
Parlement européen : IRIS
participe à l’initiative d’IPOPI

Le messager
Avec ce nouveau numéro, le Messager
nous apporte un éclairage sur les
patients adultes. Ils sont au cœur des
préoccupations d’IRIS, que la maladie
les ait surpris à un âge parfois avancé
ou qu’ils aient grandi avec elle. 
Dans les deux cas, les progrès sont là :
lorsque le diagnostic a été posé suffi-
samment tôt et un traitement adéquat
mis en place, nombreux sont les
enfants qui grandissent et atteignent
l’âge adulte. Par ailleurs, si de 
nombreux adultes subissent encore
l’errance médicale, le diagnostic posé
permet souvent la mise en place de
traitements qui atténuent la rigueur de
la maladie et ses effets invalidants. 
Les thérapeutiques en effet progres-
sent. Les immunoglobulines (Ig) si
nécessaires dans de nombreuses 
maladies proposent aujourd’hui des
conditions d’administration plus
confortables et moins douloureuses.
Des “Autorisations de Mise sur le
Marché” des Ig intraveineuses à domi-
cile ou l’introduction en France des Ig
sous-cutanées devraient, dans les pro-
chains mois, ouvrir le panel des possi-
bilités à disposition des médecins et de
leurs patients. 
Reste le problème du suivi des patients
adultes et la reconnaissance des DIP
par les pouvoirs publics, clé de nou-
veaux progrès thérapeutiques et des
avancées dans le domaine de la
recherche. Les DICV, en particulier,
offrent de belles perspectives de décou-
vertes, dans un domaine où la
recherche française est déjà en pôle
position.
IRIS ne peut que souscrire à l’inté-
rêt que présenterait la création d’un
centre de référence sur les DIP. Ces
maladies rares et complexes nécessi-
tent l’hyper spécialisation autant
que l’interdisciplinarité. Le partage
des connaissances et expériences est
incontournable, … y compris celles
des patients ! 
Reste à ce que cette coopération
puisse être organisée !

Francis REMBERT

La Lettre de liaison des patients atteints de Déficits Immunitaires Primitifs N° 5 - Septembre 2004

Le 17 mars 2004, à la Commission euro-
péenne à Bruxelles, des associations de

patients lançaient à l’initiative d’IPOPI, une
action de sensibilisation des parlementaires
européens, visant à inscrire les DIP dans les
programmes de santé de l’Union européen-
ne. Cette action a été menée avec le concours
du laboratoire Baxter qui n’a pas ménagé ses
efforts pour assurer l’excellente tenue de
cette manifestation, tant pour sa préparation
que pour son déroulement ou son suivi. 
Le Parlement européen définit en effet ses
positions à partir de rapports préparés par la
Commission européenne. Lorsque la
Commission estime avoir besoin d'une

expertise technique indépendante, elle peut
utiliser la structure d’appui STOA (Scientific
technological Option assessment), qui est
une ressource scientifique et technique à la
disposition du Parlement européen.
Le 17 mars dernier s’est donc tenu une
réunion STOA à l’initiative des Professeurs
Antonios Trakatellis et Giuseppe Nisticò,
parlementaires européens et respectivement
président et membre du STOA. Cette
réunion était destinée à présenter les DIP,
l’importance d’une reconnaissance euro-
péenne de ces maladies, et l’intérêt général
qu’il y aurait pour toutes les parties à ce que
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Le mot 
du président

Mars 2004 : En commission STOA à Bruxelles
De g. à dte : Francis Rembert, président d’IRIS, en compagnie de trois médecins pédiatres
immunologistes : Teresa Espanol (Espagne), Helen Chapel (Royaume Uni), Marianne Debré
(Hop. Necker, Paris)

Inscrire les DIP dans les programmes d’action en santé
publique de l’Union Européenne, tel est l’enjeu de l’initiative
d’IPOPI à laquelle IRIS a pris part en mars 2004. 
Cette opération, soutenue par des parlementaires européens,
a regroupé des associations de patients venues de plusieurs
pays européens, avec le soutien actif du laboratoire Baxter.

PLEIN FEUPour aider le développement de
son site web dans l’espace franco-
phone, la Jeffrey Modell
Foundation a alloué une subven-
tion de 5 000 dollars à IRIS dans
le cadre de son programme d’aide
internationale aux associations de
patients nommé WIN (“gagner”
en anglais). WIN est destiné à
apporter un soutien aux associa-
tions qui, par leur action, déve-
loppent la connaissance et la
reconnaissance des DIP. 
Vicki et Fred Modell ont créé la
Jeffrey Modell Foundation en
1986 à la suite du décès de leur
fils Jeffrey atteint d’un DIP. Par
leur terrible expérience, les
Modell ont appréhendé les
énormes difficultés médicales,
psychologiques et financières qui
résultent de telles maladies. ■
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Il y a 20 ans, ESID* tenait son 
premier congrès. En 2004, la
France accueille à Versailles cet
événement bisannuel qui réunit,
outre les médecins et chercheurs
spécialistes des DIP, les infir-
mières et les patients issus de
nombreux pays européens.

Selon le professeur Alain Fischer qui préside le
congrès d’ESID à Versailles, " ce rassemble-
ment bisannuel est une étape importante qui
marque la vie du domaine des DIP. " Au plan
formel, " il permet d’aborder les nouveautés
scientifiques ainsi que les problèmes pratiques
: un grand point de situation, en somme. Par
ailleurs, le congrès est l’occasion de discussions
informelles, très précieuses pour mettre en
place des projets de recherche. " Enfin, Alain
Fischer souligne “l’intérêt de ce congrès pour
les jeunes praticiens qui s’engagent dans ce
métier.”

3 questions à Kees Waas, 
president d’IPOPI*

LM- Kees, vous
n’en n’êtes pas à
votre premier
congrès … 
Quel intérêt 
présente pour
vous le fait 
de rassembler
des médecins,
des infirmières 
et des patients ?

Dans le monde entier, il y a des personnes qui
souffrent d’un DIP, pourtant le nombre de
patients reste faible dans la plupart des pays. C’est
pourquoi il est important pour la recherche que
les médecins des différents pays travaillent
ensemble. Durant ce congrès, ils se rencontrent et
échangent sur les idées nouvelles. Tous, nous vou-
lons ce qu’il y a de mieux pour les patients.
Pendant un congrès comme celui là, chacun peut
apprendre des autres : des chercheurs, des méde-
cins, des infirmiers, des patients. 
En tant qu’association de patients, nous pouvons

apprendre les uns des autres, sur la façon de faire
fonctionner nos associations.

LM- Pouvez-vous nous présenter
IPOPI en quelques mots ? 
IPOPI est une association internationale de
patients atteints de DIP basée au Royaune Uni.
Seules des associations nationales peuvent adhérer
à IPOPI. Elle compte à ce jour 26 associations
adhérentes. 
Ipopi concentre ses efforts sur trois domaines :
• Aider les patients à créer des associations fortes
et actives à travers le monde. Des association puis-
santes apportent de l’information et des contacts
aux patients, s’efforcent d’influencer et de coopé-
rer avec les décideurs, les professionnels de santé
et l’industrie pharmaceutique. Avec en perspec-
tives d’améliorer le diagnostic et le traitement et
d’assurer la disponibilité et la sécurité de traite-
ments et de médicaments.
• Eencourager la communication entre associa-
tions membres, avec les professionnels de santé, le
conseil médical d’IPOPI, l’industrie pharmaceu-
tique (du plasma notamment) au plan mondial, et
des décideurs ciblés.
• Améliorer les standards de santé et de soin à tra-
vers le monde, assembler et diffuser des informa-
tions précises sur des thérapies reconnues :
contrôler la sécurité et la disponibilité des pro-
duits sanguins utilisés par les patients atteints de
DIP ; être au fait des derniers développements de
la recherche et des traitement appropriés aux
DIP ; promouvoir et encourager la recherche sur
les DIP.

LM- Avez-vous une attente particu-
lière de ce prochain congrès ? 
Rien de particulier, j’espère simplement que de
nombreuses associations nationales viendront à
Versailles et que chaque participant repartira chez
lui très satisfait  avec le sentiment d’avoir beau-
coup appris dans l’intérêt de son association et des
patients de son pays. ■

* Esid : European Society for Immuno Deficiencies,
(médecins et chercheurs)
Ingid : International Nurse Group for Immuno
Deficiencies, (infirmier(e)s). 
IPOPI : International Patient Organisation for Primary
Immunodeficiencies

Versailles 2004 : 
Congrès ESID, INGID, IPOPI

INTERNATIONAL
Un soutien à IRIS 
de la Jeffrey Modell
Foundation
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L’idée de ce groupe de sou-
tien psychologique est de

créer un lieu où des patients
atteints de DIP, et / ou leur
famille, peuvent se rencontrer
pour échanger, partager leur
vécu sous l’écoute attentive
d’un pédopsychiatre,
Catherine Reverzy (voir notre
encadré). La maladie apporte
en effet son lot de difficultés
et de souffrances : celles des
moments intenses et souvent
traumatisants que sont l’an-
nonce d’un diagnostic ou le
vécu d’un traitement difficile,
aux multiples rebondisse-
ments comme la greffe.
Celles aussi dûes à l’usure que
génère la chronicité de la
maladie et toutes ses inci-
dences affectives, sociales et
professionnelles.

Le fonctionnement 
des groupes
Les groupes sont ainsi conçus
qu’ils permettent un échange
des participants, mais égale-
ment, un soutien particulier
si la situation le nécessite, par
exemple en période de greffe
ou d’hospitalisation difficile.
Raconter ces groupes et ce
qui s’y passe n’est ni possible,
ni d’ailleurs souhaitable, tant
l’expérience ne vaut qu’à tra-
vers son vécu. Il est pourtant
possible d’en évoquer l’am-
biance, cordiale, sereine, et
même gaie. Car ce n’est pas le
moindre des paradoxes que
de se voir sourire d'une diffi-
culté évoquée, confirmée par
une expérience similaire … et
parfois progressivement assi-
milée, voire distanciée. Le
chemin des uns peut aider les
autres. L’échange ainsi va son
train, de parole en témoi-
gnages, ou encore aussi en

interrogations : qu’elles
s’adressent à l’état des
connaissances scientifiques
ou qu’elles interpellent les
croyances, les valeurs ou le
sens que chacun donne à la
vie … 
Les préoccupations soulevées
par les participants font sou-
vent écho dans le groupe,
comme autant de lots com-
muns familiers à de nom-
breux patients et à leur famil-
le. Il a semblé intéressant
pour les lecteurs du Messager
de les reprendre ici. Une
forme de partage, avec ceux
qui se trouvent loin de cette
démarche : soit géographi-
quement, soit encore par
crainte de l’aborder.

Paroles 
de participants
• L’épreuve de l’annonce du
diagnostic, après laquelle la
porte du cabinet du médecin
se referme parfois trop rapi-
dement. "On se retrouve
dans le couloir, on emporte le
diagnostic avec soi …" "On
réagit souvent en fuyant les
autres." "On craint jusqu’à la
compassion." 
Puis vient la difficulté de
savoir comment répondre
aux questions, "aussi bien sur
la maladie, que sur son ave-
nir", "que sur la mort." "On
se sent embarrassé", "on ne
trouve pas les mots", "on a
peur de nuire." Un "temps
d’acceptation" du diagnostic
et un "temps d’apprentissage"
de la nouvelle situation sont
nécessaires.
Une fois le diagnostic établi,
la question se pose de savoir
si tous les problèmes de santé
qui surgissent sont à mettre
en relation avec le DIP ou "si

l’on a droit à une simple
affection", "comme tout le
monde."

• La terreur des mères
d’avoir mis au monde un
enfant malade, à laquelle
s’ajoute la culpabilité, éven-
tuellement, de se découvrir
vecteur de la maladie. La peur
dans le cas d’une maladie liée
à l’X de demander à sa propre
mère de faire le test à son
tour, "de peur de la pertur-
ber." "Cela ne servirait à
rien". La difficulté d’appré-
hender la nécessaire préven-
tion à faire auprès des autres
membres de la famille, mais
aussi l’intérêt qu’il y a à "par-

tager cette responsabilité liée
à l’histoire génétique de la
famille."
Emerge aussi, dans la
recherche de l’origine de la
mutation  "la crainte d’être
pour de bon à l’origine du
déficit." “Faut-il savoir ? Ne
pas savoir ?" Et en connais-
sance de cause, "engendrer ou
adopter un enfant ?" "Faut-il
prévenir les autres membres
de la famille, en particulier les
enfants ?" 

• Les difficultés dans le
couple, parfois, face à une
maladie liée à l’X. Certains

Catherine Reverzy,
pédopsychiatre,
anime les groupes
"parole et soutien"

Catherine Reverzy est
pédopsychiatre et reçoit
des patients –enfants,
adolescents ou adultes- en
pratique privée. Elle met
en œuvre une double
approche psychanalytique
et de thérapie émotionnel-
le et relaxation, ce, pour
une écoute plus globale
des personnes.
C’est au titre de son expé-
rience dans les groupes de
soutien aux adultes et aux
adolescents qu’elle a
accepté de prendre en
charge les groupes " paro-
le et soutien " mis en place par IRIS. Du fait de son métier de pédo-
psychiatre, elle est très sensibilisée aux difficultés et aux souffrances
des enfants puis s’est naturellement tournée vers celles de leurs
parents. Elle mène par ailleurs, pour le compte d’une mutuelle, des
thérapies brèves suite à des situations traumatisantes, ce qui la ren-
voie à ce que vivent les patients ou leurs familles en situation de
stress.
Autre point de motivation, le cadre associatif. Catherine Reverzy
connaît bien le milieu associatif et croit à l’intérêt et à l’efficacité des
efforts des associations en direction des patients ainsi qu’en ce
qu’elles peuvent porter des préoccupations des usagers aux systèmes
de soin.■ 

IRIS EN ACTION
Groupe de soutien psychologique : 
“Parole et soutien”
Le soutien psychologique aux patients et à leur famille est l’un des axes 
d’action qu’IRIS s’est fixé. Outre le soutien au téléphone, l’association 
met désormais en place, sur un rythme mensuel, des groupes de parole, à Paris,
avec le soutien du laboratoire LFB. La démarche est lancée et deux groupes 
se sont déjà tenus, l’un en mai, l’autre en juin. 
Premiers constats, en forme d’invitation à d’autres participants …

Catherine Reverzy, pédopsychiatre

➤➤➤ Suite page 4 ➤➤➤➤➤
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Le forum 
médical
Alain Fischer,
Marina Cavazzana-
Calvo, Marianne
Debré et Olivier
Hermine ont animé
le forum médical
faisant un état des
lieux de l’actualité
médicale et répon-
dant aux questions
des patients dans
leurs domaines respectifs : l’actualité des DIP et la thérapie génique,
les greffes de moelle osseuse, les Ig, les patients ados et adultes.

IRIS en action

2004 : IRIS fait son congrès …
et souffle ses cinq bougies
9h 30 (presque) tapantes, Francis Rembert, président d’IRIS ouvre
le congrès de l’association, accueilli dans le bel amphithéâtre de
l’INTS à Paris. 
Chaleur au cœur, sourire aux lèvres, Francis Rembert remercie
chacun de sa présence, car, après tout, ce n’est pas le moindre
souci d’un président que de savoir s’il pourra compter sur un
auditoire conséquent … Moments forts en images. 

Les résultats d’enquête Ig
Martine Pergent, pour IRIS, a présenté les
résultats de l’enquête sur l’administration
des Ig auprès des patients, tandis que Jean-
Pierre Fallise, du laboratoire Octapharma ,
qui a financé cette démarche détaillait aux
patients le déroulement de la substitution à
domicile mise en place par le laboratoire
dans la perspective d’obtenir une autorisa-
tion de mise  sur le marché des Ig intravei-
neuses à domicile.

Les Bouill’ry
M a r y v o n n e
Collignon et
Martine Rembert
pour IRIS, accom-
pagnées de Sandrine
Charrière pour le laboratoire LFB ont présenté le développement de
la démarche de recueil de fonds “les Bouill’ry” ainsi que les supports
de communication déployés avec l’aide du laboratoire : affiches,
calendier, CD-ROM.

Le programme d’amélioration
du diagnostic 
Francis Rembert appuyé par Elise Morin du
laboratoire Baxter ont présenté les supports
de sensibilisation développés en direction
des médecins et du grand public pour l’amé-
lioration du diagnostic : le site Web d’IRIS,
un CD-Rom présentant les DIP.

La dimension psychologique de la maladie
Bernard THIS,
médecin-psychna-
nalyste s’est livré à
une présentation
appuyés sur une
démonstration de
l’importance de la
relation entre deux
personnes, au-delà
de la maladie.  Il a
notamment déve-
loppé les effets sur la
confiance qui nais-
sent du fait d’être là,
d’être ensemble.

Le soutien psychologique : au téléphone, 
les groupes de parole 
Martine Rembert a ensuite présenté le programe d’IRIS en matière
de soutien psychologique, rappelant que, dans l’enquête réalisée par
l’association auprès de ses adhérents sur leurs besoins, cela avait été
une de leurs demandes les plus pressantes.

La dimension sociale 
de la maladie
Après une intervention de Mme Hornez de la Direction Générale
de la Santé, Marie Duporge (directrice du travail, de l’emploi et de
la formation professionnelle) a exposé l’environnement social de la
maladie : loi de juin 1975, les maisons du handicap, prise en char-
ge des personnes handicapées, AES, Cotorep et PDITH. Elle a
apporté des conseils aux patients confrontés aux difficultés de
reconnaissance par les pouvoirs publics de leur maladie.

Merci aux enfants de l’affiche
Nicolas, Benoît, Iris, Jules, Damien, Louis Benoît, Armand, Pierre s’étaient installés sur les lettres du mot MERCI
en geste de reconnaissance aux donneurs de sang. A son tour, IRIS les remercie…
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Groupe “Parole et soutien”
(suite de la page 3)

A savoir

pères réagissent positivement,
d’autres négativement, le
couple se trouve alors désta-
bilisé : non dit, ressentiment.
Père et mère ne réagissent pas
de la même façon. "Ce n’est
pas de ma faute" dit parfois le
père, comme s’il voulait se
soulager de sa responsabilité.
Ceci renforce la culpabilité et
l’angoisse de la mère, déjà
accablée. Les mères ont par-
fois le sentiment de devoir
ainsi "payer" quelque chose
ou bien que le destin s’achar-
ne contre elles. "Pourquoi
moi ?"

• Dans la perspective
"savoir", "ne pas savoir",
sont évoqués le dialogue par-
fois difficile avec le médecin,
qui, trop souvent, n’a ou ne
prend pas le temps d’expli-
quer, ou écoute peu.
L’attitude la plus encoura-
geante, pour les patients ou
parents, est celle du médecin
"capable de reconnaître qu’il
ne sait pas", "a pu se trom-
per" ou "cherche" … Au
moins se sent-on mieux com-
pris, et surtout cru : les atti-
tudes doctes ou banalisantes
entament la confiance. 
Souvent revient le besoin de
communiquer plus facile-
ment avec le médecin. Il est
conseillé d’avoir plusieurs
"référents" : le "professeur",
le service spécialisé "pour la
marche à suivre", "l’orienta-
tion du traitement," … et
"un généraliste", "un
pédiatre" ou "un spécialiste
sensibilisé au problème des
DIP", pour "répondre au
quotidien" ou "aux situations
urgentes", mais "qui puisse
communiquer facilement
avec le service spécialisé." Car
le service de pointe ne se pré-
occupe pas des "petits soucis"
et des "bobos", sources d’in-
quiétude. 

• Problème de la confiance
envers le personnel soignant,

dont les parents sentent autant
l’efficacité et la bonne volon-
té que les limites. Tout dys-
fonctionnement à l’hôpital
entame la confiance, aug-
mente l’angoisse des parents.
"Si je ne suis pas là, que va-t-
il se passer ?" 

• Sont évoquées l’intuition
des mères qui se sentent
devenir, progressivement,
avec leurs limites bien sûr, le
“médecin de leur enfant” - ou
en situation de devoir le pro-
téger des erreurs, distractions
ou réponses parfois stéréoty-
pées des soignants - quitte à
être considérées comme trop
intervenantes, anxieuses ou
envahissantes. On renvoie
parfois les mères à leur anxié-
té : "allez voir un psychiatre." 
Les échanges vont aussi bon
train sur les "trucs" de cha-
cun : les anti-douleurs, anti-
fongiques, anti-diarrhéiques
les plus efficaces, l’homéopa-
thie aussi jugée "parfois bien
utile." Le problème de la
douleur de l’enfant enfin est
prégnant, surtout quand il est
petit : quels signaux envoie-t-
il ? Où a-t-il mal ? A quel
degré ? Est-ce le début d’un
problème grave ? Sentiment
d’impuissance … 

• Les enfants deviennent
parfois des petits tyrans,
qu’on n’ose pas contrarier.
Les frères et sœurs souffrent.
Eux aussi "ont besoin d’être
soutenus", "d’avoir leur place
dans les préoccupations des
parents." Les adolescents,
désireux de sortir de "la
bulle" familiale et médicale,
ont parfois "envie d’envoyer
tout promener." Les parents
craignent d’autant plus leur
autonomie … 

• Comment réparer ce qui a
pu être traumatisant depuis
la nouvelle ? "On a besoin de
dialogue et de conseil, à tout
moment." "Peut-être fau-

drait-il un lieu d’écoute 
permanent ou créer un réseau
…" Problèmes de disponibi-
lité, d’éloignement géogra-
phique, financier… 

• Le rôle des grands-parents
est souligné : "rassurant",
"affectueux", parfois "de
médiation."

… et questions aussi

Il est parfois des questions
que l’on se pose à voix
basse… ainsi plusieurs ont
émergé, qui ne trouvent pas
dans le groupe de réponse
immédiate… et pour cause !
• Un déficit immunitaire
génétique pourrait-il se pro-
duire au détour d’un choc
psychologique ou d’une
situation traumatique de
longue durée ? 
• Si l’on est porteur de DIP,
peut-on être donneur de
moelle osseuse ? ■

Groupe 
"Parole et soutien" 

Pour qui ?
• Les patients souffrant 
de DIP et leur famille.
• Un soutien particulier 
peut être apporté en période
de greffe ou d’hospitalisation
difficile.

Quand ?
Les groupes de soutien psy-
chologique : 
"Parole et soutien" se 
déroulent le 1er samedi de
chaque mois, de 14 h à 17 h
Les prochaines dates :
• samedi 2 octobre
• samedi 6 novembre
• samedi 4 décembre

Où ?
Maison de la Salle
78 rue de Sèvres 
(fond de la cour) 
75008 Paris

Information et inscription :
Martine Rembert : 
03 29 83 48 34 ou 
06 80 93 14 47 
ou par email : 
associationiris.org@wanadoo.fr

Les Ig : substitution
d’une marque 
pour une autre

Des parents ont alerté IRIS à
plusieurs reprises ces derniers
mois sur le fait que l’hôpital
substituait une marque d’im-
munoglobuline à celle prescri-
te par le médecin. Souvent, ils
n’ont d’ailleurs remarqué le
changement qu’après avoir
constaté des effets inhabituels
suite à la substitution, comme
un urticaire, un œdème, des
maux de tête, des courbatures
voire parfois un choc ou enco-
re un moindre taux résiduel. À
plusieurs parents qui s’inquié-
taient de ce changement, il a
été répondu que "cette molé-
cule coûtant cher, il fallait
qu’ils se contentent de ce
qu’on leur donne." D’autres
encore ont été contraints de se
rendre dans un autre hôpital
pour conserver la prescription. 

Le point de vue d’IRIS
Sur ce sujet, il convient de
rappeler plusieurs éléments :
• Seul le médecin est habilité à
prescrire, le pharmacien, lui,
délivre le médicament prescrit,
mais ne peut le changer sans
avis du médecin prescripteur.
• Les différentes marques
d’immunoglobulines n’offrent
pas des formules identiques. Et
aucun parallèle ne peut être
établi entre elles à l’instar des
médicaments génériques où le
pharmacien peut, en effet,
substituer un générique à un
médicament contenant la
même molécule. 
• Enfin, le suivi de la prescrip-
tion, sur son lieu de domicile
comme sur un lieu de déplace-
ment, est essentiel dans un
traitement au long cours pour
les patients stabilisés.
chose faite, et moyennant
quelques conditions restrictives
proposées par les chercheurs,
ces derniers peuvent à nouveau
envisager cette thérapie pour
soigner de nouveaux patients
lorsqu’ils remplissent les
conditions.■

Au téléphone
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BOUILL’RY Verdun version 2004 

"Un air de festival"
Quand le rideau du dernier spectacle tombe, c’est sur un soupir
de soulagement et … de satisfaction. Maryvonne Collignon et
Martine Rembert, tirent leur bilan de la saison 2004.

Des satisfactions
Des satisfactions, il n’en
manque pas. "Cette année, se
réjouit Maryvonne
Collignon, nous avons com-
mencé à ressentir une
ambiance de festival, avec des
personnes qui allaient à plu-
sieurs spectacles." "C’est vrai,
poursuit Martine Rembert,
et cela nous encourage dans
l’effort de qualité que nous
avons fait dans la program-
mation des spectacles." Une
programmation soigneuse-
ment établie, il faut le dire,
après que nos deux organisa-
trices aient établi leur sélec-
tion au gré de rencontres et
de coups de cœur. "L’autre
point qui nous a bien aidées,
souligne Martine, c’est la
mise en place d’une équipe
de bénévoles à nos côtés.
Cela s’est fait assez simple-
ment, à partir de quelques
amis, puis du bouche à
oreille. "Enfin Maryvonne
souligne l’intérêt constant
des enfants "pour parler de
ces questions sensibles de
l’hospitalisation, de la ma-
ladie."

Et quelques regrets
"Nous avons constaté une
moindre participation des
écoles, regrette Maryvonne.
Il est vrai aussi que, cette
année, nous n’avons pas
contacté chaque directeur et
que les équipes pédagogiques
changent. En fait, la cause
n’est pas "entendue une fois
pour toutes…" Autre point
d’alerte, la programmation :
"Cette année, explique
Martine, notre programma-
tion ambitieuse s’est aussi
montrée plus coûteuse. L’an
prochain, nous maintien-
drons la qualité des spectacles
et que le nombre de séances,
mais nous réduirons le
nombre de spectacles diffé-
rents. Cela nous redonnera des
marges dans notre budget." 

Mais surtout 
un projet d’avenir
Nos deux organisatrices sont
claires : le destin des Bouill’ry
n’est pas de se développer
davantage sur Verdun mais
de "progresser régulièrement
au plan régional et national."
Il en va de la notoriété de la
cause soutenue par IRIS. Des

initiatives ont déjà eu lieu,
comme à Sochaux, ou se pré-
parent, comme à Suresnes,
sur des formats tous diffé-
rents. Les Bouill’ry sont une
idée à s‘approprier et à
mettre en œuvre locale-
ment, même modestement,
avec le support logistique
d’IRIS. C’est bien l’enjeu des
Bouill’Ry que de faire parler
des DIP partout et de
recueillir des fonds pour
conduire des actions nou-
velles. 

=> Bouill’ry Verdun 2005 :
7-13 mars 2005 
Les Bouill’ry Verdun en
quelques chiffres
• 2 346 entrées scolaires 
• 679 entrées tout public 
• 10 spectacles différents, 34
séances 
• bénéfice réalisé : 6000  

Si vous aussi, vous êtes ten-
tés …
IRIS vous propose des sup-
ports de communication
(affiches, tracts, pro-
grammes), des spectacles, des
conseils. A vous de mobiliser
les acteurs locaux !

IRIS EN ACTION

Les Bouill’ry
Sochaux : première
Avec les Bouill’ry de Sochaux,

Emmanuelle Bagaïni, adhéren-
te d’IRIS, a permis à 400
enfants d’assister à un vibrant
spectacle de magie enlevé par
la troupe Kamyléon qui a
envoûté son public.

Emmanuelle Bagaïni a organi-
sé les Bouill’Ry sur une jour-
née, l’après–midi dédié aux

scolaires (maternelles et
primaires) et le soir
tout public. "C’est assez
impressionnant à orga-
niser, le plus dur a été
de trouver les spon-
sors", se rappelle-t-elle.
Ses efforts s’avèrent
néanmoins payants
puisque le Crédit
Mutuel Profession de
santé, le district du Pays
de Montbéliard et
Groupama Grand-Est
répondent à l’appel,

appuyés par Super U qui offre
des boissons à l’entracte. Côté
public, le spectacle est bien
accueilli, en particulier, les
directeurs d’école, qu’elle a
rencontrés pour leur présenter

la démarche, ont répondu pré-
sents. Le spectacle tout public
a connu un moindre succès,
"par manque de publicité sans
doute…" Car déjà,
Emmanuelle entrevoit ce que,
l’an prochain, elle fera diffé-
remment, sachant d’ores et
déjà qu’elle recommencera et
bénéficiera de quelques com-
plicités dans le voisinage pour
l’accompagner. Car pour elle
la morale de cette aventure est
qu’il "faut se lancer !" 
PS : outre la satisfaction du
public et le fait d’avoir mieux
fait connaître les DIP sur son
secteur, Emmanuelle Bagaïni
peut se prévaloir d’un bénéfice
de 3000 euros, qui servira les
projets d’IRIS pour le confort
des enfants hospitalisés. Alors,
à l’année prochaine ! ■

Action d’IRIS en faveur
des enfants hospitalisés 
et de leur famille

• IRIS a apporté son aide pour l'hébergement
et le transport d’une famille de la région tou-
lousaine pour un enfant souffrant de granuloma-
tose septique chronique. 
Les parents habitent loin de Toulouse et sont en
difficulté financière depuis la déclaration de la
maladie. L'état de santé de l'enfant est grave et
sans perspective rapide de changement. Il nécessi-
te une hospitalisation pour une durée indétermi-
née. L'assistance sociale Mme Gonzalvez du ser-
vice d'hématologie du CHU "Enfants malades
de Toulouse" a sollicité IRIS pour cette famille.
Saluons au passage l'efficacité de son action et
l'attention bienveillante qu'elle a pour cette
famille en grande détresse.

• Une autre famille à pu accéder à l'aide et au
soutien d'IRIS pour se loger à Paris, hôpital
Necker enfants Malades. La maman nous a télé-
phoné ayant vu notre affiche dans le service. Son
bébé souffrait d’un déficit immunitaire combiné
sévère et entrait en greffe. Le problème financier
pour l'hébergement était insurmontable pour
cette famille au regard de ses revenu. La maman
etait prête à dormir dans sa voiture sur le parking
de l'hôpital pour pouvoir rester près de son bébé.
Le montant des frais d'hébergement restant à
charge d'une famille est de 600 euros par mois
dans un centre d'accueil des familles. Une hospi-
talisation pour greffe est de 4 mois minimun et
cela peut aller à 6 voir 9 ou 12 mois suivant les
pathologies et bien évidement les éventuellescom-
plications. L'assistante sociale du service d'immu-
no-hématologie, Mme Nazury, a pris  contact
avec IRIS. Nous avons pu prendre les décisions
pour aider cette famille et envisager les meilleures
perspectives de prise en charge pour que la
maman et le papa puissent accompagner dans de
bonne condition leur enfant dans cette période si
difficile qu’est la greffe de moelle osseuse. Nous
remercions Mme Nazury pour toute l'attention et
les démarches faites pour ces parents.
Montant de l'aide pour ces deux familles : 
1612 euros

• IRIS participe au projet d’art thérapie
conduit dans le service d'Alain Fischer à hauteur
de 1500 euros. L'art thérapeute, Laurence
Rothier, a commencé son action dans ce service
début septembre. (voir notre article sur l’Art thé-
rapie p15). Bravo et merci pour les enfants.

• Achat de deux cancapés et d'une table rabat-
table pour l'hôpital de jour de Necker-Enfant
malade, service de Marianne Debré. En effet, les
jours d'affluence à l'hôpital de jour, les chambres
sont pleines et il arrive qu'on doive mettre des
enfants avec leur perfusion d'Ig dans la salle d'at-
tente. Alors autant l’équiper pour qu'ils soient
assis confortablement. C'est pourquoi IRIS a fait
l'achat de deux petits canapés et d'une table pour
les repas. Montant: 2000 euros.  ■

Kamyleon avec une jeune spectatrice
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Si les enfants atteints 
de DIP sont généralement 
suivis au sein de services
pédiatriques spécialisés
dont le nombre est 
restreint, les adultes, à
contrario, n’ont pas de
lieux dédiés. Ils sont
répartis dans de 
nombreux services qui, en 
conséquence, ne peuvent
acquérir une connaissance
suffisante des DIP. 
Aussi les patients ont-ils
souvent affaire aux 
spécialistes traitant leurs
symptômes dominants
sans qu’une véritable 
synthèse de leur situation
ne soit réalisée.

Il existe pourtant des initiatives, telle celle
du Pr. Olivier Hermine, (Service hémato-

logie adulte, hôp. Necker à Paris), qui vise à
construire une coopération entre spécia-
listes, et, quand le cas se pose, à assurer une
continuité avec le pédiatre. Avec l’ambition
de déjouer les multiples manifestations des
DIP … pour le plus grand bénéfice des
patients.

Qu’entend-on par patients 
adultes ? 
En premier lieu des patients dont le DIP a
été diagnostiqué à l’âge adulte. En second

lieu, et grâce aux avancées de la recherche,
de la clinique et des thérapeutiques, tous ces
enfants qui grandissent et qui, un jour ou
l’autre veulent, et peuvent de plus en plus,
voler de leurs propres ailes. Au-delà de cette
distinction, ce qui caractérise les patients
adultes est le risque d’isolement lié à la rare-
té de la maladie et à la sévérité potentielle
des symptômes, l’usure due à la chronicité et
à l’absence de perspective de guérison. Ces
caractéristiques en demi teinte méritent
pourtant amplement d‘être nuancées, au cas
par cas selon les patients, mais également en
tendance, compte tenu des progrès réalisés
dans la connaissance des DIP. Pour autant, il
reste indéniable que ces maladies au long
cours mettent en jeu les différents équilibres
de la vie quotidienne des patients : qu’elle
soit professionnelle, familiale ou sociale.

Les patients dépistés 
à l’âge adulte
“Précisément, reconnaît Oliver Hermine,
ces patients ont souvent souffert d’une
forme d’errance médicale faute de diagnos-
tic, assortie d’une marginalisation dans leur
environnement du fait de leurs symp-
tômes.” D’où l’importance de repérer les
signes cliniques pour favoriser le dépistage et
recourir à une électrophorèse. Ensuite, le
fait de poser un nom sur leur maladie est
quasiment un soulagement. “De son côté,
poursuit Olivier Hermine, le corps médical
peut avoir la sensation que face à ces mala-
dies chroniques incurables, il ne peut pas
faire grand chose : c’est d’ailleurs une gran-
de différence avec les maladies aiguës,
comme les cancers, où le pronostic vital est
en jeu mais où la perspective de guérison
existe. Pour les DIP, il y a pourtant des
choses à faire, même s’il ne s’agit pas de gué-
rir !”
Outre de permettre la mise en place d’un
traitement, un diagnostic posé peut égale-
ment faciliter la vie, notamment profession-
nelle et sociale des patients. Il est en effet
important de pouvoir mettre un nom sur ses
symptômes et connaître les statistiques de
ces maladies rares, en particulier pour justi-
fier ses absences. Et si la question d’un
reclassement professionnel se pose, il ne
peut être envisagé qu’au cas par cas. 
Vient également la question de savoir si les
enfants du patient sont concernés par la
maladie. “Il existe une prévalence dans la
famille, explique Olivier Hermine, avec une
pénétrance généralement faible. D’où, l’im-
portance de classer les déficits selon les types
d’infection auxquels ils pourraient être
sujets et pour déceler les risques potentiels
de déclarer une maladie auto immune, un
granulome ou un lymphome. D’autant que

des parallèles avec des modèles animaux
peuvent faciliter l’identification des évolu-
tions possibles.”

Les patients enfants… 
devenus grands
Souvent, la prise en charge par les pédiatres
excède le seuil des 16 ans qui s’impose à eux,
pour aller jusqu’à 18 voire 20 ans, parfois
plus encore. Ce passage se traduit générale-
ment par un changement d’hôpital : une
rupture souvent mal vécue. “C’est un
moment intéressant et important que le pas-
sage à l’âge adulte, déclare Olivier Hermine.
Au début, les adolescents viennent en
consultation avec leurs parents et ce sont
eux qui parlent. Moi, je m’adresse toujours

Françoise Le Deist, 
biologiste,
responsable
du Centre
d’Etudes 
des Déficits
Immunitaires
de l’APHP -
hôp. Necker.

Collabore également avec
l’Unité Inserm U429 dirigé par
le Pr Fischer

“Avec le service d’immuno-hématologie adul-
te, nous poursuivons deux types de collabo-

rations. 
• L’une concerne le suivi des patients dont la
maladie s’est révélée alors qu’ils étaient enfants.
Elle a pour but d’évaluer au fil du temps leur
évolution médicale, leur qualité de vie, les com-
plications qui peuvent intervenir -ou non- à
long terme après un traitement curatif telle la
greffe de cellules souches hématopoïétiques ou
après une longue période de traitement itératif
telles les injections d’immunoglobulines
Intraveineuses ;
• L’autre concerne les patients dont la maladie
s’est révélée à l’âge adulte : ils sont les plus fré-
quents, leur DIP est probablement héréditaire.
Le Déficit Immunitaire Commun Variable par
exemple, constitue problablement un groupe
très hétérogène de maladies. Une caractérisation
fine permettra d’en identifier des groupes
homogènes selon différents critères :
Les manifestations cliniques (symptômes pré-
sentés par les patients), 
Le phénotype immunologique (caractérisation
des lymphocytes B, T et de leurs fonctions des
lymphocytes B et T), 
Les caractéristiques des infections bactériolo-
giques.
Le regroupement des déficits immunitaires de
manière homogène permettra de mieux en
chercher les causes d’une part, et d’autre part,
de mieux cibler les suivis et les traitements pré-
ventifs de ces patients.” ■

D
O

SSIER : LES PATIEN
TS ADULTES

5

DOSSIER : LES PATIENTS ADULTES

Pr. Olivier Hermine, hématologie adulte, 
hôpital Necker, Paris

Patients adultes : 
le besoin d‘un médecin référent
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C’est le paradoxe vécu par Dominique Beruben : être dia-
gnostiquée alors que tout allait bien. Un peu par hasard.
Toujours est-il que le DICV qui s’était fait absent durant
son enfance s’est révélé à l’âge adulte … et s’ingénie
depuis à varier les symptômes …

Pour quelle raison ce jeune médecin géné-
raliste a–t-il prescrit une électrophorèse

des protides à Dominique Beruben lors de
l’examen prénuptial ? "Peut-être m’a-t-il
trouvée un peu pâle", avance cette dernière,
qui à la veille de son mariage n’a aucun symp-
tôme. Toujours est-il que les résultats témoi-
gnent d’une anomalie et que les examens
complémentaires établissent une hypogam-
maglobulinémie. Sidération du jeune couple.
"Nous étions prêts à partir en voyage de
noces en Sicile, malgré la réticence des méde-
cins…" … qui se résignent néanmoins à leur
départ en les armant d’une lettre indiquant la
conduite à tenir en cas de problème. À son
retour de vacances, Dominique affronte
d’autres examens visant entre autres à
connaître l’origine de sa maladie : une ques-
tion qui reste sans réponse car ni sa maman,
ni son frère ne sont concernés. Difficile de se
considérer malade dans ces conditions, d’au-
tant que son enfance, passée en Afrique,
n’offre aucun signe précurseur. Sauf peut-être
ce purpura déclaré à l’âge de sept ans ?

Premiers soucis
Les problèmes émergent pourtant après la
naissance de son premier bébé en 1984 : des
infections ORL et gynécologiques traitées
durant deux années par antibiotiques et Ig
intramusculaires. Trois ans plus tard, en
1987, Dominique Beruben fait une fausse
couche à trois mois et demi et déclare un her-
pès sur la langue. Puis les problèmes de santé
s’accumulent : papillomavirus sur col de
l’utérus, traité au laser et toujours suivi
depuis, dépigmentation de la peau (vitiligo*),
maladies autoimmunes.

Evolution de la maladie
En 1989, pourtant, elle met au monde un
second bébé. Après cette naissance, ses pro-
blèmes gynécologiques rentrent dans l’ordre.
Malheureusement, six mois plus tard, elle
connaît un amaigrissement inquiétant. "On
m’a alors orientée dans un service de gastro

entérologie, explique-t-elle, où le
médecin a suspecté une maladie
coeliaque et prescrit un régime
sans gluten." 
Il sera établi plus tard que
Dominique souffre en fait d’une
atrophie villositaire associée à
une malabsorption de l’intestin
grêle, une maladie orpheline due
à son DICV. Dans son cas précis, le régime
sans gluten sera supprimé car inutile. "Cette
période était difficile, se rappelle Dominique,
car faute d’établir la maladie coeliaque,
d’autres hypothèses étaient parfois avancées,
comme l’anorexie. Et mon mari a pu penser
que mon attitude était intentionnelle.
Heureusement qu’il s’est toujours montré
tolérant, car depuis que nous sommes mariés,
j’ai toujours été malade." En effet, d’autres
difficultés sont apparues. Après cinq années
de traitement par immunoglobulines,
Dominique qui est passée entre temps à la
forme intraveineuse, fait une allergie : "urti-
caire géant, puis crise d’asthme et maux de
tête", résume t-elle sobrement. 
Pendant toute cette période, cependant,
Dominique élève ses enfants et fait le choix
de travailler "en dilettante" avec son mari qui
est commerçant. "J’essaie de faire un mi-
temps. Travailler, c’est important, cela permet
des contacts. C’est agréable même si c’est fati-
gant." Elle va même jusqu’à créer une bou-
tique, à côté de celle de son mari, mais se voit
contrainte de la vendre en 2002. 
A cette époque, en effet, elle perd du poids
régulièrement, mais “ne sachant pas, on a
laissé traîner.” La situation pourtant critique
(elle pèse 39 kg et perd 500 g par jour) la
conduit à une hospitalisation où une alimen-
tation parentérale est mise en place. 
Elle reprend du poids. Formée à l’hôpital, elle
poursuit la nutrition parentérale chez elle,
maintient ainsi son poids… et gagne en
autonomie.

La maladie : une contrainte
Un mot clé face à une maladie si exigeante

qui lui impose une substitution par immuno-
globulines (par voie intraveineuse) toutes les
deux à trois semaines à l’hôpital : " La jour-
née à St Louis, je la prends comme une
détente mais mes veines fatiguent … ". Le
cathéter dédié à l’alimentation parentérale ne
peut servir pour la perfusion pour ne pas ris-
quer d’infection. À cela s’ajoute une visite
tous les trois mois à l’hôpital Lariboisière
pour le suivi de sa maladie de malabsorption :
"bilan sanguin, contrôle du cathéter, visite
avec le professeur." Et enfin à domicile, l’ali-
mentation parentérale la mobilise trois nuits
par semaine (de 21 h à 9 h), elle a de plus des
séances d’aérosol pour lutter contre les infec-
tions ORL et bien sûr des antibiotiques en
continu. 
Pour autant, Dominique jette un regard dis-
tancié sur sa vie et sa maladie : “J’ai deux
enfants – vingt et quinze ans - qui vont bien
… Je ne vis pas mal ma maladie, je la consi-
dère comme une contrainte. Il y a des pas-
sages où l’on va très mal, mais on en sort avec
des bénéfices. Et quand je vais bien, j’ai
même tendance à soutenir les autres.” Pour
leurs vacances, Dominique et son mari vont
tenter l’hôtel : "Une première, on verra bien."
Puis il y aura la rentrée, et Dominique s’at-
tend déjà à de nouveaux examens car depuis
peu sa rate et son foie ont grossi : "On ne sait
pas pourquoi. Une nouvelle évolution de la
maladie", souffle-t-elle. ■

Diagnostiquée à l’âge adulte, par hasard

aux antibiotiques. En octobre 2001, à la
demande des médecins qui le suivent, il
déménage dans le Midi de la France. Mais pas
au hasard : il a élu domicile dans la vallée de
l’Hérault, entre mistral et tramontane, à l’abri
de ces vents préjudiciables à son état, à une
altitude faible où l’air est sec (contre le risque
d’asthme) et à 20 km de la côte où il bénéfi-
cie encore des effets de la mer, sans l’humidi-

té. “Depuis, ça va beaucoup mieux et je suis
optimiste car je me bonifie avec le temps,
s’amuse-t-il. J’ai des problèmes d’handicap
(liés la polio) ou autre bien sûr, mais tout va
dans le sens de l’amélioration. Face à une dif-
ficulté, je cherche toujours la solution avant
que quelqu'un me la propose, par défi per-
sonnel. C’est ainsi que je gère ma maladie. Et
pour moi comme pour mes proches, je ne

pense à la " perf. " que deux jours avant …
quand la maladie commence à se rappeler à
moi. Cela nous permet de vivre normalement
et de garder un excellent moral !” ■ .

Dominique Beruben est intéressée pour
échanger avec des patients qui auraient
une pathologie semblable à la sienne
=> demandez à IRIS de vous mettre
en relation

Xavier Chaperon est prêt à échanger avec
les patients ou leur famille qui le désirent. 
=> demandez à IRIS de vous mettre
en relation

“Avec le temps, je bonifie” (suite)
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“Avec le temps, je bonifie”

Né en 1961, Xavier Chaperon contracte, en
1963, la polyomiélite contre laquelle il n’est
pas vacciné. Notons cependant que la vacci-
nation lui aurait valu le même résultat, puis-
qu’alors il n’est pas diagnostiqué. Le mal l’at-
teint des jambes au diaphragme et lui laisse
de sévères séquelles. En 1967, il déclare une
méningite cérébro spinale, qui fort heureuse-
ment, le laisse indemne. Mais en 1969, 48
heures après une vaccination contre le BCG,
des taches aux poumons signent une tuber-
culose (il n’est toujours pas diagnostiqué). Le
traitement pour lutter contre cette affection "
chamboule sa formule leucocytaire " et lui
vaut, en 1970, un suivi dans un centre can-
céreux où une électrophorèse révèle une
absence d’anticorps. La situation est aiguë et
le pronostic sévère : “6 mois de survie.” Il
reçoit alors pour la première fois une cure
d’immunoglobulines (Ig) qui conduit à une
amélioration quasi immédiate de son état. Il
guérit notamment de la tuberculose. 
C’est en 1974, en raison de la spécificité de la
maladie, qu’il est orienté à l’hôpital Necker
où le Pr. Griscelli diagnostique une maladie
de Bruton.

Maladie et vie professionnelle
Après avoir commencé en 1970 avec des Ig
intramusculaires, Xavier Chaperon passe en
1983 aux Ig sous cutanées administrées avec
une pompe à insuline venant de Grande-
Bretagne. Finie alors l’attente de l’infirmière
“Il fallait se dépêcher de rentrer du travail à
18 h, puis attendre jusqu’à 20 h parfois qu’el-
le arrive, se rappelle Xavier.” Il est désormais
autonome mais 8 heures restent nécessaires
pour faire passer les 40 cc hebdomadaires. 
En 1986, après des difficultés de résorption
du produit dans le ventre, il passe aux Ig
intraveineuses et rencontre alors d’autres dif-
ficultés d’organisation. “L’hôpital n’est pas
conciliant, déplore Xavier. Le lundi, c’était
les chimios, le mercredi, les enfants, restaient
donc le mardi, le jeudi et le vendredi, et ils ne
voulaient pas déroger à quoi que ce soit.”
Voyez avec votre employeur, comme c’est
médical, il ne peut pas s’opposer. “Quand on
doit dire à son patron qu’on a un problème
immunitaire et qu’on doit s’absenter un jour
toutes les 2 ou 3 semaines … Je n’avais pas
parlé de ma maladie, sinon, je n’aurais pas été
embauché.” Du coup, il essaie de sortir à 14
heures pour reprendre le travail directement,

mais pas au mieux de sa
forme … “Ainsi je n’avais pas
de perte de congé, explique-t-
il, mais seulement le retard à
rattraper. D’autres personnes
prennent un jour de congés ou sont licen-
ciées dans les petites structures.”

Ig : ficelles et tuyaux
En matière d’administration d’Ig, Xavier
cumule une longue pratique éprouvée dans
différents hôpitaux. “Pour moi, reconnaît-il,
l’hôpital, c’est ma deuxième demeure.
J’arrive toujours avec le sourire, on finit par
connaître le personnel et les potins … Il
règne dans l’hôpital où je suis suivi aujour-
d’hui, un climat de confiance réciproque. Au
début, certains se méfiaient un peu de moi.
Ils ne savaient pas si j’étais vraiment sérieux,
car ils avaient déjà eu quelqu’un qui ne venait
que quand il avait des pépins, toutes les 5 ou
6 semaines.” D’un hôpital à l’autre, il relève
des différences : “A M…, ils commandent les
produits le matin quand on arrive : il faut
donc attendre 2 à 3 heures avant de les avoir.
À l’hôpital de B…, les produits sont com-
mandés une semaine à l’avance, du coup, ils
sont la veille dans le service ; si bien que
quand j’arrive à 8h30, je suis perfusé à 8h45.
A 15 heures au plus tard, je suis sorti : tout
cela est bien rôdé.”
S’il est un point de satisfaction dans son
expérience de l’administration d’Ig, c’est bien
le portacath* qui permet la mobilité du bras
et n’agresse plus les veines. Il l’a fait poser,
près du cou, il y a 5 ans, après avoir sérieuse-
ment étudié la question : “Quand un patient
se fait opérer, il doit dire ce qu’il veut. Par
exemple, la tendance est de poser la chambre
à gauche, or il y a un risque d’irritation avec
la ceinture de sécurité quand vous conduisez.
Il faut aussi dire quel type de cicatrice on veut
: avec un point de surjet, il ne reste qu’un
trait. De même, il faut poser un portacath
pédiatrique : ils sont plus petits, donc plus
discrets. Je peux aller sur la plage, cela ne se
voit quasiment pas. Si c’est bien fait, il n’y a
pas à regretter.” Pour l’entretien du portaca-
th, Xavier appelle à la vigilance. “Chaque fois
que l’on dépique, il faut rincer la chambre
avec 5 ml d’héparine. Si ce n’est pas fait, il
faut le réclamer. Ainsi il n’y a pas de coagula-
tion, et on peut la conserver longtemps,
tant qu’elle ne se bouche pas et qu’il n’y a

pas de réaction (il y a peu de risque allergique
avec les Bruton).”

Bien se connaître 
et se prendre en charge
“En pédiatrie, constate Xavier, ils font de la
prévention, mais pour les adultes, c’est vrai-
ment du coup par coup. Il faut donc bien se
connaître et parler au médecin du moindre
problème. Ce qu’il faut apprendre aux
patients, c’est à se prendre en charge sinon,
ils courent à la catastrophe, car il y a des
risques d’oubli : il faut regarder quand ils pré-
parent les Ig, s’ils le font correctement, s’as-
surer qu’ils n’oublient pas la prise de sang.
Quand on voit que le taux résiduel d’Ig bais-
se, l’hôpital ne rappelle pas. Il faut réclamer
son taux d’Ig et comparer avant et après pour
rapprocher les séances si nécessaire. Mais
souvent ils n’ouvrent pas le dossier ou disent :
“on verra la prochaine fois.” Parfois même, ils
confondent : votre cure va bientôt se termi-
ner.” De temps en temps, Xavier “réclame un
ECBC pour faire un point. Autre exemple, il
a un haemophilus influenzae* qui se mani-
feste de temps en temps, souvent sur les voies
ORL, et qu’il sait reconnaître. “Il faut une
veille permanente et de l’anticipation, répète
Xavier Chaperon, et un partenariat avec les
médecins. Par exemple, le CD-Rom sur les
DIP, j’en ai fait une copie pour mon médecin
traitant et mon immunologiste. A ce dernier,
j’ai donné en plus le livre sur les DIP. De son
côté, s’il a une information à m’apporter,
j’apprécie qu’il le fasse. C’est important qu’il
existe un climat de confiance.”

Changement géographique
En 1998, après avoir accumulé plusieurs épi-
sodes infectieux (ORL, urinaires,
poumons …), Xavier prend la décision d’être
à nouveau suivi à Paris par le Pr Hermine à
Necker qui l’oriente, concernant l’ORL et la
Pneumo, sur l’hôpital Cochin. 
Cependant, il supporte mal le climat humide
de la Seine Maritime où il réside : il souffre
d‘asthme, d’insuffisance respiratoire et ren-
contre des problèmes de résistance croissante

Violette, Xavier et leurs enfants : Jean-François et Antoine

Tel le bon vin dans l’adage populaire, et selon 
ses propres termes, Xavier Chaperon "bonifie avec 
le temps." Il est vrai qu’à 43 ans, 19 opérations 
et quelques rendez-vous manqués avec la mort, ce père
de trois enfants (dont une petite Laetitia "en route pour
novembre") sait d’où il vient ! Tant d’épreuves 
surmontées lui ont donné une volonté de fer, un moral
d’acier et une maxime qu’il s’applique autant qu’il la
professe : “se prendre en charge !”

➤➤➤ Suite page suivante ➤➤➤➤➤➤➤➤➤➤➤

D
O

SS
IE

R 
: L

ES
 PA

TIE
N

TS
 A

DU
LT

ES

6

au jeune, c’est lui que je
regarde. Puis progressive-
ment, c’est le jeune qui
parle, et enfin, les parents
finissent par attendre en
salle d’attente, voire à ne
plus venir.”

Par ailleurs, les consultations sont plus espa-
cées : tous les 3 ou même 6 mois et non plus
tous les mois comme en pédiatrie. “Le but,
c’est que les jeunes aient la vie la plus nor-
male possible, il ne faut surtout pas en faire
des enfants handicapés. J’ai par exemple
dans mes patients un jeune qui vient d’en-
trer dans une école de commerce. Il était
suivi par un pédiatre qui faisait beaucoup de
bilans et lui imposait de nombreuses
contraintes sûrement légitimes au cours de
son enfance. Dans les faits, il va très bien,
aussi doit-il faire tout ce qu’il a à faire, y
compris un stage à l’étranger. C’est impor-
tant surtout pour les adolescents qui ont des
doutes existentiels sur ce qu’ils vont pouvoir
faire plus tard. Bien sûr, il ne faut pas non
plus tenter le diable et si l’on est atteint d’un
déficit humoral, il vaut mieux éviter certains
milieux professionnels comme les crèches
par exemple, ou les milieux fermés comme
la mécanique auto quand on a les bronches
malades. Il faut parfois lutter contre cette
tentation qu’ont les jeunes ou leurs
parents à se mettre hors du coup. Les
parents eux-mêmes ont parfois du mal à
couper le cordon.”

Pour une prise en charge active
des patients adultes
“Le problème pour les patients adultes, c’est
que souvent ils sont suivis de façon contem-
plative, constate le Pr. Olivier Hermine. On
n’explore souvent pas suffisamment la ma-
ladie d’un point de vue immunologique.
Cette exploration connaît pourtant un
double intérêt : cognitif mais également pra-
tique.” En effet, à un même tableau de
symptômes peuvent correspondre des ano-
malies génétiques différentes : bien les iden-

tifier et mieux les connaître permet ensuite
une surveillance plus ciblée des patients,
voire des traitements préventifs sur les
risques les plus probables. “Si l’on voulait
décrire un modèle idéal de prise en charge
d’un patient adulte atteint de DIP, il fau-
drait pour médecin référent un hémato-
immunologiste qui travaille en étroite colla-
boration avec les laboratoires de recherche
fondamentale mais aussi avec les autres spé-
cialités requises par les symptômes de ces
maladies. Donc, on peut dire pour les DIP
qu’entrent dans ce réseau idéal les gastro-
entérologues, les infectiologues, les pneumo-
logues, les praticiens de médecine interne, les
ORL, les médecins obstétriciens pour tra-
vailler sur les pathologies de la grossesse liées
aux DIP. Et bien sûr les pédiatres, qui nous
transmettent leurs patients et qui seront
éventuellement amenés à suivre leurs
enfants.”
C’est dans cet esprit que, depuis novembre
2003, est relancé à l’hôpital Necker, un pro-
jet de prise en charge des patients adultes
atteints de DIP par des médecins infectio-
logues et spécialistes en gastro-entérologie
autour de l’immuno-hématologue, médecin
référent. 
“Il ne s’agit pas d’un strict échange d’infor-
mation sur nos patients, précise le Pr.
Hermine, mais d’une démarche où nous
réfléchissons ensemble, ce qui permet d’aller
beaucoup plus loin. Une réflexion commu-
ne conduit à des protocoles communs. Ce
travail transversal fait souvent tomber les
attitudes dogmatiques propres à chaque spé-
cialité. L’exemple classique est celui de l’an-
tibiothérapie en continu. Pratiquée par les
pédiatres, elle soulevait des réticences pour
les patients adultes, notamment à l’observa-
tion des résistances développées par les
patients atteints de mucoviscidose. Or avec
un peu de recul, on constate aujourd’hui par
les analyses de crachats de patients adultes
que l’on retrouve les mêmes germes sans
qu’aucune résistance soit apparue, sauf pour
un sous-groupe bien spécifique de déficits

Patients adultes : le besoin d‘un médecin référent (suite)
Pr. Christophe Cellier, 

Service 
de gastro-
entérologie 
Hôpital 
européen
Georges
Pompidou,
Paris

“Comme les DIP sont des pathologies relati-

vement rares, nous travaillons avec Necker,

(Alain Fischer, Olivier Hermine) et sommes

amenés à suivre les pathologies digestives liées

aux DIP. Elles sont relativement fréquentes :

on les rencontre chez un tiers des patients, tous

déficits confondus. 

Il est important de travailler en réseau, d’au-

tant que les DIP sont complexes et peuvent

évoluer sur plusieurs plans. En effet, des

troubles digestifs peuvent être le signe de

pathologies infectieuses : une diarrhée est ainsi

présente chez 60 % des adultes atteints d’un

DICV et 30 % de ceux atteints d’une maladie

de Bruton. Une cause infectieuse à ces diar-

rhées doit être recherchée en première inten-

tion, en particuliers, une lambliase*.

Les patients atteints de DIP peuvent également

souffrir d’atteintes auto-immunes (gastrite

atrophique, atrophie villositaire, maladie

inflammatoires intestinales) ou d’autres ma-

ladies associées type Crohn … 

À cela s’ajoute, enfin, un risque accru de

pathologies malignes du tube digestif (adéno-

carcinome gastrique, lymphome, Hodgkin)

dont la fréquence et la surveillance doivent être

évaluées. 

Pour ce qui concerne les aspects digestifs, il

est important de bien signaler l’apparition

de troubles digestifs (diarrhées, douleurs

abdominales, …) à son médecin référent et

surtout, sans attendre. Le médecin référent

qui connaît bien les DIP et centralise les infor-

mations concernant son patient peut alors

l’orienter vers un spécialiste au fait de ces

pathologies. 

Actuellement, nous travaillons sur une banque

de données où nous recensons les pathologies

digestives liées aux DIP (une soixantaine de cas

actuellement), dans la perspective de mieux les

connaître et d’observer leur évolution." ■

Appel à projet 
pour un centre de référence

Les équipes d'hémato-immunologie enfants et
adultes de l'hôpital Necker associées à des spé-
cialistes d'autres hôpitaux ont répondu à un
appel à projets du ministère de la Santé pour la
création d'un centre de référence sur les DIP.
Une telle démarche, si elle aboutissait, apporte-
rait à ces maladies méconnues, et pour cer-
taines d'entre elles encore sous diagnostiquées,
une reconnaissance des pouvoirs publics, assor-
tie de moyens à même de permettre à ces
équipes de renforcer leurs travaux et leur
coopération. 
Selon les termes de l’appel d’offres, ces centres
de référence sont définis comme un ensemble
de compétences pluridisciplinaires hospitalières
organisées autour d’équipes médicales haute-
ment spécialisées. 

Cinq missions lui sont affectées : 
• assurer au malade une prise en charge globale
et cohérente,
• améliorer la prise en charge de proximité en
lien avec les établissements et professionnels de
santé,
• participer à la surveillance épidémiologique, à
l’animation des recherches et essais thérapeu-
tiques, à la diffusion, au suivi des thérapeu-
tiques et dispositifs orphelins, à la définition et
à la mise en œuvre des bonnes pratiques, 
• s’engager dans une dynamique de coordina-
tion avec les centres (français ou étrangers) pre-
nant en charge les mêmes pathologies,
• être l’interlocuteur des tutelles, des profes-
sionnels de santé participant aux soins (ville,
hôpital de proximité), des associations de
patients …
La désignation des centres labellisés sera
faite par arrêté ministériel fin 2004. 
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immunitaires. Cette résistance n’est donc
sans doute pas liée à la chronicité du traite-
ment. En discutant avec les infectiologues,
on revoit la situation de tel ou tel patient
qui ne va pas bien, et on fait avancer tous les
autres. Il est donc indispensable que ces
médecins immuno-hématologistes fonc-
tionnent en réseau entre eux et avec les asso-
ciations de patients pour enrichir la
connaissance et assurer une meilleure prise
en charge thérapeutique. Il a été ainsi
constitué un réseau national sur les DICV,
coordonné par le Pr Eric Oksenhendler de
l’hôpital Saint-Louis". (Voir notre article).
Pour le Pr. Hermine, il faut idéalement pour
mener à bien cette démarche “avoir un lieu,
des cellules (pour ce qui concerne les DIP,
nous avons la chance d’avoir des patients en
vie, que nous pouvons suivre au long cours
afin d’accumuler de l’information sur leur
évolution, leurs complications, leur qualité
de vie), des registres avec les typages qui
nous permettent d’établir des corrélations.”
De plus, la proximité de l’Institut Pasteur et
des laboratoires de haut niveaux sur le site
Necker en immunologie et infectiologie
permettent un travail approfondi qui aide à
la découverte de nouvelles anomalies molé-
culaires. “Dès qu’on en découvre une, pour-
suit le professeur, cela ouvre un champ d’ex-
ploration. C’est donc très intéressant de
bénéficier d’un environnement qui nous
permette de classer les patients, de façon
simple au départ puis de plus en plus fine,
d’essayer de comprendre, et de tester de
nouvelles molécules en matière thérapeu-
tique.” Avec pour rêve ultime, la possibilité
d’accéder à une connaissance suffisante
pour opérer une correction des gènes par
thérapie génique.

L’intérêt d’un travail sur un
"grand nombre de patients.”
“Nous avons ici, à Necker, le grand avanta-
ge de bénéficier d’une cohorte de patients
traités en pédiatrie, selon des protocoles
connus. Cela nous permet de disposer de
modèles de maladies pour lesquels on
connaît les traitements à même de les stabi-
liser. Par exemple, pour un patient atteint de
la maladie de Bruton, modèle de déficit pur
en lymphocytes B, on sait qu’une perfusion
d’Ig toutes les trois semaines lui permet d’al-
ler bien. On sait aussi, que si, parce qu’il va
bien, on diminue la fréquence des perfu-
sions, les problèmes apparaissent, en rap-
port avec les taux résiduels d’Ig. Cela nous
permet donc de travailler autour de ces
modèles ou de les personnaliser à la réalité
spécifique d’un patient : car on sait ce qui
est lié au déficit en lymphocytes B et donc
ce qui est lié à autre chose.” Cette approche
est également particulièrement essentielle
pour les déficits immunitaires communs
variables (DICV) qui sont des maladies à
pénétrance* et à expression variables tou-
chant à la fois l’immunité humorale comme
dans les Bruton, mais aussi parfois l’immu-
nité cellulaire. Par ailleurs, la maladie, si elle
se déclare, ne revêt pas non plus la même
expression chez les membres d’une même
famille. Dans ce cas encore, la comparaison
des symptômes puis la réexploration d’un
point de vue immunologie fondamentale
permet de dégager des groupes de patients
avec leurs risques évolutifs propres. ■

Alain Fischer, 
responsable
du service
d’immuno-
hématologie,
hôpital
Necker, 
Paris

“Le passage de l’enfance à l’âge adulte,

et le fait de devoir quitter le service

d’hémato-immunologie pédiatrique

(généralement entre 15 et 20 ans), est

extrêmement délicat pour les patients

atteints de DIP. Et ce, pour plusieurs rai-

sons : le changement d’équipe est poten-

tiellement anxiogène pour le patient, à

fortiori à ce moment sensible de la vie

qu’est l’adolescence. C’est de plus un âge

où, souvent, le patient manifeste un ras-le

bol de la maladie en raison de sa chronici-

té. Le changement d’équipe peut alors

être pour lui une occasion “d’échapper” à

l’hôpital. 

Par ailleurs, il existe pour le moment très

peu de services adultes spécialisés dans les

DIP, ce qui ne rend pas toujours aisée la

prise de relais, à fortiori en province. La

prise en charge de ces maladies est plus

que délicate pour les médecins qui ne les

connaissent pas. Il est donc absolument

indispensable qu’un patient adulte conser-

ve un médecin référent, un immunologis-

te expérimenté qui voie d’autres patients

et connaisse bien ces maladies. La coordi-

nation entre les médecins immunologistes

pédiatriques et adultes est donc essentiel-

le. C’est ce que nous nous employons à

faire à Necker avec le service d’hématolo-

gie adulte.”

Portacath ou chambre implantable 
Dispositif sous-cutané perforable à travers la
peau. La chambre est implantée sous la peau et le
cathéter est tunnellisé jusqu'au vaisseau ou espace
choisi.

Lambliase 
ou giardiase 
Affection secondaire à une infection par un para-
site, Giardia lamblia qui parasite l'intestin grêle.
Cette maladie entraîne des troubles digestifs qui
s'installent quelquefois de façon chronique. Les
hypogammaglobulinémies et les déficits en IgA
sont des facteurs de risque en ce qu’ils favorisent
la pérennisation de la parasitose.

ECBC 
Examen Cytobactériologique des Crachats

Haemophilus influenzae
Bacille de la flore oropharyngée responsable de
surinfections bronchiques, de méningites et de
septicémies.

Syndrome de SWEET
Le syndrome de Sweet est une maladie générale à
expression cutanée prédominante. L'un des inté-

rêts du syndrome de Sweet est son association à
des hémopathies malignes.

Vitiligo 
Dermatose acquise, caractérisée par l'apparition
de plaques blanches et dépigmentées, augmentant
en surface et en nombre avec le temps. Cette der-
matose est due à la disparition des mélanocytes
fonctionnels et à la diminution du taux de méla-
nine dans l'épiderme.

PUVAthérapie 
PUVA, pour "Psoralen Ultra-Violet A"
Méthode thérapeutique, appelée également
photo-chimiothérapie, utilisée dans le traitement
de certaines maladies de la peau (dermatoses). La
PUVAthérapie consiste en l’irradiation du corps
par les rayons Ultra-Violets A 
(U.V.A.) après la prise d’un médicament de la
famille des psoralènes (substances exerçant une
action photosensibilisante, c’est-à dire permettant
une augmentation de la sensibilité de la peau aux
rayonnements, notamment ultraviolets, utilisés
dans cette technique).

Pénétrance
Signifie qu’un gène muté ne s’exprime pas
nécessairement chez tous les membres d’une
même famille.

* Glossaire 
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Témoignages de patients et familles
Merci à Olivier Hermine, Philippe Rousselot et Felipe Suarez pour leur relecture médicale attentive 

dans le respect de la parole des patients.Merci aux patients pour ces “tranches de vie”

Magali souffrait de divers problèmes depuis
sa naissance, consultant tour à tour pneumo-
logue ou dermatologue, sans qu’un lien entre
eux soit fait. Pourtant, à l’âge de sept ans, son
syndrome de Buckley est dévoilé, par hasard,
lors des examens préopératoires à une hernie
inguinale. Dans son cas précis, il se manifes-
te surtout à travers des affections pulmonaires
(abcès aux poumons qui lui valent deux opé-
rations) et dermatologiques. Elle alterne donc
hospitalisations et soins divers entre l’hôpital
Necker où elle est suivie par le Pr. Griscelli et
différents hôpitaux plus proches de son
domicile, elle vit dans les Alpes Maritimes.
"Etre suivie par un pédiatre hospitalier était
rassurant, témoigne-t-elle, d’autant que, vu
mon cas, les médecins de ville n’étaient pas
vraiment ravis de me voir arriver."

Difficile passage enfant - adulte
C’est pourquoi elle "tire sur la corde " et reste
en pédiatrie bien au-delà de "l’âge réglemen-
taire", jusqu’à 25 ans. Mais où trouver un
relais ? Elle est finalement orientée vers un
service de maladies infectieuses et tropicales.
C’est à ce moment précisément qu’elle a de
gros soucis de santé, qui nécessiteraient une
nouvelle intervention aux poumons. Le chi-
rurgien qui est intervenu les deux premières

fois, affirmant alors "deux opérations mais
pas trois", se trouve confronté à un dilemme
et souhaite prendre un avis. "Seul le service
de pédiatrie de Necker qui connaissait bien
mon dossier était à même d’en donner un."
Mais obtenir un rendez-vous dans un service
de pédiatrie alors qu’on a 25 ans s’avère une
longue et difficile entreprise. Finalement,
c’est chose faite, et le médecin de Necker, au
vu du scanner, confirme la nécessité de l’in-
tervention et transmet un protocole incluant
une mise en chambre stérile. Ce protocole
n’est pas respecté pourtant Magali rentre chez
elle mais se trouve quelques jours plus tard
avec une surinfection généralisée qui lui vau-
dra une quatrième intervention. 
"Il faut bien connaître sa maladie, déclare
Magali, et avoir une bonne relation avec son
médecin. Ce qui est difficile, c’est que ça va
très vite, je ne fais pas –ou peu- de tempéra-
ture, il y a peu de signes cliniques : le premier
jour, je tousse, et en 3 jours, mes poumons
sont surinfectés. D’où la nécessité d’un traite-
ment de choc. Aujourd’hui, quand mon
pneumologue sait que je ne vais pas bien, il
me fait de la place entre deux rendez-vous,
connaissant la gravité potentielle de ma situa-
tion." 
Cela n’a pas toujours été le cas, et pour avoir
été soignée pour une grippe qui était en fait
une pneumopathie, Magali s’est retrouvée
hospitalisée d’urgence avec assistance respira-
toire et cinq de tension. Et quand elle s’est
avisée d’émettre un avis sur sa maladie, le
médecin hospitalier lui a réservé un accueil
très froid, lui conseillant de retourner dans
son hôpital habituel (elle n’était pas transpor-
table). Dans ce cas précis, Magali reçoit une
tri antibiothérapie intraveineuse qui lui assu-
re un rétablissement spectaculaire. En
revanche, l’antibiotique prescrit à sa sortie de
l’hôpital n’y suffira pas occasionnant une
nouvelle rechute. 
"C’est important de bien connaître aussi les
médicaments que l’on prend, recommande
Magali. Je prends beaucoup de médicaments
et souvent, personne ne fait le lien entre les
différentes prescriptions." Ainsi lors d’une
opération conjointe (double fracture de la
malléole et nodule au sein), elle s’informe de
sa couverture antibiotique et constate que la
dose est sensiblement inférieure à ce qui lui
est nécessaire habituellement. L’infirmière
qu’elle alerte ne la prend pas au sérieux, mais
devant son insistance suscite la venue d’un
interne qui prend la mesure du problème et
rétablit la dose convenable. 
"Ce serait bien qu’un médecin fasse la syn-
thèse, relève Magali qui appelle de ses vœux
un carnet de liaison entre médecins. Et que, de

temps en temps, nous puissions faire un point,
voir s’il y a des nouveautés sur la maladie."
Car parfois, les initiatives d’un patient
conduisent à des déconvenues. Une amie lui
parle d’un dermatologue très réputé qui pra-
tique la PUVAthérapie*. "J’ai vu rapidement
que, contrairement à ce qu’il disait, il ne
connaissait pas ma maladie, d’ailleurs, il s’est
exclamé à une de mes remarques :"Vous, on
ne peut pas vous raconter n’importe quoi."
Pour autant, s’agace Magali, il s’est beaucoup
intéressé à mon cas, il a pris des photos sous
toutes les coutures, a évoqué des travaux de
recherche pour lesquels il me demanderait
une autorisation de les utiliser…" Au final, il
n’en sera plus question. Quant à la
PUVAthérapie*, le dermatologue déclare
laconiquement à Magali qu’"il pourrait ten-
ter, mais qu’il n’en prendrait pas la responsa-
bilité car il ne savait pas ce que cela donnait
sur un Buckley."

Vie professionnelle et personnelle
En 1991, Magali postule pour un poste de
secrétaire médicale en Protection Maternelle
et Infantile, un poste un peu exposé dans sa
situation, mais "pas dû au hasard …"
L’entretien se passe très bien jusqu’à ce qu’on
lui demande pourquoi, compte tenu de sa
qualification, elle n’est pas infirmière. Magali
expose alors sa maladie sans détour, sa capa-
cité à la prendre en charge et sa volonté de
travailler. Alors qu’elle pense sa cause perdue,
l’employeur reprend contact avec elle et lui
propose de l’embaucher sous réserve de four-
nir un courrier certifiant qu’elle est stabilisée.
Depuis, Magali travaille à plein temps : "c’est
important affirme-t-elle, même si les méde-
cins me conseillent plutôt un temps partiel."
En effet, toute stabilisée qu’elle soit, la ma-
ladie lui impose un "qui-vive" permanent, et
lui joue régulièrement des tours. Une pneu-
mopathie tout dernièrement, "mais je ne me
suis pas arrêtée de travailler", et en même
temps une luxation de l’épaule : "Cela peut
sembler idiot, plaisante-t-elle, mais depuis mes
opérations au poumon, je luxe pour un rien :
là j’étais dans mon lit." Un bruit la réveille bru-
talement, le sursaut lui vaut sa luxation …
Au plan personnel, Magali a un ami. "Ce
n’est pas facile, reconnaît-elle, car la maladie
fait peur aux gens. Pour l’entourage, une crise
ou simplement quand je ventile mal, c’est très
stressant, surtout quand il n’est pas briefé."
Mais Magali ne laisse rien au hasard, et son
compagnon connaît la procédure ! Numéro
du pneumologue, urgences et fort heureuse-
ment, ses parents pour prendre le relais. Et
apporter leur indéfectible soutien. ■

Quand on est atteint d’une 
maladie rare, donc méconnue,
où la moindre infection peut
dégénérer gravement en un
temps record, mieux vaut 
s’organiser. Pas d’autre solution
pour Magali, 32 ans, que de
bien se connaître et 
d’entretenir une bonne relation
avec son médecin. Quelques
preuves, s’il en était besoin …

“Vous, on ne peut pas vous dire n’importe quoi !”
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“Le projet d’établir un réseau
national des centres traitant

les DIP avec hypogammaglobu-
linémie chez l’adulte est assez
ancien, déclare le Professeur
Eric Oksenhendler, du service
d’immunologie clinique de
l’hôpital Saint-Louis à Paris et
coordonnateur du projet. Il a eu
du mal à se mettre sur pied,
pour des raisons à la fois finan-
cières et administratives. ” Le
besoin est pourtant important,
puisque les DICV ont cette
double caractéristique d’être un
des DIP symptomatiques les
plus fréquents en Europe et, en
même temps, un ensemble
hétérogène de maladies sur les-
quelles beaucoup reste à décou-
vrir pour mieux les comprendre
et les soigner. Des cohortes
importantes, supérieures à 200
patients, sont établies en
Grande-Bretagne, en Suède, en
Finlande et aux Etats-Unis.
Elles ont permis de monter des
études physiopathologiques et
génétiques. “ La prévalence réel-
le, en France, est probablement
sous-estimée, rappelle Eric
Oksenhendler, car évaluée à
partir du nombre de patients
recevant des IgIV pour cette
indication. Mais il n’existait à
notre connaissance ni cohorte
structurée, ni réseau permettant
d’étudier cette maladie en
France, ou même en Europe
continentale.”

Un réseau national
L’initiative est donc venue de
l’hôpital Saint-Louis en raison
du nombre de patients suivis
(plus de cinquante) et des pre-
miers travaux de recherche
engagés. Elle vise à mettre en
place un réseau national sur les
DIP de l’adulte. “Ce réseau est
la pierre angulaire du projet,

poursuit Eric Oksenhendler,
c’est par lui que nous pourrons
dans un premier temps consti-
tuer une cohorte de 100
patients, une base de données
standardisée des informations
cliniques et biologiques sur
chaque patient et sur sa famille
(jusqu’à 4 membres au premier
degré : parents, frères ou sœurs,
enfants majeurs) et enfin une
biothèque (des échantillons bio-
logiques du patient et de ses
apparentés : sérum, plasma,
lymphocytes congelés, …) Le
tout sera conservé dans un
centre de ressources biolo-
giques. À partir de ce réseau,
nous nous proposons de déve-
lopper des projets de recherche
fondamentale et clinique mais
également d’améliorer la prise
en charge thérapeutique des
patients. Nous attachons
notamment une attention parti-
culière au développement et à
l’évaluation des perfusions d’Ig
à domicile, par voie intravei-
neuse ou sous-cutanée et à la
surveillance de la sécurité trans-
fusionnelle.”

Le fonctionnement 
du réseau 
et de “son patrimoine”
Le réseau comprend, à ce jour,
15 centres cliniques dont 6 en
Province, 5 laboratoires d’im-
munologie et un centre de bio-
statistique (voir l’encadré).
“Dans un second temps, antici-
pe le Pr. Oksenhendler, l’inclu-
sion d’autres centres de provin-
ce, d’un centre aux Antilles et
une collaboration avec Pékin
devrait permettre d’étendre les
études génétiques à des popula-
tions non caucasiennes. Mais
nous devons trouver le budget." 
Un conseil scientifique aura
pour mission de surveiller le

déroulement du projet et de
s’assurer du respect des bonnes
pratiques cliniques et biolo-
giques. Il pourra être saisi de
demandes d’accès au centre de
ressources biologiques par les
équipes qui déposeront un pro-
jet de recherche.

Une place aux patients
Enfin, le projet mentionne IRIS
et son souhait d’entretenir à
cette occasion des contacts déjà
solidement établis. “Nous sou-
haitons notamment réfléchir
avec IRIS à un accès Web dédié
aux patients adultes, conclut
Eric Oksenhendler.” ■

=> Si votre médecin 
et vous-mêmes êtes
intéressés par cette
démarche, n’hésitez
pas à contacter IRIS qui
assurera le relais avec
le Pr. Oksenhendler

La préfiguration 
du réseau 
• Coordination du projet :
Pr Eric Oksenhendler
• Coordination des banques de
données cliniques et biologiques
et des études statistiques : 
département de biostatistique
médicale, Hôp. Saint-Louis, Paris
(S. Chevret)
• Réseau clinique : hôpitaux ayant
donné un accord de 
principe pour leur participation
- Immuno-Hématologie Hôp. St-
Louis, Paris 
- Immunologie Clinique INSERM
U42, Henri Mondor, Créteil, 
- Médecine Interne Hôp. Cochin,
Paris
- Pneumologie Hôp. Foch
Suresnes
- Immunologie Clinique Hôp.
Kremlin Bicètre
- Médecine Interne Hôp. C.
Huriez, Lille
- Hématologie Hôp. Necker, Paris
- Hématologie Clinique Hôp. de
Limoges
- Immunologie HEGP, Paris
- Lab. et Service d’Immunologie
Hôp. Nord, Amiens
- Néphrologie,Tpl. Rénale Hôp. de
Tours
- Médecine Interne Hôp. Haut-
Lévêque Bordeaux
- Médecine Interne Hôp. Pitié-
Salpêtrière, Paris
o Médecine Interne Hôp. Lyon-
Sud
Cette liste n’est bien entendu
pas exhaustive et l’ouverture de
nouveaux centres peut être réa-
lisée sur simple demande
auprès du coordonnateur.

Laboratoires et Groupes de
Recherche associés
Laboratoire d’Immunologie
Cellulaire, Hôp. Pitié-Salpêtrière,
Paris 
Laboratoire d’Immunologie et
d’Histocompatibilité, Hôp.
Saint-Louis, Paris. 
Laboratoire d’Immunologie
CIML, Marseille. 
Laboratoire d’Immunologie,
Hôp. Henry Mondor, Créteil. 
Laboratoire d’Immunologie,
Hôpital Nord, Amiens

Support Financier pour la
Cohorte : Appel d’offres GIS
Maladies Rares 2003 

Promotion : INSERM 

Mise en place d’un réseau national 
d’étude des DICV chez l’adulte
Le DICV, diagnostiqué le plus souvent à l'âge adulte, est un des DIP 
symptomatiques les plus fréquents en Europe. Sa physiopathologie
et sa possible origine génétique restent inconnues et les formes 
familiales sous-estimées par absence de dépistage systématique. 
Les progrès réalisés jusqu’à présent se sont appuyés 
sur d’importantes cohortes aux Etats-Unis et en Europe du Nord.
L’hôpital Saint-Louis vient initier une étude nationale des DIP 
avec hypogammaglobulinémie chez l'adulte. Ce projet comporte 
la constitution d’un réseau de cliniciens et de chercheurs, d’une
cohorte de 100 patients et d’une biothèque. Explications.

La constitution 
de la cohorte
Le principe est d’inclure des
patients adultes (plus de 15 ans)
présentant une hypogammaglobu-
linémie primitive. Le recrutement
sera donc constitué de patients
considérés comme “DICV” mais
aussi de patients ayant :
•  un déficit total en IgA
• un déficit en sous-classe(s) d’IgG
• un déficit du switch (hyper IgM)
• une agammaglobulinémie de
Bruton (XLA)
• un syndrome de Purtilo avec
hypogammaglobulinémie (XLP)
• un thymome avec hypogamma-
globulinémie (syndrome de
Good)

Echéancier
2004
Mise en place de la cohorte
Inclusions prévues: 40 familles
(25 familles incluses au 11/09/04)
2005 
Inclusions prévues : 60 familles
2006 
Ouverture des Bases de données.

Pr. Eric Oksenhendler, 
immunologie clinique, 

hôp. St Louis, Paris
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Le déficit immunitaire commun variable (DICV) 
ou hypogammaglobulinémie d’expression variable
par Felipe SUAREZ - Service d’hématologie adultes - Necker

Quand évoquer un DIP ?
par Felipe SUAREZ - Service d’Hématologie adultes NECKER

C’est le plus fréquent des
DIP symptomatiques :
environ 1/100 000. Il tient
son nom de la variabilité
de ses expressions 
biologiques et cliniques.

Le diagnostic est le plus fré-
quemment posé entre 30 et

50 ans. Il est caractérisé par un
déficit qualitatif et quantitatif des
lymphocytes B (le plus souvent le
seul à s’exprimer cliniquement)
et T. Il peut toucher toutes les
classes d'immunoglobulines qui
sont abaissées sans être nécessai-
rement effondrées. Sa physiopa-

thologie est mal connue, mais
semble être le reflet d’une pertur-
bation de la coopération entre les
lymphocytes B et T, d’une ano-
malie de la régulation cytoki-
nique, ou des mécanismes d’hy-
permutation somatique caracté-
risant la réponse B mémoire. Les
mécanismes en cause dans
l’installation de ce déficit sont
encore imprécis, et il existe
probablement plusieurs mala-
dies génétiques distinctes
regroupées sous ce vocable. De
même, le mode de transmis-
sion reste inconnu.

Les manifestations 
cliniques les plus 
fréquentes
• les infection bactériennes
(O.R.L., sinusiennes et broncho-
pulmonaires) à répétition, pou-
vant se compliquer de dilatation
des bronches,
• la colonisation / infection intes-
tinale par Gardia Lamblia, (res-
ponsables de diarrhée aiguë ou
chronique avec malabsorption)
et campylobacter,

• les infections à mycoplasme
(arthrites),
• l’hyperplasie lymphoïde (adé-
nopathies et splénomégalie),
• les granulomes (hépatiques,
cutanés, intestinaux, pulmo-
naires devant faire évoquer le dia-
gnostic différentiel de sarcoïdose)
Des manifestations auto-
immunes sont associées dans 30
% des cas (anémie hémolytique,
purpura thrombopénique
immunologique, polyarthrite
rhumatoïde, endocrinopathie).
Des néoplasies (lymphomes et
néoplasies intestinales) peuvent
aussi compliquer l’évolution.

Le traitement 
Un diagnostic de DICV posé
suffisamment tôt permet de
mettre en place un traitement
substitutif, en général bien sup-
porté, qui améliore grandement
la vie des patients et évite des
complications irréversibles, par-
fois graves. 
Il repose sur l’administration
d’IgG toutes les 3 à 4 semaines.
Ce traitement permet de mainte-

nir un taux suffisant d’IgG
(supérieur à 5-6 g/l) et ainsi de
diminuer le nombre d’épisodes
infectieux des patients.
Par ailleurs, un traitement pré-
ventif des infections ORL et
broncho-pulmonaires de ces
patients est souvent nécessaire. Il
faut souligner le fait que tous les
épisodes d’infections bron-
chiques et sinusiennes à répéti-
tion, qui sont le plus souvent
d’origine bactérienne, doivent
être traités par une antibiothéra-
pie adaptée aux germes
retrouvés. En effet, la survenue
d’une infection bactérienne n’est
pas toujours corrélée au taux
d’IgG. Si le traitement par Ig
permet de réduire le nombre
d’épisode infectieux, il ne permet
pas de traiter une infection éta-
blie. Il convient enfin d’insister
sur le fait qu’il faut correctement
drainer les foyers d’infections
chroniques, qu’ils soient ORL ou
bronchiques, par des drainages
des sinus ou de la kinésithérapie
respiratoire. ■

Les premiers signes d’un DIP
surviennent le plus souvent

au cours de l’enfance, mais ils
peuvent être retardés (découver-
te à l’âge adulte d’un DIP latent
depuis l’enfance) ou encore ne
se révéler qu’à l’âge adulte. La
plupart des DIP dont l’anomalie
génétique est due à la mutation
d’un seul gène se révèlent à l’en-
fance. 
A contrario des anomalies géné-
tiques polymorphes (mutation
de plusieurs gènes par exemple)
peuvent se révéler seulement à
l’âge adulte. 
La révélation à l’âge adulte peut
s’expliquer par le fait que l’orga-
nisme met en place des systèmes
de compensation qui corrigent
les dysfonctionnements mais
s’érodent au fil du temps.
D’autres hypothèses sont égale-
ment avancées sur le rôle de fac-
teurs environnementaux (phy-

siques, infectieux…), mais qui
n’offrent à ce jour aucune preu-
ve tangible. Enfin, une suscepti-
bilité accrue aux infections peut
s’observer dans le contexte de
maladies congénitales ne tou-
chant pas directement le systè-
me immunitaire (maladies de
surcharge, mucoviscidose).
Le plus souvent, le diagnostic de
DIP est évoqué devant un épiso-
de infectieux inhabituel par ses
manifestations ou sa fréquence,
ou devant un contexte familial
déjà connu. Hormis les carac-
tères de l’infection, le clinicien
doit savoir détecter certains
signes associés qui doivent l’aler-
ter vers la possibilité d’un DIP.
Ces critères peuvent être regrou-
pés pour proposer une liste de
signes cliniques d’alerte, adaptés
à la situation pédiatrique
comme à la situation de l’adulte.

Les signes cliniques
d’alerte 
1- Episodes répétés d'infections
ORL ou pulmonaire
- > 8 otites par an chez l'enfant
(moins chez l'adulte)
- > 2 sinusites par an chez l'enfant
- > 2 pneumopathies par an chez
l'enfant ou l'adulte
2- Plus de deux épisodes d'in-
fections sévères
3- Infections virales répétées ou
chroniques (herpes, zona, verrues)
4- Nécessité d'un traitement
antibiotique cumulé prolongé
(> 2 mois par an)
5- Nécessité d'un traitement
antibiotique (voie intraveineuse)
6- Episodes de fièvres impor-
tantes inexpliquées
7- Mycose cutanéo-muqueuse
persistante après l'âge d'un an
8- Retentissement sur la crois-
sance ou l'état nutritionnel
9- Diarrhées chroniques

10- Manifestations auto-
immunes
11- Granulomatose généralisé
12- Dilatation des bronches
13- Cas d'immunodéficience
connue dans la famille

Les critères de gravité
et d’urgence 
La gravité du DIP et l’urgence
de la prise en charge dépendent
aussi des anomalies biologiques
constatées.
• Absence totale d’un acteur :
polynucléaires, macrophages,
lymphocytes (classés en ordre de
gravité décroissante),
• agents infectieux : bactéries
extracellulaires encapsulées,
dont Neisseriae, pneumocoque
et haemophilus. 
D’une façon générale, il faut rete-
nir que les déficits les plus fré-
quents sont les moins graves. ■
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“Le projet d’établir un réseau
national des centres traitant

les DIP avec hypogammaglobu-
linémie chez l’adulte est assez
ancien, déclare le Professeur
Eric Oksenhendler, du service
d’immunologie clinique de
l’hôpital Saint-Louis à Paris et
coordonnateur du projet. Il a eu
du mal à se mettre sur pied,
pour des raisons à la fois finan-
cières et administratives. ” Le
besoin est pourtant important,
puisque les DICV ont cette
double caractéristique d’être un
des DIP symptomatiques les
plus fréquents en Europe et, en
même temps, un ensemble
hétérogène de maladies sur les-
quelles beaucoup reste à décou-
vrir pour mieux les comprendre
et les soigner. Des cohortes
importantes, supérieures à 200
patients, sont établies en
Grande-Bretagne, en Suède, en
Finlande et aux Etats-Unis.
Elles ont permis de monter des
études physiopathologiques et
génétiques. “ La prévalence réel-
le, en France, est probablement
sous-estimée, rappelle Eric
Oksenhendler, car évaluée à
partir du nombre de patients
recevant des IgIV pour cette
indication. Mais il n’existait à
notre connaissance ni cohorte
structurée, ni réseau permettant
d’étudier cette maladie en
France, ou même en Europe
continentale.”

Un réseau national
L’initiative est donc venue de
l’hôpital Saint-Louis en raison
du nombre de patients suivis
(plus de cinquante) et des pre-
miers travaux de recherche
engagés. Elle vise à mettre en
place un réseau national sur les
DIP de l’adulte. “Ce réseau est
la pierre angulaire du projet,

poursuit Eric Oksenhendler,
c’est par lui que nous pourrons
dans un premier temps consti-
tuer une cohorte de 100
patients, une base de données
standardisée des informations
cliniques et biologiques sur
chaque patient et sur sa famille
(jusqu’à 4 membres au premier
degré : parents, frères ou sœurs,
enfants majeurs) et enfin une
biothèque (des échantillons bio-
logiques du patient et de ses
apparentés : sérum, plasma,
lymphocytes congelés, …) Le
tout sera conservé dans un
centre de ressources biolo-
giques. À partir de ce réseau,
nous nous proposons de déve-
lopper des projets de recherche
fondamentale et clinique mais
également d’améliorer la prise
en charge thérapeutique des
patients. Nous attachons
notamment une attention parti-
culière au développement et à
l’évaluation des perfusions d’Ig
à domicile, par voie intravei-
neuse ou sous-cutanée et à la
surveillance de la sécurité trans-
fusionnelle.”

Le fonctionnement 
du réseau 
et de “son patrimoine”
Le réseau comprend, à ce jour,
15 centres cliniques dont 6 en
Province, 5 laboratoires d’im-
munologie et un centre de bio-
statistique (voir l’encadré).
“Dans un second temps, antici-
pe le Pr. Oksenhendler, l’inclu-
sion d’autres centres de provin-
ce, d’un centre aux Antilles et
une collaboration avec Pékin
devrait permettre d’étendre les
études génétiques à des popula-
tions non caucasiennes. Mais
nous devons trouver le budget." 
Un conseil scientifique aura
pour mission de surveiller le

déroulement du projet et de
s’assurer du respect des bonnes
pratiques cliniques et biolo-
giques. Il pourra être saisi de
demandes d’accès au centre de
ressources biologiques par les
équipes qui déposeront un pro-
jet de recherche.

Une place aux patients
Enfin, le projet mentionne IRIS
et son souhait d’entretenir à
cette occasion des contacts déjà
solidement établis. “Nous sou-
haitons notamment réfléchir
avec IRIS à un accès Web dédié
aux patients adultes, conclut
Eric Oksenhendler.” ■

=> Si votre médecin 
et vous-mêmes êtes
intéressés par cette
démarche, n’hésitez
pas à contacter IRIS qui
assurera le relais avec
le Pr. Oksenhendler

La préfiguration 
du réseau 
• Coordination du projet :
Pr Eric Oksenhendler
• Coordination des banques de
données cliniques et biologiques
et des études statistiques : 
département de biostatistique
médicale, Hôp. Saint-Louis, Paris
(S. Chevret)
• Réseau clinique : hôpitaux ayant
donné un accord de 
principe pour leur participation
- Immuno-Hématologie Hôp. St-
Louis, Paris 
- Immunologie Clinique INSERM
U42, Henri Mondor, Créteil, 
- Médecine Interne Hôp. Cochin,
Paris
- Pneumologie Hôp. Foch
Suresnes
- Immunologie Clinique Hôp.
Kremlin Bicètre
- Médecine Interne Hôp. C.
Huriez, Lille
- Hématologie Hôp. Necker, Paris
- Hématologie Clinique Hôp. de
Limoges
- Immunologie HEGP, Paris
- Lab. et Service d’Immunologie
Hôp. Nord, Amiens
- Néphrologie,Tpl. Rénale Hôp. de
Tours
- Médecine Interne Hôp. Haut-
Lévêque Bordeaux
- Médecine Interne Hôp. Pitié-
Salpêtrière, Paris
o Médecine Interne Hôp. Lyon-
Sud
Cette liste n’est bien entendu
pas exhaustive et l’ouverture de
nouveaux centres peut être réa-
lisée sur simple demande
auprès du coordonnateur.

Laboratoires et Groupes de
Recherche associés
Laboratoire d’Immunologie
Cellulaire, Hôp. Pitié-Salpêtrière,
Paris 
Laboratoire d’Immunologie et
d’Histocompatibilité, Hôp.
Saint-Louis, Paris. 
Laboratoire d’Immunologie
CIML, Marseille. 
Laboratoire d’Immunologie,
Hôp. Henry Mondor, Créteil. 
Laboratoire d’Immunologie,
Hôpital Nord, Amiens

Support Financier pour la
Cohorte : Appel d’offres GIS
Maladies Rares 2003 

Promotion : INSERM 

Mise en place d’un réseau national 
d’étude des DICV chez l’adulte
Le DICV, diagnostiqué le plus souvent à l'âge adulte, est un des DIP 
symptomatiques les plus fréquents en Europe. Sa physiopathologie
et sa possible origine génétique restent inconnues et les formes 
familiales sous-estimées par absence de dépistage systématique. 
Les progrès réalisés jusqu’à présent se sont appuyés 
sur d’importantes cohortes aux Etats-Unis et en Europe du Nord.
L’hôpital Saint-Louis vient initier une étude nationale des DIP 
avec hypogammaglobulinémie chez l'adulte. Ce projet comporte 
la constitution d’un réseau de cliniciens et de chercheurs, d’une
cohorte de 100 patients et d’une biothèque. Explications.

La constitution 
de la cohorte
Le principe est d’inclure des
patients adultes (plus de 15 ans)
présentant une hypogammaglobu-
linémie primitive. Le recrutement
sera donc constitué de patients
considérés comme “DICV” mais
aussi de patients ayant :
•  un déficit total en IgA
• un déficit en sous-classe(s) d’IgG
• un déficit du switch (hyper IgM)
• une agammaglobulinémie de
Bruton (XLA)
• un syndrome de Purtilo avec
hypogammaglobulinémie (XLP)
• un thymome avec hypogamma-
globulinémie (syndrome de
Good)

Echéancier
2004
Mise en place de la cohorte
Inclusions prévues: 40 familles
(25 familles incluses au 11/09/04)
2005 
Inclusions prévues : 60 familles
2006 
Ouverture des Bases de données.

Pr. Eric Oksenhendler, 
immunologie clinique, 

hôp. St Louis, Paris
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Le déficit immunitaire commun variable (DICV) 
ou hypogammaglobulinémie d’expression variable
par Felipe SUAREZ - Service d’hématologie adultes - Necker

Quand évoquer un DIP ?
par Felipe SUAREZ - Service d’Hématologie adultes NECKER

C’est le plus fréquent des
DIP symptomatiques :
environ 1/100 000. Il tient
son nom de la variabilité
de ses expressions 
biologiques et cliniques.

Le diagnostic est le plus fré-
quemment posé entre 30 et

50 ans. Il est caractérisé par un
déficit qualitatif et quantitatif des
lymphocytes B (le plus souvent le
seul à s’exprimer cliniquement)
et T. Il peut toucher toutes les
classes d'immunoglobulines qui
sont abaissées sans être nécessai-
rement effondrées. Sa physiopa-

thologie est mal connue, mais
semble être le reflet d’une pertur-
bation de la coopération entre les
lymphocytes B et T, d’une ano-
malie de la régulation cytoki-
nique, ou des mécanismes d’hy-
permutation somatique caracté-
risant la réponse B mémoire. Les
mécanismes en cause dans
l’installation de ce déficit sont
encore imprécis, et il existe
probablement plusieurs mala-
dies génétiques distinctes
regroupées sous ce vocable. De
même, le mode de transmis-
sion reste inconnu.

Les manifestations 
cliniques les plus 
fréquentes
• les infection bactériennes
(O.R.L., sinusiennes et broncho-
pulmonaires) à répétition, pou-
vant se compliquer de dilatation
des bronches,
• la colonisation / infection intes-
tinale par Gardia Lamblia, (res-
ponsables de diarrhée aiguë ou
chronique avec malabsorption)
et campylobacter,

• les infections à mycoplasme
(arthrites),
• l’hyperplasie lymphoïde (adé-
nopathies et splénomégalie),
• les granulomes (hépatiques,
cutanés, intestinaux, pulmo-
naires devant faire évoquer le dia-
gnostic différentiel de sarcoïdose)
Des manifestations auto-
immunes sont associées dans 30
% des cas (anémie hémolytique,
purpura thrombopénique
immunologique, polyarthrite
rhumatoïde, endocrinopathie).
Des néoplasies (lymphomes et
néoplasies intestinales) peuvent
aussi compliquer l’évolution.

Le traitement 
Un diagnostic de DICV posé
suffisamment tôt permet de
mettre en place un traitement
substitutif, en général bien sup-
porté, qui améliore grandement
la vie des patients et évite des
complications irréversibles, par-
fois graves. 
Il repose sur l’administration
d’IgG toutes les 3 à 4 semaines.
Ce traitement permet de mainte-

nir un taux suffisant d’IgG
(supérieur à 5-6 g/l) et ainsi de
diminuer le nombre d’épisodes
infectieux des patients.
Par ailleurs, un traitement pré-
ventif des infections ORL et
broncho-pulmonaires de ces
patients est souvent nécessaire. Il
faut souligner le fait que tous les
épisodes d’infections bron-
chiques et sinusiennes à répéti-
tion, qui sont le plus souvent
d’origine bactérienne, doivent
être traités par une antibiothéra-
pie adaptée aux germes
retrouvés. En effet, la survenue
d’une infection bactérienne n’est
pas toujours corrélée au taux
d’IgG. Si le traitement par Ig
permet de réduire le nombre
d’épisode infectieux, il ne permet
pas de traiter une infection éta-
blie. Il convient enfin d’insister
sur le fait qu’il faut correctement
drainer les foyers d’infections
chroniques, qu’ils soient ORL ou
bronchiques, par des drainages
des sinus ou de la kinésithérapie
respiratoire. ■

Les premiers signes d’un DIP
surviennent le plus souvent

au cours de l’enfance, mais ils
peuvent être retardés (découver-
te à l’âge adulte d’un DIP latent
depuis l’enfance) ou encore ne
se révéler qu’à l’âge adulte. La
plupart des DIP dont l’anomalie
génétique est due à la mutation
d’un seul gène se révèlent à l’en-
fance. 
A contrario des anomalies géné-
tiques polymorphes (mutation
de plusieurs gènes par exemple)
peuvent se révéler seulement à
l’âge adulte. 
La révélation à l’âge adulte peut
s’expliquer par le fait que l’orga-
nisme met en place des systèmes
de compensation qui corrigent
les dysfonctionnements mais
s’érodent au fil du temps.
D’autres hypothèses sont égale-
ment avancées sur le rôle de fac-
teurs environnementaux (phy-

siques, infectieux…), mais qui
n’offrent à ce jour aucune preu-
ve tangible. Enfin, une suscepti-
bilité accrue aux infections peut
s’observer dans le contexte de
maladies congénitales ne tou-
chant pas directement le systè-
me immunitaire (maladies de
surcharge, mucoviscidose).
Le plus souvent, le diagnostic de
DIP est évoqué devant un épiso-
de infectieux inhabituel par ses
manifestations ou sa fréquence,
ou devant un contexte familial
déjà connu. Hormis les carac-
tères de l’infection, le clinicien
doit savoir détecter certains
signes associés qui doivent l’aler-
ter vers la possibilité d’un DIP.
Ces critères peuvent être regrou-
pés pour proposer une liste de
signes cliniques d’alerte, adaptés
à la situation pédiatrique
comme à la situation de l’adulte.

Les signes cliniques
d’alerte 
1- Episodes répétés d'infections
ORL ou pulmonaire
- > 8 otites par an chez l'enfant
(moins chez l'adulte)
- > 2 sinusites par an chez l'enfant
- > 2 pneumopathies par an chez
l'enfant ou l'adulte
2- Plus de deux épisodes d'in-
fections sévères
3- Infections virales répétées ou
chroniques (herpes, zona, verrues)
4- Nécessité d'un traitement
antibiotique cumulé prolongé
(> 2 mois par an)
5- Nécessité d'un traitement
antibiotique (voie intraveineuse)
6- Episodes de fièvres impor-
tantes inexpliquées
7- Mycose cutanéo-muqueuse
persistante après l'âge d'un an
8- Retentissement sur la crois-
sance ou l'état nutritionnel
9- Diarrhées chroniques

10- Manifestations auto-
immunes
11- Granulomatose généralisé
12- Dilatation des bronches
13- Cas d'immunodéficience
connue dans la famille

Les critères de gravité
et d’urgence 
La gravité du DIP et l’urgence
de la prise en charge dépendent
aussi des anomalies biologiques
constatées.
• Absence totale d’un acteur :
polynucléaires, macrophages,
lymphocytes (classés en ordre de
gravité décroissante),
• agents infectieux : bactéries
extracellulaires encapsulées,
dont Neisseriae, pneumocoque
et haemophilus. 
D’une façon générale, il faut rete-
nir que les déficits les plus fré-
quents sont les moins graves. ■
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immunitaires. Cette résistance n’est donc
sans doute pas liée à la chronicité du traite-
ment. En discutant avec les infectiologues,
on revoit la situation de tel ou tel patient
qui ne va pas bien, et on fait avancer tous les
autres. Il est donc indispensable que ces
médecins immuno-hématologistes fonc-
tionnent en réseau entre eux et avec les asso-
ciations de patients pour enrichir la
connaissance et assurer une meilleure prise
en charge thérapeutique. Il a été ainsi
constitué un réseau national sur les DICV,
coordonné par le Pr Eric Oksenhendler de
l’hôpital Saint-Louis". (Voir notre article).
Pour le Pr. Hermine, il faut idéalement pour
mener à bien cette démarche “avoir un lieu,
des cellules (pour ce qui concerne les DIP,
nous avons la chance d’avoir des patients en
vie, que nous pouvons suivre au long cours
afin d’accumuler de l’information sur leur
évolution, leurs complications, leur qualité
de vie), des registres avec les typages qui
nous permettent d’établir des corrélations.”
De plus, la proximité de l’Institut Pasteur et
des laboratoires de haut niveaux sur le site
Necker en immunologie et infectiologie
permettent un travail approfondi qui aide à
la découverte de nouvelles anomalies molé-
culaires. “Dès qu’on en découvre une, pour-
suit le professeur, cela ouvre un champ d’ex-
ploration. C’est donc très intéressant de
bénéficier d’un environnement qui nous
permette de classer les patients, de façon
simple au départ puis de plus en plus fine,
d’essayer de comprendre, et de tester de
nouvelles molécules en matière thérapeu-
tique.” Avec pour rêve ultime, la possibilité
d’accéder à une connaissance suffisante
pour opérer une correction des gènes par
thérapie génique.

L’intérêt d’un travail sur un
"grand nombre de patients.”
“Nous avons ici, à Necker, le grand avanta-
ge de bénéficier d’une cohorte de patients
traités en pédiatrie, selon des protocoles
connus. Cela nous permet de disposer de
modèles de maladies pour lesquels on
connaît les traitements à même de les stabi-
liser. Par exemple, pour un patient atteint de
la maladie de Bruton, modèle de déficit pur
en lymphocytes B, on sait qu’une perfusion
d’Ig toutes les trois semaines lui permet d’al-
ler bien. On sait aussi, que si, parce qu’il va
bien, on diminue la fréquence des perfu-
sions, les problèmes apparaissent, en rap-
port avec les taux résiduels d’Ig. Cela nous
permet donc de travailler autour de ces
modèles ou de les personnaliser à la réalité
spécifique d’un patient : car on sait ce qui
est lié au déficit en lymphocytes B et donc
ce qui est lié à autre chose.” Cette approche
est également particulièrement essentielle
pour les déficits immunitaires communs
variables (DICV) qui sont des maladies à
pénétrance* et à expression variables tou-
chant à la fois l’immunité humorale comme
dans les Bruton, mais aussi parfois l’immu-
nité cellulaire. Par ailleurs, la maladie, si elle
se déclare, ne revêt pas non plus la même
expression chez les membres d’une même
famille. Dans ce cas encore, la comparaison
des symptômes puis la réexploration d’un
point de vue immunologie fondamentale
permet de dégager des groupes de patients
avec leurs risques évolutifs propres. ■

Alain Fischer, 
responsable
du service
d’immuno-
hématologie,
hôpital
Necker, 
Paris

“Le passage de l’enfance à l’âge adulte,

et le fait de devoir quitter le service

d’hémato-immunologie pédiatrique

(généralement entre 15 et 20 ans), est

extrêmement délicat pour les patients

atteints de DIP. Et ce, pour plusieurs rai-

sons : le changement d’équipe est poten-

tiellement anxiogène pour le patient, à

fortiori à ce moment sensible de la vie

qu’est l’adolescence. C’est de plus un âge

où, souvent, le patient manifeste un ras-le

bol de la maladie en raison de sa chronici-

té. Le changement d’équipe peut alors

être pour lui une occasion “d’échapper” à

l’hôpital. 

Par ailleurs, il existe pour le moment très

peu de services adultes spécialisés dans les

DIP, ce qui ne rend pas toujours aisée la

prise de relais, à fortiori en province. La

prise en charge de ces maladies est plus

que délicate pour les médecins qui ne les

connaissent pas. Il est donc absolument

indispensable qu’un patient adulte conser-

ve un médecin référent, un immunologis-

te expérimenté qui voie d’autres patients

et connaisse bien ces maladies. La coordi-

nation entre les médecins immunologistes

pédiatriques et adultes est donc essentiel-

le. C’est ce que nous nous employons à

faire à Necker avec le service d’hématolo-

gie adulte.”

Portacath ou chambre implantable 
Dispositif sous-cutané perforable à travers la
peau. La chambre est implantée sous la peau et le
cathéter est tunnellisé jusqu'au vaisseau ou espace
choisi.

Lambliase 
ou giardiase 
Affection secondaire à une infection par un para-
site, Giardia lamblia qui parasite l'intestin grêle.
Cette maladie entraîne des troubles digestifs qui
s'installent quelquefois de façon chronique. Les
hypogammaglobulinémies et les déficits en IgA
sont des facteurs de risque en ce qu’ils favorisent
la pérennisation de la parasitose.

ECBC 
Examen Cytobactériologique des Crachats

Haemophilus influenzae
Bacille de la flore oropharyngée responsable de
surinfections bronchiques, de méningites et de
septicémies.

Syndrome de SWEET
Le syndrome de Sweet est une maladie générale à
expression cutanée prédominante. L'un des inté-

rêts du syndrome de Sweet est son association à
des hémopathies malignes.

Vitiligo 
Dermatose acquise, caractérisée par l'apparition
de plaques blanches et dépigmentées, augmentant
en surface et en nombre avec le temps. Cette der-
matose est due à la disparition des mélanocytes
fonctionnels et à la diminution du taux de méla-
nine dans l'épiderme.

PUVAthérapie 
PUVA, pour "Psoralen Ultra-Violet A"
Méthode thérapeutique, appelée également
photo-chimiothérapie, utilisée dans le traitement
de certaines maladies de la peau (dermatoses). La
PUVAthérapie consiste en l’irradiation du corps
par les rayons Ultra-Violets A 
(U.V.A.) après la prise d’un médicament de la
famille des psoralènes (substances exerçant une
action photosensibilisante, c’est-à dire permettant
une augmentation de la sensibilité de la peau aux
rayonnements, notamment ultraviolets, utilisés
dans cette technique).

Pénétrance
Signifie qu’un gène muté ne s’exprime pas
nécessairement chez tous les membres d’une
même famille.

* Glossaire 
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Témoignages de patients et familles
Merci à Olivier Hermine, Philippe Rousselot et Felipe Suarez pour leur relecture médicale attentive 

dans le respect de la parole des patients.Merci aux patients pour ces “tranches de vie”

Magali souffrait de divers problèmes depuis
sa naissance, consultant tour à tour pneumo-
logue ou dermatologue, sans qu’un lien entre
eux soit fait. Pourtant, à l’âge de sept ans, son
syndrome de Buckley est dévoilé, par hasard,
lors des examens préopératoires à une hernie
inguinale. Dans son cas précis, il se manifes-
te surtout à travers des affections pulmonaires
(abcès aux poumons qui lui valent deux opé-
rations) et dermatologiques. Elle alterne donc
hospitalisations et soins divers entre l’hôpital
Necker où elle est suivie par le Pr. Griscelli et
différents hôpitaux plus proches de son
domicile, elle vit dans les Alpes Maritimes.
"Etre suivie par un pédiatre hospitalier était
rassurant, témoigne-t-elle, d’autant que, vu
mon cas, les médecins de ville n’étaient pas
vraiment ravis de me voir arriver."

Difficile passage enfant - adulte
C’est pourquoi elle "tire sur la corde " et reste
en pédiatrie bien au-delà de "l’âge réglemen-
taire", jusqu’à 25 ans. Mais où trouver un
relais ? Elle est finalement orientée vers un
service de maladies infectieuses et tropicales.
C’est à ce moment précisément qu’elle a de
gros soucis de santé, qui nécessiteraient une
nouvelle intervention aux poumons. Le chi-
rurgien qui est intervenu les deux premières

fois, affirmant alors "deux opérations mais
pas trois", se trouve confronté à un dilemme
et souhaite prendre un avis. "Seul le service
de pédiatrie de Necker qui connaissait bien
mon dossier était à même d’en donner un."
Mais obtenir un rendez-vous dans un service
de pédiatrie alors qu’on a 25 ans s’avère une
longue et difficile entreprise. Finalement,
c’est chose faite, et le médecin de Necker, au
vu du scanner, confirme la nécessité de l’in-
tervention et transmet un protocole incluant
une mise en chambre stérile. Ce protocole
n’est pas respecté pourtant Magali rentre chez
elle mais se trouve quelques jours plus tard
avec une surinfection généralisée qui lui vau-
dra une quatrième intervention. 
"Il faut bien connaître sa maladie, déclare
Magali, et avoir une bonne relation avec son
médecin. Ce qui est difficile, c’est que ça va
très vite, je ne fais pas –ou peu- de tempéra-
ture, il y a peu de signes cliniques : le premier
jour, je tousse, et en 3 jours, mes poumons
sont surinfectés. D’où la nécessité d’un traite-
ment de choc. Aujourd’hui, quand mon
pneumologue sait que je ne vais pas bien, il
me fait de la place entre deux rendez-vous,
connaissant la gravité potentielle de ma situa-
tion." 
Cela n’a pas toujours été le cas, et pour avoir
été soignée pour une grippe qui était en fait
une pneumopathie, Magali s’est retrouvée
hospitalisée d’urgence avec assistance respira-
toire et cinq de tension. Et quand elle s’est
avisée d’émettre un avis sur sa maladie, le
médecin hospitalier lui a réservé un accueil
très froid, lui conseillant de retourner dans
son hôpital habituel (elle n’était pas transpor-
table). Dans ce cas précis, Magali reçoit une
tri antibiothérapie intraveineuse qui lui assu-
re un rétablissement spectaculaire. En
revanche, l’antibiotique prescrit à sa sortie de
l’hôpital n’y suffira pas occasionnant une
nouvelle rechute. 
"C’est important de bien connaître aussi les
médicaments que l’on prend, recommande
Magali. Je prends beaucoup de médicaments
et souvent, personne ne fait le lien entre les
différentes prescriptions." Ainsi lors d’une
opération conjointe (double fracture de la
malléole et nodule au sein), elle s’informe de
sa couverture antibiotique et constate que la
dose est sensiblement inférieure à ce qui lui
est nécessaire habituellement. L’infirmière
qu’elle alerte ne la prend pas au sérieux, mais
devant son insistance suscite la venue d’un
interne qui prend la mesure du problème et
rétablit la dose convenable. 
"Ce serait bien qu’un médecin fasse la syn-
thèse, relève Magali qui appelle de ses vœux
un carnet de liaison entre médecins. Et que, de

temps en temps, nous puissions faire un point,
voir s’il y a des nouveautés sur la maladie."
Car parfois, les initiatives d’un patient
conduisent à des déconvenues. Une amie lui
parle d’un dermatologue très réputé qui pra-
tique la PUVAthérapie*. "J’ai vu rapidement
que, contrairement à ce qu’il disait, il ne
connaissait pas ma maladie, d’ailleurs, il s’est
exclamé à une de mes remarques :"Vous, on
ne peut pas vous raconter n’importe quoi."
Pour autant, s’agace Magali, il s’est beaucoup
intéressé à mon cas, il a pris des photos sous
toutes les coutures, a évoqué des travaux de
recherche pour lesquels il me demanderait
une autorisation de les utiliser…" Au final, il
n’en sera plus question. Quant à la
PUVAthérapie*, le dermatologue déclare
laconiquement à Magali qu’"il pourrait ten-
ter, mais qu’il n’en prendrait pas la responsa-
bilité car il ne savait pas ce que cela donnait
sur un Buckley."

Vie professionnelle et personnelle
En 1991, Magali postule pour un poste de
secrétaire médicale en Protection Maternelle
et Infantile, un poste un peu exposé dans sa
situation, mais "pas dû au hasard …"
L’entretien se passe très bien jusqu’à ce qu’on
lui demande pourquoi, compte tenu de sa
qualification, elle n’est pas infirmière. Magali
expose alors sa maladie sans détour, sa capa-
cité à la prendre en charge et sa volonté de
travailler. Alors qu’elle pense sa cause perdue,
l’employeur reprend contact avec elle et lui
propose de l’embaucher sous réserve de four-
nir un courrier certifiant qu’elle est stabilisée.
Depuis, Magali travaille à plein temps : "c’est
important affirme-t-elle, même si les méde-
cins me conseillent plutôt un temps partiel."
En effet, toute stabilisée qu’elle soit, la ma-
ladie lui impose un "qui-vive" permanent, et
lui joue régulièrement des tours. Une pneu-
mopathie tout dernièrement, "mais je ne me
suis pas arrêtée de travailler", et en même
temps une luxation de l’épaule : "Cela peut
sembler idiot, plaisante-t-elle, mais depuis mes
opérations au poumon, je luxe pour un rien :
là j’étais dans mon lit." Un bruit la réveille bru-
talement, le sursaut lui vaut sa luxation …
Au plan personnel, Magali a un ami. "Ce
n’est pas facile, reconnaît-elle, car la maladie
fait peur aux gens. Pour l’entourage, une crise
ou simplement quand je ventile mal, c’est très
stressant, surtout quand il n’est pas briefé."
Mais Magali ne laisse rien au hasard, et son
compagnon connaît la procédure ! Numéro
du pneumologue, urgences et fort heureuse-
ment, ses parents pour prendre le relais. Et
apporter leur indéfectible soutien. ■

Quand on est atteint d’une 
maladie rare, donc méconnue,
où la moindre infection peut
dégénérer gravement en un
temps record, mieux vaut 
s’organiser. Pas d’autre solution
pour Magali, 32 ans, que de
bien se connaître et 
d’entretenir une bonne relation
avec son médecin. Quelques
preuves, s’il en était besoin …

“Vous, on ne peut pas vous dire n’importe quoi !”
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“Avec le temps, je bonifie”

Né en 1961, Xavier Chaperon contracte, en
1963, la polyomiélite contre laquelle il n’est
pas vacciné. Notons cependant que la vacci-
nation lui aurait valu le même résultat, puis-
qu’alors il n’est pas diagnostiqué. Le mal l’at-
teint des jambes au diaphragme et lui laisse
de sévères séquelles. En 1967, il déclare une
méningite cérébro spinale, qui fort heureuse-
ment, le laisse indemne. Mais en 1969, 48
heures après une vaccination contre le BCG,
des taches aux poumons signent une tuber-
culose (il n’est toujours pas diagnostiqué). Le
traitement pour lutter contre cette affection "
chamboule sa formule leucocytaire " et lui
vaut, en 1970, un suivi dans un centre can-
céreux où une électrophorèse révèle une
absence d’anticorps. La situation est aiguë et
le pronostic sévère : “6 mois de survie.” Il
reçoit alors pour la première fois une cure
d’immunoglobulines (Ig) qui conduit à une
amélioration quasi immédiate de son état. Il
guérit notamment de la tuberculose. 
C’est en 1974, en raison de la spécificité de la
maladie, qu’il est orienté à l’hôpital Necker
où le Pr. Griscelli diagnostique une maladie
de Bruton.

Maladie et vie professionnelle
Après avoir commencé en 1970 avec des Ig
intramusculaires, Xavier Chaperon passe en
1983 aux Ig sous cutanées administrées avec
une pompe à insuline venant de Grande-
Bretagne. Finie alors l’attente de l’infirmière
“Il fallait se dépêcher de rentrer du travail à
18 h, puis attendre jusqu’à 20 h parfois qu’el-
le arrive, se rappelle Xavier.” Il est désormais
autonome mais 8 heures restent nécessaires
pour faire passer les 40 cc hebdomadaires. 
En 1986, après des difficultés de résorption
du produit dans le ventre, il passe aux Ig
intraveineuses et rencontre alors d’autres dif-
ficultés d’organisation. “L’hôpital n’est pas
conciliant, déplore Xavier. Le lundi, c’était
les chimios, le mercredi, les enfants, restaient
donc le mardi, le jeudi et le vendredi, et ils ne
voulaient pas déroger à quoi que ce soit.”
Voyez avec votre employeur, comme c’est
médical, il ne peut pas s’opposer. “Quand on
doit dire à son patron qu’on a un problème
immunitaire et qu’on doit s’absenter un jour
toutes les 2 ou 3 semaines … Je n’avais pas
parlé de ma maladie, sinon, je n’aurais pas été
embauché.” Du coup, il essaie de sortir à 14
heures pour reprendre le travail directement,

mais pas au mieux de sa
forme … “Ainsi je n’avais pas
de perte de congé, explique-t-
il, mais seulement le retard à
rattraper. D’autres personnes
prennent un jour de congés ou sont licen-
ciées dans les petites structures.”

Ig : ficelles et tuyaux
En matière d’administration d’Ig, Xavier
cumule une longue pratique éprouvée dans
différents hôpitaux. “Pour moi, reconnaît-il,
l’hôpital, c’est ma deuxième demeure.
J’arrive toujours avec le sourire, on finit par
connaître le personnel et les potins … Il
règne dans l’hôpital où je suis suivi aujour-
d’hui, un climat de confiance réciproque. Au
début, certains se méfiaient un peu de moi.
Ils ne savaient pas si j’étais vraiment sérieux,
car ils avaient déjà eu quelqu’un qui ne venait
que quand il avait des pépins, toutes les 5 ou
6 semaines.” D’un hôpital à l’autre, il relève
des différences : “A M…, ils commandent les
produits le matin quand on arrive : il faut
donc attendre 2 à 3 heures avant de les avoir.
À l’hôpital de B…, les produits sont com-
mandés une semaine à l’avance, du coup, ils
sont la veille dans le service ; si bien que
quand j’arrive à 8h30, je suis perfusé à 8h45.
A 15 heures au plus tard, je suis sorti : tout
cela est bien rôdé.”
S’il est un point de satisfaction dans son
expérience de l’administration d’Ig, c’est bien
le portacath* qui permet la mobilité du bras
et n’agresse plus les veines. Il l’a fait poser,
près du cou, il y a 5 ans, après avoir sérieuse-
ment étudié la question : “Quand un patient
se fait opérer, il doit dire ce qu’il veut. Par
exemple, la tendance est de poser la chambre
à gauche, or il y a un risque d’irritation avec
la ceinture de sécurité quand vous conduisez.
Il faut aussi dire quel type de cicatrice on veut
: avec un point de surjet, il ne reste qu’un
trait. De même, il faut poser un portacath
pédiatrique : ils sont plus petits, donc plus
discrets. Je peux aller sur la plage, cela ne se
voit quasiment pas. Si c’est bien fait, il n’y a
pas à regretter.” Pour l’entretien du portaca-
th, Xavier appelle à la vigilance. “Chaque fois
que l’on dépique, il faut rincer la chambre
avec 5 ml d’héparine. Si ce n’est pas fait, il
faut le réclamer. Ainsi il n’y a pas de coagula-
tion, et on peut la conserver longtemps,
tant qu’elle ne se bouche pas et qu’il n’y a

pas de réaction (il y a peu de risque allergique
avec les Bruton).”

Bien se connaître 
et se prendre en charge
“En pédiatrie, constate Xavier, ils font de la
prévention, mais pour les adultes, c’est vrai-
ment du coup par coup. Il faut donc bien se
connaître et parler au médecin du moindre
problème. Ce qu’il faut apprendre aux
patients, c’est à se prendre en charge sinon,
ils courent à la catastrophe, car il y a des
risques d’oubli : il faut regarder quand ils pré-
parent les Ig, s’ils le font correctement, s’as-
surer qu’ils n’oublient pas la prise de sang.
Quand on voit que le taux résiduel d’Ig bais-
se, l’hôpital ne rappelle pas. Il faut réclamer
son taux d’Ig et comparer avant et après pour
rapprocher les séances si nécessaire. Mais
souvent ils n’ouvrent pas le dossier ou disent :
“on verra la prochaine fois.” Parfois même, ils
confondent : votre cure va bientôt se termi-
ner.” De temps en temps, Xavier “réclame un
ECBC pour faire un point. Autre exemple, il
a un haemophilus influenzae* qui se mani-
feste de temps en temps, souvent sur les voies
ORL, et qu’il sait reconnaître. “Il faut une
veille permanente et de l’anticipation, répète
Xavier Chaperon, et un partenariat avec les
médecins. Par exemple, le CD-Rom sur les
DIP, j’en ai fait une copie pour mon médecin
traitant et mon immunologiste. A ce dernier,
j’ai donné en plus le livre sur les DIP. De son
côté, s’il a une information à m’apporter,
j’apprécie qu’il le fasse. C’est important qu’il
existe un climat de confiance.”

Changement géographique
En 1998, après avoir accumulé plusieurs épi-
sodes infectieux (ORL, urinaires,
poumons …), Xavier prend la décision d’être
à nouveau suivi à Paris par le Pr Hermine à
Necker qui l’oriente, concernant l’ORL et la
Pneumo, sur l’hôpital Cochin. 
Cependant, il supporte mal le climat humide
de la Seine Maritime où il réside : il souffre
d‘asthme, d’insuffisance respiratoire et ren-
contre des problèmes de résistance croissante

Violette, Xavier et leurs enfants : Jean-François et Antoine

Tel le bon vin dans l’adage populaire, et selon 
ses propres termes, Xavier Chaperon "bonifie avec 
le temps." Il est vrai qu’à 43 ans, 19 opérations 
et quelques rendez-vous manqués avec la mort, ce père
de trois enfants (dont une petite Laetitia "en route pour
novembre") sait d’où il vient ! Tant d’épreuves 
surmontées lui ont donné une volonté de fer, un moral
d’acier et une maxime qu’il s’applique autant qu’il la
professe : “se prendre en charge !”
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au jeune, c’est lui que je
regarde. Puis progressive-
ment, c’est le jeune qui
parle, et enfin, les parents
finissent par attendre en
salle d’attente, voire à ne
plus venir.”

Par ailleurs, les consultations sont plus espa-
cées : tous les 3 ou même 6 mois et non plus
tous les mois comme en pédiatrie. “Le but,
c’est que les jeunes aient la vie la plus nor-
male possible, il ne faut surtout pas en faire
des enfants handicapés. J’ai par exemple
dans mes patients un jeune qui vient d’en-
trer dans une école de commerce. Il était
suivi par un pédiatre qui faisait beaucoup de
bilans et lui imposait de nombreuses
contraintes sûrement légitimes au cours de
son enfance. Dans les faits, il va très bien,
aussi doit-il faire tout ce qu’il a à faire, y
compris un stage à l’étranger. C’est impor-
tant surtout pour les adolescents qui ont des
doutes existentiels sur ce qu’ils vont pouvoir
faire plus tard. Bien sûr, il ne faut pas non
plus tenter le diable et si l’on est atteint d’un
déficit humoral, il vaut mieux éviter certains
milieux professionnels comme les crèches
par exemple, ou les milieux fermés comme
la mécanique auto quand on a les bronches
malades. Il faut parfois lutter contre cette
tentation qu’ont les jeunes ou leurs
parents à se mettre hors du coup. Les
parents eux-mêmes ont parfois du mal à
couper le cordon.”

Pour une prise en charge active
des patients adultes
“Le problème pour les patients adultes, c’est
que souvent ils sont suivis de façon contem-
plative, constate le Pr. Olivier Hermine. On
n’explore souvent pas suffisamment la ma-
ladie d’un point de vue immunologique.
Cette exploration connaît pourtant un
double intérêt : cognitif mais également pra-
tique.” En effet, à un même tableau de
symptômes peuvent correspondre des ano-
malies génétiques différentes : bien les iden-

tifier et mieux les connaître permet ensuite
une surveillance plus ciblée des patients,
voire des traitements préventifs sur les
risques les plus probables. “Si l’on voulait
décrire un modèle idéal de prise en charge
d’un patient adulte atteint de DIP, il fau-
drait pour médecin référent un hémato-
immunologiste qui travaille en étroite colla-
boration avec les laboratoires de recherche
fondamentale mais aussi avec les autres spé-
cialités requises par les symptômes de ces
maladies. Donc, on peut dire pour les DIP
qu’entrent dans ce réseau idéal les gastro-
entérologues, les infectiologues, les pneumo-
logues, les praticiens de médecine interne, les
ORL, les médecins obstétriciens pour tra-
vailler sur les pathologies de la grossesse liées
aux DIP. Et bien sûr les pédiatres, qui nous
transmettent leurs patients et qui seront
éventuellement amenés à suivre leurs
enfants.”
C’est dans cet esprit que, depuis novembre
2003, est relancé à l’hôpital Necker, un pro-
jet de prise en charge des patients adultes
atteints de DIP par des médecins infectio-
logues et spécialistes en gastro-entérologie
autour de l’immuno-hématologue, médecin
référent. 
“Il ne s’agit pas d’un strict échange d’infor-
mation sur nos patients, précise le Pr.
Hermine, mais d’une démarche où nous
réfléchissons ensemble, ce qui permet d’aller
beaucoup plus loin. Une réflexion commu-
ne conduit à des protocoles communs. Ce
travail transversal fait souvent tomber les
attitudes dogmatiques propres à chaque spé-
cialité. L’exemple classique est celui de l’an-
tibiothérapie en continu. Pratiquée par les
pédiatres, elle soulevait des réticences pour
les patients adultes, notamment à l’observa-
tion des résistances développées par les
patients atteints de mucoviscidose. Or avec
un peu de recul, on constate aujourd’hui par
les analyses de crachats de patients adultes
que l’on retrouve les mêmes germes sans
qu’aucune résistance soit apparue, sauf pour
un sous-groupe bien spécifique de déficits

Patients adultes : le besoin d‘un médecin référent (suite)
Pr. Christophe Cellier, 

Service 
de gastro-
entérologie 
Hôpital 
européen
Georges
Pompidou,
Paris

“Comme les DIP sont des pathologies relati-

vement rares, nous travaillons avec Necker,

(Alain Fischer, Olivier Hermine) et sommes

amenés à suivre les pathologies digestives liées

aux DIP. Elles sont relativement fréquentes :

on les rencontre chez un tiers des patients, tous

déficits confondus. 

Il est important de travailler en réseau, d’au-

tant que les DIP sont complexes et peuvent

évoluer sur plusieurs plans. En effet, des

troubles digestifs peuvent être le signe de

pathologies infectieuses : une diarrhée est ainsi

présente chez 60 % des adultes atteints d’un

DICV et 30 % de ceux atteints d’une maladie

de Bruton. Une cause infectieuse à ces diar-

rhées doit être recherchée en première inten-

tion, en particuliers, une lambliase*.

Les patients atteints de DIP peuvent également

souffrir d’atteintes auto-immunes (gastrite

atrophique, atrophie villositaire, maladie

inflammatoires intestinales) ou d’autres ma-

ladies associées type Crohn … 

À cela s’ajoute, enfin, un risque accru de

pathologies malignes du tube digestif (adéno-

carcinome gastrique, lymphome, Hodgkin)

dont la fréquence et la surveillance doivent être

évaluées. 

Pour ce qui concerne les aspects digestifs, il

est important de bien signaler l’apparition

de troubles digestifs (diarrhées, douleurs

abdominales, …) à son médecin référent et

surtout, sans attendre. Le médecin référent

qui connaît bien les DIP et centralise les infor-

mations concernant son patient peut alors

l’orienter vers un spécialiste au fait de ces

pathologies. 

Actuellement, nous travaillons sur une banque

de données où nous recensons les pathologies

digestives liées aux DIP (une soixantaine de cas

actuellement), dans la perspective de mieux les

connaître et d’observer leur évolution." ■

Appel à projet 
pour un centre de référence

Les équipes d'hémato-immunologie enfants et
adultes de l'hôpital Necker associées à des spé-
cialistes d'autres hôpitaux ont répondu à un
appel à projets du ministère de la Santé pour la
création d'un centre de référence sur les DIP.
Une telle démarche, si elle aboutissait, apporte-
rait à ces maladies méconnues, et pour cer-
taines d'entre elles encore sous diagnostiquées,
une reconnaissance des pouvoirs publics, assor-
tie de moyens à même de permettre à ces
équipes de renforcer leurs travaux et leur
coopération. 
Selon les termes de l’appel d’offres, ces centres
de référence sont définis comme un ensemble
de compétences pluridisciplinaires hospitalières
organisées autour d’équipes médicales haute-
ment spécialisées. 

Cinq missions lui sont affectées : 
• assurer au malade une prise en charge globale
et cohérente,
• améliorer la prise en charge de proximité en
lien avec les établissements et professionnels de
santé,
• participer à la surveillance épidémiologique, à
l’animation des recherches et essais thérapeu-
tiques, à la diffusion, au suivi des thérapeu-
tiques et dispositifs orphelins, à la définition et
à la mise en œuvre des bonnes pratiques, 
• s’engager dans une dynamique de coordina-
tion avec les centres (français ou étrangers) pre-
nant en charge les mêmes pathologies,
• être l’interlocuteur des tutelles, des profes-
sionnels de santé participant aux soins (ville,
hôpital de proximité), des associations de
patients …
La désignation des centres labellisés sera
faite par arrêté ministériel fin 2004. 
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Si les enfants atteints 
de DIP sont généralement 
suivis au sein de services
pédiatriques spécialisés
dont le nombre est 
restreint, les adultes, à
contrario, n’ont pas de
lieux dédiés. Ils sont
répartis dans de 
nombreux services qui, en 
conséquence, ne peuvent
acquérir une connaissance
suffisante des DIP. 
Aussi les patients ont-ils
souvent affaire aux 
spécialistes traitant leurs
symptômes dominants
sans qu’une véritable 
synthèse de leur situation
ne soit réalisée.

Il existe pourtant des initiatives, telle celle
du Pr. Olivier Hermine, (Service hémato-

logie adulte, hôp. Necker à Paris), qui vise à
construire une coopération entre spécia-
listes, et, quand le cas se pose, à assurer une
continuité avec le pédiatre. Avec l’ambition
de déjouer les multiples manifestations des
DIP … pour le plus grand bénéfice des
patients.

Qu’entend-on par patients 
adultes ? 
En premier lieu des patients dont le DIP a
été diagnostiqué à l’âge adulte. En second

lieu, et grâce aux avancées de la recherche,
de la clinique et des thérapeutiques, tous ces
enfants qui grandissent et qui, un jour ou
l’autre veulent, et peuvent de plus en plus,
voler de leurs propres ailes. Au-delà de cette
distinction, ce qui caractérise les patients
adultes est le risque d’isolement lié à la rare-
té de la maladie et à la sévérité potentielle
des symptômes, l’usure due à la chronicité et
à l’absence de perspective de guérison. Ces
caractéristiques en demi teinte méritent
pourtant amplement d‘être nuancées, au cas
par cas selon les patients, mais également en
tendance, compte tenu des progrès réalisés
dans la connaissance des DIP. Pour autant, il
reste indéniable que ces maladies au long
cours mettent en jeu les différents équilibres
de la vie quotidienne des patients : qu’elle
soit professionnelle, familiale ou sociale.

Les patients dépistés 
à l’âge adulte
“Précisément, reconnaît Oliver Hermine,
ces patients ont souvent souffert d’une
forme d’errance médicale faute de diagnos-
tic, assortie d’une marginalisation dans leur
environnement du fait de leurs symp-
tômes.” D’où l’importance de repérer les
signes cliniques pour favoriser le dépistage et
recourir à une électrophorèse. Ensuite, le
fait de poser un nom sur leur maladie est
quasiment un soulagement. “De son côté,
poursuit Olivier Hermine, le corps médical
peut avoir la sensation que face à ces mala-
dies chroniques incurables, il ne peut pas
faire grand chose : c’est d’ailleurs une gran-
de différence avec les maladies aiguës,
comme les cancers, où le pronostic vital est
en jeu mais où la perspective de guérison
existe. Pour les DIP, il y a pourtant des
choses à faire, même s’il ne s’agit pas de gué-
rir !”
Outre de permettre la mise en place d’un
traitement, un diagnostic posé peut égale-
ment faciliter la vie, notamment profession-
nelle et sociale des patients. Il est en effet
important de pouvoir mettre un nom sur ses
symptômes et connaître les statistiques de
ces maladies rares, en particulier pour justi-
fier ses absences. Et si la question d’un
reclassement professionnel se pose, il ne
peut être envisagé qu’au cas par cas. 
Vient également la question de savoir si les
enfants du patient sont concernés par la
maladie. “Il existe une prévalence dans la
famille, explique Olivier Hermine, avec une
pénétrance généralement faible. D’où, l’im-
portance de classer les déficits selon les types
d’infection auxquels ils pourraient être
sujets et pour déceler les risques potentiels
de déclarer une maladie auto immune, un
granulome ou un lymphome. D’autant que

des parallèles avec des modèles animaux
peuvent faciliter l’identification des évolu-
tions possibles.”

Les patients enfants… 
devenus grands
Souvent, la prise en charge par les pédiatres
excède le seuil des 16 ans qui s’impose à eux,
pour aller jusqu’à 18 voire 20 ans, parfois
plus encore. Ce passage se traduit générale-
ment par un changement d’hôpital : une
rupture souvent mal vécue. “C’est un
moment intéressant et important que le pas-
sage à l’âge adulte, déclare Olivier Hermine.
Au début, les adolescents viennent en
consultation avec leurs parents et ce sont
eux qui parlent. Moi, je m’adresse toujours

Françoise Le Deist, 
biologiste,
responsable
du Centre
d’Etudes 
des Déficits
Immunitaires
de l’APHP -
hôp. Necker.

Collabore également avec
l’Unité Inserm U429 dirigé par
le Pr Fischer

“Avec le service d’immuno-hématologie adul-
te, nous poursuivons deux types de collabo-

rations. 
• L’une concerne le suivi des patients dont la
maladie s’est révélée alors qu’ils étaient enfants.
Elle a pour but d’évaluer au fil du temps leur
évolution médicale, leur qualité de vie, les com-
plications qui peuvent intervenir -ou non- à
long terme après un traitement curatif telle la
greffe de cellules souches hématopoïétiques ou
après une longue période de traitement itératif
telles les injections d’immunoglobulines
Intraveineuses ;
• L’autre concerne les patients dont la maladie
s’est révélée à l’âge adulte : ils sont les plus fré-
quents, leur DIP est probablement héréditaire.
Le Déficit Immunitaire Commun Variable par
exemple, constitue problablement un groupe
très hétérogène de maladies. Une caractérisation
fine permettra d’en identifier des groupes
homogènes selon différents critères :
Les manifestations cliniques (symptômes pré-
sentés par les patients), 
Le phénotype immunologique (caractérisation
des lymphocytes B, T et de leurs fonctions des
lymphocytes B et T), 
Les caractéristiques des infections bactériolo-
giques.
Le regroupement des déficits immunitaires de
manière homogène permettra de mieux en
chercher les causes d’une part, et d’autre part,
de mieux cibler les suivis et les traitements pré-
ventifs de ces patients.” ■
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DOSSIER : LES PATIENTS ADULTES

Pr. Olivier Hermine, hématologie adulte, 
hôpital Necker, Paris

Patients adultes : 
le besoin d‘un médecin référent
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C’est le paradoxe vécu par Dominique Beruben : être dia-
gnostiquée alors que tout allait bien. Un peu par hasard.
Toujours est-il que le DICV qui s’était fait absent durant
son enfance s’est révélé à l’âge adulte … et s’ingénie
depuis à varier les symptômes …

Pour quelle raison ce jeune médecin géné-
raliste a–t-il prescrit une électrophorèse

des protides à Dominique Beruben lors de
l’examen prénuptial ? "Peut-être m’a-t-il
trouvée un peu pâle", avance cette dernière,
qui à la veille de son mariage n’a aucun symp-
tôme. Toujours est-il que les résultats témoi-
gnent d’une anomalie et que les examens
complémentaires établissent une hypogam-
maglobulinémie. Sidération du jeune couple.
"Nous étions prêts à partir en voyage de
noces en Sicile, malgré la réticence des méde-
cins…" … qui se résignent néanmoins à leur
départ en les armant d’une lettre indiquant la
conduite à tenir en cas de problème. À son
retour de vacances, Dominique affronte
d’autres examens visant entre autres à
connaître l’origine de sa maladie : une ques-
tion qui reste sans réponse car ni sa maman,
ni son frère ne sont concernés. Difficile de se
considérer malade dans ces conditions, d’au-
tant que son enfance, passée en Afrique,
n’offre aucun signe précurseur. Sauf peut-être
ce purpura déclaré à l’âge de sept ans ?

Premiers soucis
Les problèmes émergent pourtant après la
naissance de son premier bébé en 1984 : des
infections ORL et gynécologiques traitées
durant deux années par antibiotiques et Ig
intramusculaires. Trois ans plus tard, en
1987, Dominique Beruben fait une fausse
couche à trois mois et demi et déclare un her-
pès sur la langue. Puis les problèmes de santé
s’accumulent : papillomavirus sur col de
l’utérus, traité au laser et toujours suivi
depuis, dépigmentation de la peau (vitiligo*),
maladies autoimmunes.

Evolution de la maladie
En 1989, pourtant, elle met au monde un
second bébé. Après cette naissance, ses pro-
blèmes gynécologiques rentrent dans l’ordre.
Malheureusement, six mois plus tard, elle
connaît un amaigrissement inquiétant. "On
m’a alors orientée dans un service de gastro

entérologie, explique-t-elle, où le
médecin a suspecté une maladie
coeliaque et prescrit un régime
sans gluten." 
Il sera établi plus tard que
Dominique souffre en fait d’une
atrophie villositaire associée à
une malabsorption de l’intestin
grêle, une maladie orpheline due
à son DICV. Dans son cas précis, le régime
sans gluten sera supprimé car inutile. "Cette
période était difficile, se rappelle Dominique,
car faute d’établir la maladie coeliaque,
d’autres hypothèses étaient parfois avancées,
comme l’anorexie. Et mon mari a pu penser
que mon attitude était intentionnelle.
Heureusement qu’il s’est toujours montré
tolérant, car depuis que nous sommes mariés,
j’ai toujours été malade." En effet, d’autres
difficultés sont apparues. Après cinq années
de traitement par immunoglobulines,
Dominique qui est passée entre temps à la
forme intraveineuse, fait une allergie : "urti-
caire géant, puis crise d’asthme et maux de
tête", résume t-elle sobrement. 
Pendant toute cette période, cependant,
Dominique élève ses enfants et fait le choix
de travailler "en dilettante" avec son mari qui
est commerçant. "J’essaie de faire un mi-
temps. Travailler, c’est important, cela permet
des contacts. C’est agréable même si c’est fati-
gant." Elle va même jusqu’à créer une bou-
tique, à côté de celle de son mari, mais se voit
contrainte de la vendre en 2002. 
A cette époque, en effet, elle perd du poids
régulièrement, mais “ne sachant pas, on a
laissé traîner.” La situation pourtant critique
(elle pèse 39 kg et perd 500 g par jour) la
conduit à une hospitalisation où une alimen-
tation parentérale est mise en place. 
Elle reprend du poids. Formée à l’hôpital, elle
poursuit la nutrition parentérale chez elle,
maintient ainsi son poids… et gagne en
autonomie.

La maladie : une contrainte
Un mot clé face à une maladie si exigeante

qui lui impose une substitution par immuno-
globulines (par voie intraveineuse) toutes les
deux à trois semaines à l’hôpital : " La jour-
née à St Louis, je la prends comme une
détente mais mes veines fatiguent … ". Le
cathéter dédié à l’alimentation parentérale ne
peut servir pour la perfusion pour ne pas ris-
quer d’infection. À cela s’ajoute une visite
tous les trois mois à l’hôpital Lariboisière
pour le suivi de sa maladie de malabsorption :
"bilan sanguin, contrôle du cathéter, visite
avec le professeur." Et enfin à domicile, l’ali-
mentation parentérale la mobilise trois nuits
par semaine (de 21 h à 9 h), elle a de plus des
séances d’aérosol pour lutter contre les infec-
tions ORL et bien sûr des antibiotiques en
continu. 
Pour autant, Dominique jette un regard dis-
tancié sur sa vie et sa maladie : “J’ai deux
enfants – vingt et quinze ans - qui vont bien
… Je ne vis pas mal ma maladie, je la consi-
dère comme une contrainte. Il y a des pas-
sages où l’on va très mal, mais on en sort avec
des bénéfices. Et quand je vais bien, j’ai
même tendance à soutenir les autres.” Pour
leurs vacances, Dominique et son mari vont
tenter l’hôtel : "Une première, on verra bien."
Puis il y aura la rentrée, et Dominique s’at-
tend déjà à de nouveaux examens car depuis
peu sa rate et son foie ont grossi : "On ne sait
pas pourquoi. Une nouvelle évolution de la
maladie", souffle-t-elle. ■

Diagnostiquée à l’âge adulte, par hasard

aux antibiotiques. En octobre 2001, à la
demande des médecins qui le suivent, il
déménage dans le Midi de la France. Mais pas
au hasard : il a élu domicile dans la vallée de
l’Hérault, entre mistral et tramontane, à l’abri
de ces vents préjudiciables à son état, à une
altitude faible où l’air est sec (contre le risque
d’asthme) et à 20 km de la côte où il bénéfi-
cie encore des effets de la mer, sans l’humidi-

té. “Depuis, ça va beaucoup mieux et je suis
optimiste car je me bonifie avec le temps,
s’amuse-t-il. J’ai des problèmes d’handicap
(liés la polio) ou autre bien sûr, mais tout va
dans le sens de l’amélioration. Face à une dif-
ficulté, je cherche toujours la solution avant
que quelqu'un me la propose, par défi per-
sonnel. C’est ainsi que je gère ma maladie. Et
pour moi comme pour mes proches, je ne

pense à la " perf. " que deux jours avant …
quand la maladie commence à se rappeler à
moi. Cela nous permet de vivre normalement
et de garder un excellent moral !” ■ .

Dominique Beruben est intéressée pour
échanger avec des patients qui auraient
une pathologie semblable à la sienne
=> demandez à IRIS de vous mettre
en relation

Xavier Chaperon est prêt à échanger avec
les patients ou leur famille qui le désirent. 
=> demandez à IRIS de vous mettre
en relation

“Avec le temps, je bonifie” (suite)
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Groupe “Parole et soutien”
(suite de la page 3)

A savoir

pères réagissent positivement,
d’autres négativement, le
couple se trouve alors désta-
bilisé : non dit, ressentiment.
Père et mère ne réagissent pas
de la même façon. "Ce n’est
pas de ma faute" dit parfois le
père, comme s’il voulait se
soulager de sa responsabilité.
Ceci renforce la culpabilité et
l’angoisse de la mère, déjà
accablée. Les mères ont par-
fois le sentiment de devoir
ainsi "payer" quelque chose
ou bien que le destin s’achar-
ne contre elles. "Pourquoi
moi ?"

• Dans la perspective
"savoir", "ne pas savoir",
sont évoqués le dialogue par-
fois difficile avec le médecin,
qui, trop souvent, n’a ou ne
prend pas le temps d’expli-
quer, ou écoute peu.
L’attitude la plus encoura-
geante, pour les patients ou
parents, est celle du médecin
"capable de reconnaître qu’il
ne sait pas", "a pu se trom-
per" ou "cherche" … Au
moins se sent-on mieux com-
pris, et surtout cru : les atti-
tudes doctes ou banalisantes
entament la confiance. 
Souvent revient le besoin de
communiquer plus facile-
ment avec le médecin. Il est
conseillé d’avoir plusieurs
"référents" : le "professeur",
le service spécialisé "pour la
marche à suivre", "l’orienta-
tion du traitement," … et
"un généraliste", "un
pédiatre" ou "un spécialiste
sensibilisé au problème des
DIP", pour "répondre au
quotidien" ou "aux situations
urgentes", mais "qui puisse
communiquer facilement
avec le service spécialisé." Car
le service de pointe ne se pré-
occupe pas des "petits soucis"
et des "bobos", sources d’in-
quiétude. 

• Problème de la confiance
envers le personnel soignant,

dont les parents sentent autant
l’efficacité et la bonne volon-
té que les limites. Tout dys-
fonctionnement à l’hôpital
entame la confiance, aug-
mente l’angoisse des parents.
"Si je ne suis pas là, que va-t-
il se passer ?" 

• Sont évoquées l’intuition
des mères qui se sentent
devenir, progressivement,
avec leurs limites bien sûr, le
“médecin de leur enfant” - ou
en situation de devoir le pro-
téger des erreurs, distractions
ou réponses parfois stéréoty-
pées des soignants - quitte à
être considérées comme trop
intervenantes, anxieuses ou
envahissantes. On renvoie
parfois les mères à leur anxié-
té : "allez voir un psychiatre." 
Les échanges vont aussi bon
train sur les "trucs" de cha-
cun : les anti-douleurs, anti-
fongiques, anti-diarrhéiques
les plus efficaces, l’homéopa-
thie aussi jugée "parfois bien
utile." Le problème de la
douleur de l’enfant enfin est
prégnant, surtout quand il est
petit : quels signaux envoie-t-
il ? Où a-t-il mal ? A quel
degré ? Est-ce le début d’un
problème grave ? Sentiment
d’impuissance … 

• Les enfants deviennent
parfois des petits tyrans,
qu’on n’ose pas contrarier.
Les frères et sœurs souffrent.
Eux aussi "ont besoin d’être
soutenus", "d’avoir leur place
dans les préoccupations des
parents." Les adolescents,
désireux de sortir de "la
bulle" familiale et médicale,
ont parfois "envie d’envoyer
tout promener." Les parents
craignent d’autant plus leur
autonomie … 

• Comment réparer ce qui a
pu être traumatisant depuis
la nouvelle ? "On a besoin de
dialogue et de conseil, à tout
moment." "Peut-être fau-

drait-il un lieu d’écoute 
permanent ou créer un réseau
…" Problèmes de disponibi-
lité, d’éloignement géogra-
phique, financier… 

• Le rôle des grands-parents
est souligné : "rassurant",
"affectueux", parfois "de
médiation."

… et questions aussi

Il est parfois des questions
que l’on se pose à voix
basse… ainsi plusieurs ont
émergé, qui ne trouvent pas
dans le groupe de réponse
immédiate… et pour cause !
• Un déficit immunitaire
génétique pourrait-il se pro-
duire au détour d’un choc
psychologique ou d’une
situation traumatique de
longue durée ? 
• Si l’on est porteur de DIP,
peut-on être donneur de
moelle osseuse ? ■

Groupe 
"Parole et soutien" 

Pour qui ?
• Les patients souffrant 
de DIP et leur famille.
• Un soutien particulier 
peut être apporté en période
de greffe ou d’hospitalisation
difficile.

Quand ?
Les groupes de soutien psy-
chologique : 
"Parole et soutien" se 
déroulent le 1er samedi de
chaque mois, de 14 h à 17 h
Les prochaines dates :
• samedi 2 octobre
• samedi 6 novembre
• samedi 4 décembre

Où ?
Maison de la Salle
78 rue de Sèvres 
(fond de la cour) 
75008 Paris

Information et inscription :
Martine Rembert : 
03 29 83 48 34 ou 
06 80 93 14 47 
ou par email : 
associationiris.org@wanadoo.fr

Les Ig : substitution
d’une marque 
pour une autre

Des parents ont alerté IRIS à
plusieurs reprises ces derniers
mois sur le fait que l’hôpital
substituait une marque d’im-
munoglobuline à celle prescri-
te par le médecin. Souvent, ils
n’ont d’ailleurs remarqué le
changement qu’après avoir
constaté des effets inhabituels
suite à la substitution, comme
un urticaire, un œdème, des
maux de tête, des courbatures
voire parfois un choc ou enco-
re un moindre taux résiduel. À
plusieurs parents qui s’inquié-
taient de ce changement, il a
été répondu que "cette molé-
cule coûtant cher, il fallait
qu’ils se contentent de ce
qu’on leur donne." D’autres
encore ont été contraints de se
rendre dans un autre hôpital
pour conserver la prescription. 

Le point de vue d’IRIS
Sur ce sujet, il convient de
rappeler plusieurs éléments :
• Seul le médecin est habilité à
prescrire, le pharmacien, lui,
délivre le médicament prescrit,
mais ne peut le changer sans
avis du médecin prescripteur.
• Les différentes marques
d’immunoglobulines n’offrent
pas des formules identiques. Et
aucun parallèle ne peut être
établi entre elles à l’instar des
médicaments génériques où le
pharmacien peut, en effet,
substituer un générique à un
médicament contenant la
même molécule. 
• Enfin, le suivi de la prescrip-
tion, sur son lieu de domicile
comme sur un lieu de déplace-
ment, est essentiel dans un
traitement au long cours pour
les patients stabilisés.
chose faite, et moyennant
quelques conditions restrictives
proposées par les chercheurs,
ces derniers peuvent à nouveau
envisager cette thérapie pour
soigner de nouveaux patients
lorsqu’ils remplissent les
conditions.■

Au téléphone
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BOUILL’RY Verdun version 2004 

"Un air de festival"
Quand le rideau du dernier spectacle tombe, c’est sur un soupir
de soulagement et … de satisfaction. Maryvonne Collignon et
Martine Rembert, tirent leur bilan de la saison 2004.

Des satisfactions
Des satisfactions, il n’en
manque pas. "Cette année, se
réjouit Maryvonne
Collignon, nous avons com-
mencé à ressentir une
ambiance de festival, avec des
personnes qui allaient à plu-
sieurs spectacles." "C’est vrai,
poursuit Martine Rembert,
et cela nous encourage dans
l’effort de qualité que nous
avons fait dans la program-
mation des spectacles." Une
programmation soigneuse-
ment établie, il faut le dire,
après que nos deux organisa-
trices aient établi leur sélec-
tion au gré de rencontres et
de coups de cœur. "L’autre
point qui nous a bien aidées,
souligne Martine, c’est la
mise en place d’une équipe
de bénévoles à nos côtés.
Cela s’est fait assez simple-
ment, à partir de quelques
amis, puis du bouche à
oreille. "Enfin Maryvonne
souligne l’intérêt constant
des enfants "pour parler de
ces questions sensibles de
l’hospitalisation, de la ma-
ladie."

Et quelques regrets
"Nous avons constaté une
moindre participation des
écoles, regrette Maryvonne.
Il est vrai aussi que, cette
année, nous n’avons pas
contacté chaque directeur et
que les équipes pédagogiques
changent. En fait, la cause
n’est pas "entendue une fois
pour toutes…" Autre point
d’alerte, la programmation :
"Cette année, explique
Martine, notre programma-
tion ambitieuse s’est aussi
montrée plus coûteuse. L’an
prochain, nous maintien-
drons la qualité des spectacles
et que le nombre de séances,
mais nous réduirons le
nombre de spectacles diffé-
rents. Cela nous redonnera des
marges dans notre budget." 

Mais surtout 
un projet d’avenir
Nos deux organisatrices sont
claires : le destin des Bouill’ry
n’est pas de se développer
davantage sur Verdun mais
de "progresser régulièrement
au plan régional et national."
Il en va de la notoriété de la
cause soutenue par IRIS. Des

initiatives ont déjà eu lieu,
comme à Sochaux, ou se pré-
parent, comme à Suresnes,
sur des formats tous diffé-
rents. Les Bouill’ry sont une
idée à s‘approprier et à
mettre en œuvre locale-
ment, même modestement,
avec le support logistique
d’IRIS. C’est bien l’enjeu des
Bouill’Ry que de faire parler
des DIP partout et de
recueillir des fonds pour
conduire des actions nou-
velles. 

=> Bouill’ry Verdun 2005 :
7-13 mars 2005 
Les Bouill’ry Verdun en
quelques chiffres
• 2 346 entrées scolaires 
• 679 entrées tout public 
• 10 spectacles différents, 34
séances 
• bénéfice réalisé : 6000  

Si vous aussi, vous êtes ten-
tés …
IRIS vous propose des sup-
ports de communication
(affiches, tracts, pro-
grammes), des spectacles, des
conseils. A vous de mobiliser
les acteurs locaux !

IRIS EN ACTION

Les Bouill’ry
Sochaux : première
Avec les Bouill’ry de Sochaux,

Emmanuelle Bagaïni, adhéren-
te d’IRIS, a permis à 400
enfants d’assister à un vibrant
spectacle de magie enlevé par
la troupe Kamyléon qui a
envoûté son public.

Emmanuelle Bagaïni a organi-
sé les Bouill’Ry sur une jour-
née, l’après–midi dédié aux

scolaires (maternelles et
primaires) et le soir
tout public. "C’est assez
impressionnant à orga-
niser, le plus dur a été
de trouver les spon-
sors", se rappelle-t-elle.
Ses efforts s’avèrent
néanmoins payants
puisque le Crédit
Mutuel Profession de
santé, le district du Pays
de Montbéliard et
Groupama Grand-Est
répondent à l’appel,

appuyés par Super U qui offre
des boissons à l’entracte. Côté
public, le spectacle est bien
accueilli, en particulier, les
directeurs d’école, qu’elle a
rencontrés pour leur présenter

la démarche, ont répondu pré-
sents. Le spectacle tout public
a connu un moindre succès,
"par manque de publicité sans
doute…" Car déjà,
Emmanuelle entrevoit ce que,
l’an prochain, elle fera diffé-
remment, sachant d’ores et
déjà qu’elle recommencera et
bénéficiera de quelques com-
plicités dans le voisinage pour
l’accompagner. Car pour elle
la morale de cette aventure est
qu’il "faut se lancer !" 
PS : outre la satisfaction du
public et le fait d’avoir mieux
fait connaître les DIP sur son
secteur, Emmanuelle Bagaïni
peut se prévaloir d’un bénéfice
de 3000 euros, qui servira les
projets d’IRIS pour le confort
des enfants hospitalisés. Alors,
à l’année prochaine ! ■

Action d’IRIS en faveur
des enfants hospitalisés 
et de leur famille

• IRIS a apporté son aide pour l'hébergement
et le transport d’une famille de la région tou-
lousaine pour un enfant souffrant de granuloma-
tose septique chronique. 
Les parents habitent loin de Toulouse et sont en
difficulté financière depuis la déclaration de la
maladie. L'état de santé de l'enfant est grave et
sans perspective rapide de changement. Il nécessi-
te une hospitalisation pour une durée indétermi-
née. L'assistance sociale Mme Gonzalvez du ser-
vice d'hématologie du CHU "Enfants malades
de Toulouse" a sollicité IRIS pour cette famille.
Saluons au passage l'efficacité de son action et
l'attention bienveillante qu'elle a pour cette
famille en grande détresse.

• Une autre famille à pu accéder à l'aide et au
soutien d'IRIS pour se loger à Paris, hôpital
Necker enfants Malades. La maman nous a télé-
phoné ayant vu notre affiche dans le service. Son
bébé souffrait d’un déficit immunitaire combiné
sévère et entrait en greffe. Le problème financier
pour l'hébergement était insurmontable pour
cette famille au regard de ses revenu. La maman
etait prête à dormir dans sa voiture sur le parking
de l'hôpital pour pouvoir rester près de son bébé.
Le montant des frais d'hébergement restant à
charge d'une famille est de 600 euros par mois
dans un centre d'accueil des familles. Une hospi-
talisation pour greffe est de 4 mois minimun et
cela peut aller à 6 voir 9 ou 12 mois suivant les
pathologies et bien évidement les éventuellescom-
plications. L'assistante sociale du service d'immu-
no-hématologie, Mme Nazury, a pris  contact
avec IRIS. Nous avons pu prendre les décisions
pour aider cette famille et envisager les meilleures
perspectives de prise en charge pour que la
maman et le papa puissent accompagner dans de
bonne condition leur enfant dans cette période si
difficile qu’est la greffe de moelle osseuse. Nous
remercions Mme Nazury pour toute l'attention et
les démarches faites pour ces parents.
Montant de l'aide pour ces deux familles : 
1612 euros

• IRIS participe au projet d’art thérapie
conduit dans le service d'Alain Fischer à hauteur
de 1500 euros. L'art thérapeute, Laurence
Rothier, a commencé son action dans ce service
début septembre. (voir notre article sur l’Art thé-
rapie p15). Bravo et merci pour les enfants.

• Achat de deux cancapés et d'une table rabat-
table pour l'hôpital de jour de Necker-Enfant
malade, service de Marianne Debré. En effet, les
jours d'affluence à l'hôpital de jour, les chambres
sont pleines et il arrive qu'on doive mettre des
enfants avec leur perfusion d'Ig dans la salle d'at-
tente. Alors autant l’équiper pour qu'ils soient
assis confortablement. C'est pourquoi IRIS a fait
l'achat de deux petits canapés et d'une table pour
les repas. Montant: 2000 euros.  ■

Kamyleon avec une jeune spectatrice
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L’idée de ce groupe de sou-
tien psychologique est de

créer un lieu où des patients
atteints de DIP, et / ou leur
famille, peuvent se rencontrer
pour échanger, partager leur
vécu sous l’écoute attentive
d’un pédopsychiatre,
Catherine Reverzy (voir notre
encadré). La maladie apporte
en effet son lot de difficultés
et de souffrances : celles des
moments intenses et souvent
traumatisants que sont l’an-
nonce d’un diagnostic ou le
vécu d’un traitement difficile,
aux multiples rebondisse-
ments comme la greffe.
Celles aussi dûes à l’usure que
génère la chronicité de la
maladie et toutes ses inci-
dences affectives, sociales et
professionnelles.

Le fonctionnement 
des groupes
Les groupes sont ainsi conçus
qu’ils permettent un échange
des participants, mais égale-
ment, un soutien particulier
si la situation le nécessite, par
exemple en période de greffe
ou d’hospitalisation difficile.
Raconter ces groupes et ce
qui s’y passe n’est ni possible,
ni d’ailleurs souhaitable, tant
l’expérience ne vaut qu’à tra-
vers son vécu. Il est pourtant
possible d’en évoquer l’am-
biance, cordiale, sereine, et
même gaie. Car ce n’est pas le
moindre des paradoxes que
de se voir sourire d'une diffi-
culté évoquée, confirmée par
une expérience similaire … et
parfois progressivement assi-
milée, voire distanciée. Le
chemin des uns peut aider les
autres. L’échange ainsi va son
train, de parole en témoi-
gnages, ou encore aussi en

interrogations : qu’elles
s’adressent à l’état des
connaissances scientifiques
ou qu’elles interpellent les
croyances, les valeurs ou le
sens que chacun donne à la
vie … 
Les préoccupations soulevées
par les participants font sou-
vent écho dans le groupe,
comme autant de lots com-
muns familiers à de nom-
breux patients et à leur famil-
le. Il a semblé intéressant
pour les lecteurs du Messager
de les reprendre ici. Une
forme de partage, avec ceux
qui se trouvent loin de cette
démarche : soit géographi-
quement, soit encore par
crainte de l’aborder.

Paroles 
de participants
• L’épreuve de l’annonce du
diagnostic, après laquelle la
porte du cabinet du médecin
se referme parfois trop rapi-
dement. "On se retrouve
dans le couloir, on emporte le
diagnostic avec soi …" "On
réagit souvent en fuyant les
autres." "On craint jusqu’à la
compassion." 
Puis vient la difficulté de
savoir comment répondre
aux questions, "aussi bien sur
la maladie, que sur son ave-
nir", "que sur la mort." "On
se sent embarrassé", "on ne
trouve pas les mots", "on a
peur de nuire." Un "temps
d’acceptation" du diagnostic
et un "temps d’apprentissage"
de la nouvelle situation sont
nécessaires.
Une fois le diagnostic établi,
la question se pose de savoir
si tous les problèmes de santé
qui surgissent sont à mettre
en relation avec le DIP ou "si

l’on a droit à une simple
affection", "comme tout le
monde."

• La terreur des mères
d’avoir mis au monde un
enfant malade, à laquelle
s’ajoute la culpabilité, éven-
tuellement, de se découvrir
vecteur de la maladie. La peur
dans le cas d’une maladie liée
à l’X de demander à sa propre
mère de faire le test à son
tour, "de peur de la pertur-
ber." "Cela ne servirait à
rien". La difficulté d’appré-
hender la nécessaire préven-
tion à faire auprès des autres
membres de la famille, mais
aussi l’intérêt qu’il y a à "par-

tager cette responsabilité liée
à l’histoire génétique de la
famille."
Emerge aussi, dans la
recherche de l’origine de la
mutation  "la crainte d’être
pour de bon à l’origine du
déficit." “Faut-il savoir ? Ne
pas savoir ?" Et en connais-
sance de cause, "engendrer ou
adopter un enfant ?" "Faut-il
prévenir les autres membres
de la famille, en particulier les
enfants ?" 

• Les difficultés dans le
couple, parfois, face à une
maladie liée à l’X. Certains

Catherine Reverzy,
pédopsychiatre,
anime les groupes
"parole et soutien"

Catherine Reverzy est
pédopsychiatre et reçoit
des patients –enfants,
adolescents ou adultes- en
pratique privée. Elle met
en œuvre une double
approche psychanalytique
et de thérapie émotionnel-
le et relaxation, ce, pour
une écoute plus globale
des personnes.
C’est au titre de son expé-
rience dans les groupes de
soutien aux adultes et aux
adolescents qu’elle a
accepté de prendre en
charge les groupes " paro-
le et soutien " mis en place par IRIS. Du fait de son métier de pédo-
psychiatre, elle est très sensibilisée aux difficultés et aux souffrances
des enfants puis s’est naturellement tournée vers celles de leurs
parents. Elle mène par ailleurs, pour le compte d’une mutuelle, des
thérapies brèves suite à des situations traumatisantes, ce qui la ren-
voie à ce que vivent les patients ou leurs familles en situation de
stress.
Autre point de motivation, le cadre associatif. Catherine Reverzy
connaît bien le milieu associatif et croit à l’intérêt et à l’efficacité des
efforts des associations en direction des patients ainsi qu’en ce
qu’elles peuvent porter des préoccupations des usagers aux systèmes
de soin.■ 

IRIS EN ACTION
Groupe de soutien psychologique : 
“Parole et soutien”
Le soutien psychologique aux patients et à leur famille est l’un des axes 
d’action qu’IRIS s’est fixé. Outre le soutien au téléphone, l’association 
met désormais en place, sur un rythme mensuel, des groupes de parole, à Paris,
avec le soutien du laboratoire LFB. La démarche est lancée et deux groupes 
se sont déjà tenus, l’un en mai, l’autre en juin. 
Premiers constats, en forme d’invitation à d’autres participants …

Catherine Reverzy, pédopsychiatre
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Le forum 
médical
Alain Fischer,
Marina Cavazzana-
Calvo, Marianne
Debré et Olivier
Hermine ont animé
le forum médical
faisant un état des
lieux de l’actualité
médicale et répon-
dant aux questions
des patients dans
leurs domaines respectifs : l’actualité des DIP et la thérapie génique,
les greffes de moelle osseuse, les Ig, les patients ados et adultes.

IRIS en action

2004 : IRIS fait son congrès …
et souffle ses cinq bougies
9h 30 (presque) tapantes, Francis Rembert, président d’IRIS ouvre
le congrès de l’association, accueilli dans le bel amphithéâtre de
l’INTS à Paris. 
Chaleur au cœur, sourire aux lèvres, Francis Rembert remercie
chacun de sa présence, car, après tout, ce n’est pas le moindre
souci d’un président que de savoir s’il pourra compter sur un
auditoire conséquent … Moments forts en images. 

Les résultats d’enquête Ig
Martine Pergent, pour IRIS, a présenté les
résultats de l’enquête sur l’administration
des Ig auprès des patients, tandis que Jean-
Pierre Fallise, du laboratoire Octapharma ,
qui a financé cette démarche détaillait aux
patients le déroulement de la substitution à
domicile mise en place par le laboratoire
dans la perspective d’obtenir une autorisa-
tion de mise  sur le marché des Ig intravei-
neuses à domicile.

Les Bouill’ry
M a r y v o n n e
Collignon et
Martine Rembert
pour IRIS, accom-
pagnées de Sandrine
Charrière pour le laboratoire LFB ont présenté le développement de
la démarche de recueil de fonds “les Bouill’ry” ainsi que les supports
de communication déployés avec l’aide du laboratoire : affiches,
calendier, CD-ROM.

Le programme d’amélioration
du diagnostic 
Francis Rembert appuyé par Elise Morin du
laboratoire Baxter ont présenté les supports
de sensibilisation développés en direction
des médecins et du grand public pour l’amé-
lioration du diagnostic : le site Web d’IRIS,
un CD-Rom présentant les DIP.

La dimension psychologique de la maladie
Bernard THIS,
médecin-psychna-
nalyste s’est livré à
une présentation
appuyés sur une
démonstration de
l’importance de la
relation entre deux
personnes, au-delà
de la maladie.  Il a
notamment déve-
loppé les effets sur la
confiance qui nais-
sent du fait d’être là,
d’être ensemble.

Le soutien psychologique : au téléphone, 
les groupes de parole 
Martine Rembert a ensuite présenté le programe d’IRIS en matière
de soutien psychologique, rappelant que, dans l’enquête réalisée par
l’association auprès de ses adhérents sur leurs besoins, cela avait été
une de leurs demandes les plus pressantes.

La dimension sociale 
de la maladie
Après une intervention de Mme Hornez de la Direction Générale
de la Santé, Marie Duporge (directrice du travail, de l’emploi et de
la formation professionnelle) a exposé l’environnement social de la
maladie : loi de juin 1975, les maisons du handicap, prise en char-
ge des personnes handicapées, AES, Cotorep et PDITH. Elle a
apporté des conseils aux patients confrontés aux difficultés de
reconnaissance par les pouvoirs publics de leur maladie.

Merci aux enfants de l’affiche
Nicolas, Benoît, Iris, Jules, Damien, Louis Benoît, Armand, Pierre s’étaient installés sur les lettres du mot MERCI
en geste de reconnaissance aux donneurs de sang. A son tour, IRIS les remercie…
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Parlement européen : IRIS
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Le messager
Avec ce nouveau numéro, le Messager
nous apporte un éclairage sur les
patients adultes. Ils sont au cœur des
préoccupations d’IRIS, que la maladie
les ait surpris à un âge parfois avancé
ou qu’ils aient grandi avec elle. 
Dans les deux cas, les progrès sont là :
lorsque le diagnostic a été posé suffi-
samment tôt et un traitement adéquat
mis en place, nombreux sont les
enfants qui grandissent et atteignent
l’âge adulte. Par ailleurs, si de 
nombreux adultes subissent encore
l’errance médicale, le diagnostic posé
permet souvent la mise en place de
traitements qui atténuent la rigueur de
la maladie et ses effets invalidants. 
Les thérapeutiques en effet progres-
sent. Les immunoglobulines (Ig) si
nécessaires dans de nombreuses 
maladies proposent aujourd’hui des
conditions d’administration plus
confortables et moins douloureuses.
Des “Autorisations de Mise sur le
Marché” des Ig intraveineuses à domi-
cile ou l’introduction en France des Ig
sous-cutanées devraient, dans les pro-
chains mois, ouvrir le panel des possi-
bilités à disposition des médecins et de
leurs patients. 
Reste le problème du suivi des patients
adultes et la reconnaissance des DIP
par les pouvoirs publics, clé de nou-
veaux progrès thérapeutiques et des
avancées dans le domaine de la
recherche. Les DICV, en particulier,
offrent de belles perspectives de décou-
vertes, dans un domaine où la
recherche française est déjà en pôle
position.
IRIS ne peut que souscrire à l’inté-
rêt que présenterait la création d’un
centre de référence sur les DIP. Ces
maladies rares et complexes nécessi-
tent l’hyper spécialisation autant
que l’interdisciplinarité. Le partage
des connaissances et expériences est
incontournable, … y compris celles
des patients ! 
Reste à ce que cette coopération
puisse être organisée !

Francis REMBERT

La Lettre de liaison des patients atteints de Déficits Immunitaires Primitifs N° 5 - Septembre 2004

Le 17 mars 2004, à la Commission euro-
péenne à Bruxelles, des associations de

patients lançaient à l’initiative d’IPOPI, une
action de sensibilisation des parlementaires
européens, visant à inscrire les DIP dans les
programmes de santé de l’Union européen-
ne. Cette action a été menée avec le concours
du laboratoire Baxter qui n’a pas ménagé ses
efforts pour assurer l’excellente tenue de
cette manifestation, tant pour sa préparation
que pour son déroulement ou son suivi. 
Le Parlement européen définit en effet ses
positions à partir de rapports préparés par la
Commission européenne. Lorsque la
Commission estime avoir besoin d'une

expertise technique indépendante, elle peut
utiliser la structure d’appui STOA (Scientific
technological Option assessment), qui est
une ressource scientifique et technique à la
disposition du Parlement européen.
Le 17 mars dernier s’est donc tenu une
réunion STOA à l’initiative des Professeurs
Antonios Trakatellis et Giuseppe Nisticò,
parlementaires européens et respectivement
président et membre du STOA. Cette
réunion était destinée à présenter les DIP,
l’importance d’une reconnaissance euro-
péenne de ces maladies, et l’intérêt général
qu’il y aurait pour toutes les parties à ce que

➤➤➤ Suite page suivante ➤➤➤➤➤➤➤➤➤➤➤

Le mot 
du président

Mars 2004 : En commission STOA à Bruxelles
De g. à dte : Francis Rembert, président d’IRIS, en compagnie de trois médecins pédiatres
immunologistes : Teresa Espanol (Espagne), Helen Chapel (Royaume Uni), Marianne Debré
(Hop. Necker, Paris)

Inscrire les DIP dans les programmes d’action en santé
publique de l’Union Européenne, tel est l’enjeu de l’initiative
d’IPOPI à laquelle IRIS a pris part en mars 2004. 
Cette opération, soutenue par des parlementaires européens,
a regroupé des associations de patients venues de plusieurs
pays européens, avec le soutien actif du laboratoire Baxter.

PLEIN FEUPour aider le développement de
son site web dans l’espace franco-
phone, la Jeffrey Modell
Foundation a alloué une subven-
tion de 5 000 dollars à IRIS dans
le cadre de son programme d’aide
internationale aux associations de
patients nommé WIN (“gagner”
en anglais). WIN est destiné à
apporter un soutien aux associa-
tions qui, par leur action, déve-
loppent la connaissance et la
reconnaissance des DIP. 
Vicki et Fred Modell ont créé la
Jeffrey Modell Foundation en
1986 à la suite du décès de leur
fils Jeffrey atteint d’un DIP. Par
leur terrible expérience, les
Modell ont appréhendé les
énormes difficultés médicales,
psychologiques et financières qui
résultent de telles maladies. ■
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Il y a 20 ans, ESID* tenait son 
premier congrès. En 2004, la
France accueille à Versailles cet
événement bisannuel qui réunit,
outre les médecins et chercheurs
spécialistes des DIP, les infir-
mières et les patients issus de
nombreux pays européens.

Selon le professeur Alain Fischer qui préside le
congrès d’ESID à Versailles, " ce rassemble-
ment bisannuel est une étape importante qui
marque la vie du domaine des DIP. " Au plan
formel, " il permet d’aborder les nouveautés
scientifiques ainsi que les problèmes pratiques
: un grand point de situation, en somme. Par
ailleurs, le congrès est l’occasion de discussions
informelles, très précieuses pour mettre en
place des projets de recherche. " Enfin, Alain
Fischer souligne “l’intérêt de ce congrès pour
les jeunes praticiens qui s’engagent dans ce
métier.”

3 questions à Kees Waas, 
president d’IPOPI*

LM- Kees, vous
n’en n’êtes pas à
votre premier
congrès … 
Quel intérêt 
présente pour
vous le fait 
de rassembler
des médecins,
des infirmières 
et des patients ?

Dans le monde entier, il y a des personnes qui
souffrent d’un DIP, pourtant le nombre de
patients reste faible dans la plupart des pays. C’est
pourquoi il est important pour la recherche que
les médecins des différents pays travaillent
ensemble. Durant ce congrès, ils se rencontrent et
échangent sur les idées nouvelles. Tous, nous vou-
lons ce qu’il y a de mieux pour les patients.
Pendant un congrès comme celui là, chacun peut
apprendre des autres : des chercheurs, des méde-
cins, des infirmiers, des patients. 
En tant qu’association de patients, nous pouvons

apprendre les uns des autres, sur la façon de faire
fonctionner nos associations.

LM- Pouvez-vous nous présenter
IPOPI en quelques mots ? 
IPOPI est une association internationale de
patients atteints de DIP basée au Royaune Uni.
Seules des associations nationales peuvent adhérer
à IPOPI. Elle compte à ce jour 26 associations
adhérentes. 
Ipopi concentre ses efforts sur trois domaines :
• Aider les patients à créer des associations fortes
et actives à travers le monde. Des association puis-
santes apportent de l’information et des contacts
aux patients, s’efforcent d’influencer et de coopé-
rer avec les décideurs, les professionnels de santé
et l’industrie pharmaceutique. Avec en perspec-
tives d’améliorer le diagnostic et le traitement et
d’assurer la disponibilité et la sécurité de traite-
ments et de médicaments.
• Eencourager la communication entre associa-
tions membres, avec les professionnels de santé, le
conseil médical d’IPOPI, l’industrie pharmaceu-
tique (du plasma notamment) au plan mondial, et
des décideurs ciblés.
• Améliorer les standards de santé et de soin à tra-
vers le monde, assembler et diffuser des informa-
tions précises sur des thérapies reconnues :
contrôler la sécurité et la disponibilité des pro-
duits sanguins utilisés par les patients atteints de
DIP ; être au fait des derniers développements de
la recherche et des traitement appropriés aux
DIP ; promouvoir et encourager la recherche sur
les DIP.

LM- Avez-vous une attente particu-
lière de ce prochain congrès ? 
Rien de particulier, j’espère simplement que de
nombreuses associations nationales viendront à
Versailles et que chaque participant repartira chez
lui très satisfait  avec le sentiment d’avoir beau-
coup appris dans l’intérêt de son association et des
patients de son pays. ■

* Esid : European Society for Immuno Deficiencies,
(médecins et chercheurs)
Ingid : International Nurse Group for Immuno
Deficiencies, (infirmier(e)s). 
IPOPI : International Patient Organisation for Primary
Immunodeficiencies

Versailles 2004 : 
Congrès ESID, INGID, IPOPI

INTERNATIONAL
Un soutien à IRIS 
de la Jeffrey Modell
Foundation
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