A noter, la Réunion avec 7 répondants.

Contribution a I'’échantillon des régions

(% ; nb de répondants)
Hauts-

de-France

Normandie
3% ;20

lle-de-
France

Grand Est

Nb de répondants/million d’habitants

Bretaghe
9% ; 57

Pays de
la Loire
12% ;

Centre-
Val de Loiré
2% ;13

Bourgoghne-
Franche-Comté
2% ; 14

Auvergne-
Rhone-Alpes
8% ; 49

Nouvelle-
Aquitaine
12% ; 70

Alpes-
Cote d'Azp
8% ; 49

Occitanie
1% ; 65

Nn=603

or
se
0%

Régions d'Outre-Mer 1% ; 8 3
(Réunion, 7 ; Martinique 1)

Régions d’'Outre-Mer 4




58 % des répondants sont non actifs (tous ages confondus)

Quelle est votre situation socio-professionnelle ? * Les dGUX. groupes Ies plus wnportants sont:
- les actifs (temps plein ou partiel) (43%)

Actif(ve) temps plein | 22 . les enfants, adolescents scolarisés (31%)

 Les personnes en invalidité (7%) ou en arrét de
travail longue durée (3%) ne représentent qu’'une
partie faible de I'échantillon.

Actif(ve) temps partiel

Actif(ve), mais en arrét de travail longue durée

Retraité(e)

Non actif(ve) (personne au foyer, demandeur
d’emploi, ...) - 3%

Non actif(ve)(invalidité/AAH, ...) - 7%

Enfant scolariséfe), étudiant(c) | -

Enfant non scolarisé(e) . 2%

n=601 0% 10% 20% 30% 40%




63% des répondants ont un déficit humoral

De quel déficit immunitaire primitif étes-vous atteint(e) ?

Déficit immunitaire commun variable (DICV)
Maladie de Bruton (agammaglobulinémie)
Hypogammaglobulinémie

Déficit en sous-classes d'IgG

Déficit sélectif en IgA

Syndrome Hyper-igM

Syndrome de Wiskott-Aldrich

Syndrome de Buckley (ou hyper-IgE)
Syndrome de Di George

Déficit immunitaire combiné (DIC)

Déficit immunitaire combiné séveére (DICS ou...

Ataxie télangiectasie

APDS (Activated PI3K Delta Syndrome)

Syndrome de Purtilo (maladie...

Syndrome IPEX

Syndrome de prédisposition mendélienne aux...

Granulomatose septique chronique (ou CGD)
Neutropénie congénitale

Syndrome WHIM

Je ne connais pas le nom de mon déficit / Mon

Autre, voulez-vous préciser ?
Nn=676

I 35%
I 7 %
I 11%
I 8%
2%

| 0%

Ml 1%

B 1%

0 1%

1%

N 3%

N 4%

1%

10%

| 0%

0%

N 4%

Il 2%

0%

. I 5%

I 14%

0% 5% 10% 15% 20% 25% 30% 35% 40%

_es patients atteints de DICV (35%) et plus
argement ceux atteints de déficits
nuMmoraux (63%) représentent les groupes
es plus importants de répondants.

Pour autant, la rubrique « Autres »
recouvre de nombreux déficits spécifiques
ou combinés.

e

2000-2009 NN 16%

_ N=648 0% 10% 20% 30% 40% 50%/

Période de diagnostic

1960-1969 | 0%
1970-1979 M 2%
1980-1989 M 3%

1990-1999 T 6%

2010-2019 |,/ © %o
2020-2024 NN 23 %




‘ Dimension qualité de vie

Pour traiter de la qualité de vie, I'étude a utilisé le questionnaire EQ-5D-5L
d’EuroQol . L’'EQ-5D-5L se compose de:

« Un systéme descriptif EQ-5D
Le systeme descriptif comprend cing dimensions :
e mMmobilité,
e autonomie,
e activités courantes,
« douleur/géne,
« anxiété/dépression.
Chague dimension comporte 5 niveaux : aucun probleme, problemes |légers, problemes
modéereés, problemes graves et problemes extrémes.

« Une échelle visuelle analogique EQ (EQ VAS - Visual analog scale)
L'EQ VAS enregistre ['état de santé auto-évalué du patient sur une échelle visuelle
analogique verticale ou les criteres d'évaluation sont etiqguetés « la meilleure santé que vous
puissiez imaginer » et « la pire santé que vous puissiez imaginer ». L'EQ VAS peut étre
utilisée comme mesure quantitative de |'état de santé qui reflete le propre jugement du
patient.
10
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https://euroqol.org/information-and-support/euroqol-instruments/eq-5d-5l/

Mobilité

Mobilité
Je n’ai aucun probléme pour me déplacer a pied _ 70%

J'ai des problemes légers pour me déplacer a o
vied I s

J'ai des probléemes modérés pour me déplacer a o
pied - 8%

J'ai des problémes sévéres pour me déplacer a o
pied . 4%

Je suis incapable de me déplacer a pied I 2%

4 )

n=649 0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80%)

70 % des participants affirment ne rencontrer
aucun probléme de mobilité.

24 % sighalent des problémes |égers (16 %) ou
modérés (8 %).

4 % des répondants souffrent de problemes
de mobilité graves ou sont incapables de se
déplacer (2 %).

La situation des femmes est [égerement en
retrait par rapport a celle des hommes

Mobilité

Masculin

_ n=422 9% 10% 20% 30% 40% 50%

2% 3%

Féminin 65% 22% 5% 1%

60% 70% 80% 90% 'IOO%/




Autonomie

(se laver, s’habille seul)

P
Autonomie

Je n’ai aucun probléme pour me laver ou
m’habiller tout(e) seul(e)

J'ai des problémes légers pour me laver ou
m’habiller tout(e) seul(e)

J'ai des probléemes modérés pour me laver
ou m’habiller tout(e) seul(e)

J'ai des problemes sévéres pour me laver ou
m’habiller tout(e) seul(e)

Je suis incapable de me laver ou de
m’habiller tout(e) seul(e)

N=643

&%
EZ

| 1%

] 22

0% 20% 40% 60% 80%

100%
J

87 % des participants déclarent ne rencontrer
aucun probléme d'autonomie (comme se laver ou
s'habiller seul).

9 % rapportent des difficultés |égéres (6 %) ou
modérées (3 %).

1% des répondants souffrent de problemes graves
OuU ne peuvent pas se laver ni s'habiller seuls (2 %).

La situation des hommes est comparable a celle
des femmes

Autonomie

_ N=422

0% 10% 20% 30% 40%

50%

Masculin 86% 6% 2% 3%
Féminin 88% 6% 9%

60% 70% 80% 90% 'IOO%/




Activités courantes

(travail, études, travaux domestiques, activités familiales ou loisirs ...)

4 I

Activités courantes (exemples : travail, études, travaux domestiques, activités
familiales ou loisirs)

T e P ee conramtae e I -

activités courantes P

J'ai des problemes légers pour accomplir mes
activités courantes

I -

J'ai des problémes modérés pour accomplir
mes activités courantes

B

J'ai des problémes sévéres pour accomplir
mes activités courantes

R

Je suis incapable d’accomplir mes activités
courantes

B

Nn=646 0% 10% 20% 30% 40% 50% 60%

70%
J

54 % des participants affirment ne rencontrer

aucun probléme pour mener leurs activités
courantes

24 % signalent des problémes légers (16 %) ou

modérés (8 %).

4 % des répondants souffrent de problemes
de mobilité graves ou sont incapables de se
déplacer (2 %).

Les femmmes rencontrent plus de difficultés
gue les hommes

Activités courantes (exemples : travail, études, travaux domestiques, activités familiales ou loisirs)

0% 10% 20% 30% 40% 50%

_ _N=422

Féminin 47% pl

Masculin 65% 16% 6%

60% 70% 80% 90%

7%

4%

1%

100%
J




Douleur / Géne

4 N

Douleurs / géne * 38 % des participants affirment ne pas souffrir

de douleur ou de géne

53 % sighalent des problemes légers (29%) ou

Ar& 0
J'ai des douleurs ou une géne légére(s) _ 29% modéres (24 /0)-

9 % des répondants souffrent de douleurs ou
J'al des douleurs ou une géne modeérée(s) _24% d'une géne sévére(s) (8%) ou extréme(s) (-l %).

J'ai des douleurs ou une géne sévere(s) _ 8%
« Les hommes souffrent davantage de douleur /

gene que les femmes
J'ai des douleurs ou une géne extréme(s) I 1%

N=64] 0% 5% 10% 15% 20% 25% 30% 35% 40%
\_ J

Douleurs / géne

Masculin 48% 28% 7% 0%

Féminin 32% 29% 9% 1%

 n=422 0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 'IOO%/




Anxiété - Dépression

Anxiété dépression

Je ne suis ni anxieux(se) ni déprimé(e)

Je suis légérement anxieux(se) ou déprimé(e)

Je suis modérément anxieux(se) ou déprimé(e)

Je suis sévéerement anxieux(se) ou déprimé(e)

Je suis extrémement anxieux(se) ou déprimé(e)

Nn=643

18%

-

Iz%

0% 5% 10% 15% 20% 25% 30% 35% 40% 45% 50%)

44%

30%

44 % des participants affirment n'étre ni
anxieux, ni déprimés

48 % signalent étre légerement (30 %) ou
modérément (18 %) anxieux ou déprimeés.

9 % des répondants se disent étre
severement (7 %) ou extremement (2 %)
anxieux ou déprimeés.

Les femmes souffrent davantage d'anxiété
ou de dépression que les hommes

Anxiété dépression

Masculin

0% 10% 20%

\_ N=422

56%

30%

40% 50%

Féminin 36% 31%

60%

28% M% 5%0%

22% 8% 3%

70% 80% 90% 'IOO%/




Comparaison des critéres de qualité

Critéres de qualité de vie

Mobilité
Nn=649

Autonomie (Sl 3% 1%2%
N=643
Activités 54% 22% 15% 7%
N=646

Douleur, géne 24% 8%
N=646
Anxiété, dépression 18% 7%
N=643
0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90%

8% 4% 2%

2%

1%

2%

100%
J

» Douleur/géne est le critére qui fait la plus faible contribution a la qualité de vie, suivi par Anxiété dépression, puis la
capacité a conduire les activités courantes

 Mobilité et autonomie offrent les plus fortes contributions a la qualité de vie



Comparaison des critéeres de qualité des patients DIP avec ceux de la population francaise

Anxiété,

EQ-5D-5L - Comparaison DIP
Population générale France

0 DIP 70% 16% 8% 4%2%
.-E

o

2 France 72% 15% 9% 4%
)

E DIP 87% (7 13% 1286
o

c

o

)

3: France

\n DIP YA 22% 15% 7% 2%
)

>

3]

< France 74% 16% 7 %%
e

<g’ DIP 38% 29% 24% 8% 1%
5

Q

g France 38% 38% 18% 6%4%
a)

5 DIP 44% 30% 18% 7% 2%
i

v

Q.

% France 53% 28% 13% 5%%

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%
B Aucun M [éger Modéré Sévere Extreme

Des différences
e Activités courantes

Des données comparables
 Mobilité
« Autonomie

Des paradoxes
* Douleur, géne
 Anxiété, dépression

Gautier, L., Azzi, J., Saba, C. et al. Population norms in France with EQ-
5D-5L: health states, value indexes, and VAS. Eur J Health Econ 24, 1517
1530 (2023). https://doi.org/10.1007/s10198-022-01559-2



L’EQ VAS (visual Analog scale)

4 )

La pire santé que vous
puissiez imaginer

o-10 1%

Echelle de qualité de vie N=644

11-20

B o%

21-30

2%

31-40 6%

41-50 13%

51-60 10%

61-70

17%

71-80

22%

81-90

16%

91-100

12%

La meilleure santé que
vous puissiez imaginer

0% 5% 10% 15% 20%

25%
J

L'EQ VAS peut étre utilisée comme
mesure guantitative de |'état de santé qui
reflete le propre jugement du patient.

Moyenne : 70,30

Médiane : 71,00
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