
Introduction :

Le déficit immunitaire commun variable (DICV) est une maladie caractérisée par un déficit
sévère en anticorps dû à une altération de la différenciation des cellules B qui entraîne une
hypogammaglobulinémie. Il s'agit de la forme la plus courante de déficit sévère en anticorps,
l'âge au moment du diagnostic se situant entre la troisième et la cinquième décennie de la vie,
le diagnostic tardif étant fréquent. Les auteurs ont rapporté l’observation d’une jeune femme
ayant des antécédents de DICV traitée par Immunoglobulines intraveineuse (Ig IV) depuis 15
ans et qui a développé une amylose rénale inflammatoire (AA).

Présentation du cas :
Une femme de 47 ans était hospitalisée pour une insuffisance rénale rapidement progressive.
Ses antécédents médicaux comportaient un DICV avec administration bihebdomadaire d'Ig IV
depuis plus de 15 ans. Elle souffrait également d'une maladie hépatique chronique d'étiologie
inconnue et d'une bactériémie récurrente à Campylobacter jejuni. Trois mois avant, sa fonction
rénale était normale. À l'admission, elle était en anasarque et oxygéno-dépendante. Son bilan
biologique montrait : hémoglobine à 10g/dl ; VGM à 85 fl ; créatininémie à 3.5 mg/dl ; CRP à
33.1 mg/l ; protidémie à 43 g/l ; albuminémie à 22 g/l et protéinurie des 24h à 3,5 g/24h.
Sérologie de l’hépatite B, C, HSV, CMV et HIV étaient tous négatives. La tomodensitométrie
abdominale et pelvienne a révélé une néphromégalie bilatérale, avec un axe bipolaire de 170
mm de long, une hypertrophie du lobe hépatique gauche et la présence d'une ascite de grande
abondance.
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Devant le tableau d’anasarque et de syndrome néphrotique, le diagnostic d’amylose a été
évoqué. Une ponction biopsie rénale a montré une néphropathie tubulo-interstitelle avec
dépôt amyloïde positif avec l’anticorps anti-SAA en immunohistochimie.

Sur le plan thérapeutique, l’hémodialyse était débutée et les cures d’Ig IV étaient
rapprochées à la fréquence d’une perfusion par semaine.

Conclusion :
Très peu de cas dans la littérature ont rapporté que le DICV pouvait se compliquer
d’amylose AA. Les auteurs ont retrouvé 12 cas dans la littérature (cf table ci-dessous) avec
un âge de survenue entre 40 et 50 ans. Dans la majorité des cas, l’amylose AA était révélée
par une atteinte rénale. Le DICV est une pathologie qui peut entrainer un état
inflammatoire permanent secondaire aux infections à répétition. L’amylose AA est une
complication sévère à dépister chez les patients avec DICV.

Nous conseillons également aux lecteurs la revue de cet article qui avait colligé les cas de 
DICV compliqués d‘amylose AA en France : https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/33007500/


