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wlg)l dcliall wenl galill néyyayl jaigall wla
QlailYlg sgaell dyiljgll dlall pire guslwll jaigallg

Mercredi 14 Juin 2023 | Wednesday June 14, 2023 | 2023 g+3g2 14 slasydl

-allei af yadiili «us (ranimi wia :lan Jga bl wyai 21 dwlall 14:00-15:40
Session 1: Formation de base en DIP : Quand évoquer, Comment diagnostiquer puis traiter
¢ aea Jaleii \iag lad pasiwi wia :iaulei aalip

Educative program: When to evoque an IEI and How to care

1. Benhsaien (Morocco), M. Siddat (Mauritanie), M. Mimbila* (Gabon),

R. Abilkassem (Morocco), B. Admou (Morocco)

wunyig daada 14:00-14:10

dondiog 3056 dasl - Olaz

Introduction et Bienvenue

L. Jeddane, AA. Bousfiha

lar !l §ppull gauuiiill Agilaa 14:10-14:30

() 9. el

Les clés du diagnostic clinique des IEI - Clinical clues to suggest an IEI

M]. Alao (Benin)

Céualill glalll wia lap @iniSing «is 14:30-14:50

(oy=bl) @rsSdl .z

Comment explorer les IEIs dans les pays en développement?

?How to explore an IEI in low-income settings
J. El Bakkouri (Morocco)

gl dpndll Syldall - duppull SV 14:50 -15:10
() J 2o 3]

Cas cliniques - Clinical vignettes

I. Deme Ly (Senegal)

las AMe aluubwi 15:10 -15:30

(b)) I dobols

Bases du traitement des IEI - Healthcare for IEI
F. Ailal (Morocco)

Discussion | éuliélia 15:30-15:40
Coffee break dgma dal yiwl 15:40-16:00
HAE &gai 16:00-16:50

HAE Symposium

Angiodemes hériditaires : des notions fondamentales a la typologie clinique

A. Sobel (France)

Panel: H. ElKabli (Morocco), S. Chiheb (Morocco), W. El Gueddari (Morocco), J. El Bakkouri
(Morocco), AA. Bousfiha (Morocco), S. Younous (Morocco), Fiona Wardman (HAEi), Patricia Karani

(HAEIi), I. Al Aouni (Moroccan HAE president)

dypad anl ol 2023 s 34 0 6



wg)l dcliall enl yalill wudyyayl jaigall la
ulailYlg sgaell ddilygll allall pic guslull jaigallg

AlEaYl Jas :auilill dunlall 16:50-17:40
Session 2 : Cérémonie d’Ouverture - Opening Ceremony
0958 e« (Ludy3-ayihl ¢ dead) 638 Gy )l) et )S & (UMBSS ) gsbiae - (dgwl) Ol .J
iSLakl < INGID) s .y « (Suzds < ESID) 3nsls ) « (Lusyd APOPI) Cszny .o (MSPIDY (g,5)] s, )l)
8951 dls (xS eczrdl dpal Guhy) Lubbd (k! SMSM ) Cids up ¢ (il 2 a) 58T o ¢ (Buoeel)
(©y3bl MSPID uy) doediogs T (19 gud! cdawld sludl s )
L. Jeddane (ASID, Morocco), M. Adnaoui (UM6SS President), C. Griscelli (ASID Honorary President,
Morocco-France), MS. Benchekroun (MSPID Honorary President), M. Pergent (IPOPI, France), P.
Luck (UK, INGID), B. Benhayoune (Hajar, Morocco), MS. Afif (SMSM, Morocco), A. Barasa (ASID
President elect, Kenya ), N. Mahlaoui (ESID), A.A. Bousfiha (MSPID President, Morocco)
(Lalj) s guaung (jna) Ly gupd J dan dauda
Hommage Posthume Shereen M. Reda (Egypt) & James Chipeta (Zambia)
cualiial alha)la - dualiia)l alyalaall :atildl cuulall 17:40-19:30
Session 3 : Conférences inaugurales - Opening notes
($059392) 9issile AeradsSias puluyy dasy ¢ (y2b)) 5515sm o] « (Jlo) GrSLS T e (uzly) puies
(Kad) ©soy
A. Diakité (Mali), M. Moudatir (Morocco), S. Manyundo (Burundi), J. Prevot (Belgium),
A.A. Bousfiha (Morocco), F. Adnane (Morocco)
juall wl] Juakyl uhb ga JLaiiyl 17:40-18:00
(L ®) $sdae -0
Transition de la Pédiatrie vers les Adultes
Transition from pediatric to adultward
N. Mahlaoui (France)
duyeall dypaill :JLALYI 18:00-18:15
(2y3bl) o2luss
Transition: Expérience Marocaine
Experience from Morocco
I. Benhsaien (Morocco)
€+ (P diwl 1UIS «uini qia daaall lan gl yal 18:15-18:35
Nouveaux DIP sur la Classification IUIS 2022
New IEIs in 2022 IUIS Classification
L. Jeddane (Morocco)
Discussion | éuliilia 18:35 -18:45
Musical break | dudunga énlyiwl 18:45 -19:30

Hajar Association ,>lo dses

Cocktail Dinatoire Diner cocktail cliic J1isgs

19:30 -20:30

7
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wlg)l dcliall wenl galill néyyayl jaigall wla
QlailYlg sgaell dyiljgll dlall pire guslwll jaigallg

. Jeudi 15 Juin 2023 | Thursday June 15, 2023 | 2023 9392 15 (el

(6ujlgio ailwls) cuadl aleg jLsll (JLab¥l ub : éyguiul gagyell :4 duwlall
Communications orales Pediatriques, Adultes et de Biologie (parallel sessions) :

Pediatrics 1 (Amphitheatre): N. Rada (Morocco), S. Ouedraogo (Burkina Fasso), E. Ailal (Morocco), G.
Ayad (Morocco), M. Floquet (Céte d’ivoire)

Pediatrics 2 (Salle A08): I. Benhsaine (Morocco), A. Kili (Morocco), I. D-Ly (Senegale), I. Chahid (Morocco)

Adult (Salle A09) : M. Moudatir (Morocco), J. Fadlallah (France), T.A. Wann (Guinea), A. Allaoui
(Morocco), N. Erwa (Soudan)

Biology (Salle de formation LNR): J. EL Bakkouri (Morocco), I. Ben Mustapha (Tunisie), A. Ahamada

(Iles Comores), L. Siransy (Cote d’'ivoire)

8:30-9:50

Coffee break dgand daljyiwl

9:50-10:15

sj5all qunell jlaxll sgac

IM Alliance Symposium

Infections du SNC - CNS Infection

K. Zerouali (Morocco), M. Bouskraoui (Morocco), S. Kalouch (Morocco)

H. Ezzouine (Morocco) A. El Madani (Morocco), ].K.M. Guedenon* (Togo)

10:15-12:30

ajiall aanill Giyh ge saeiall Jwliall jlpadgull Jelai Ggai :§jsall qunell jlasll sgac
(b)) G 0
Infections du SNC : supériorité de la PCR multiplex par approche syndromique

N. Soraa (Morocco)

10:15-10:35

sjSyall qunall jloall sgacl dyilgll dullal
(oyb]) dovbiogy Sl

Prédisposition génétique aux infections du SNC
Genetic predisposition to CNS infections

A.A. Bousfiha (Morocco)

10:35-10:55

Discussion | cuiiélia

10:55-11:15

ujalaiyl dell ol lan duppull AL

Adults IEI Clinical Cases, in English (Simulation Center):

Panel : N. Erwa (Sudan), M. Moudatir (Morocco), C. Cunningham-Rundless (USA), J. Fadlallah
(France), N. Zaghba (Morocco), N. Redwan (Egypt),

E. Alselahi (Kowait)

Clinical cases :

A. Allaoui (Morocco), G. Filali (Morocco)

10:15-12:30

Parallel Session

8 4uall dlgahll dla o v las :dwalall dwlsll

Session 5 : DIP dans la petite enfance

IEI in early childhood

MJ. Alao (Benin), S. Ouedraogo (Burkina faso), L. Rachidi (Morocco),
M. Fadl Mrabih Rabou (Morocco), H. Rahmoun* (Algeria)

11:15-12:30

dypad anl ol 2023 s 34 0 8




wg)l dcliall enl yalill wudyyayl jaigall la
qlailYlg sgaell dyilygll auildll pitc yualwll jaigallg

6aYgll wiisan aic laa J Lng 10

(b)) od=d o

DIP du Nouveau-né : les 10 commandements
10 Commandments for IEI in neonates

M. Lehlimi (Morocco)

11:15-11:40

auayll aic lan

(059) dsbe (oid

DIP chez le Nourrisson
IEI in infancy

F. Mellouli (Tunisia)

11:40-12:00

lan wayal quuaill giill

(L) 4:lSl> gosb]

Suivi Psychologique des Patients DIP
Psychological follow-up of children with I1EI

Elodie Jacquelet* (France)

12:00-12:20

Discussion | éundlin

12:20-12:30

CSL Behring dgai
CSL Behring Symposium

.)13Y1g yaadiill wl] dalalig alyeill .wicgll @la - wig)l dcliall er

Primary immunodeficiency - Creating Awareness. Gaps and need for
Diagnostic and Management.

Chair: A.A. Bousfiha (Morocco)

lan wAya guAaiil digaa élai « ugwaall gguglall
Calculated globulin, a possible tool to diagnose PID patients

N. Mahlaoui (France)

Aljall ena dgilygll ducliall agiell 8)lalg yawiuinil Glabi)]

Diagnosis and Management Guidelines for Inborn errors of Immunity
practice in Algeria

R. Boukari* (Algeria)

12:30-13:30

Lunch break | claell daliwl

13:30-14:30

é)aliall dlgahll wia lan yaya :6 dwlall

Session 6 : PID in late childhood

I. Deme Ly (senegal), A. Hassani (Morocco), M. Bourkia (Morocco), A. Habzi (Morocco), Y. Najiba
(Morocco), Y. Sulaiman* (Libya)

14:30-15:20

ddalyall / dlgahll )'algi wa dcliall aulhnl
(S « da) (S Laslel
Immune disorders with onset in late childhood /adolescence

A. King (LASID, Chile)

14:30-14:50

wdalyall lan wayal dusnll duleyll

(Sazby) 50 ]

Healthcare for adolescents with IEI - Soins pour Adolescents atteints de DIP
I. Meyts (ESID, Belgium)

14:50-15:10

9
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wlg)l dcliall wenl galill néyyayl jaigall wla
QlailYlg sgaell dyiljgll dlall pire guslwll jaigallg

Discussion | éuudlia

15:10 -15:20

Synthemedic Ggai

Synthemedic Symposium

A.A. Bousfiha (Morocco), N. Tassi (Morocco), A. Kili (Morocco), M. Abdou (Niger), N. Benajiba
((Morocco

luglsgial aladimy Ling 10

(b)) I debls

10 Commandements pour utiliser les Ig

F. Ailal (Morocco)

15:20-16:00

JHla draded duls

Educational Session. Pfizer

J.C. Majambere (Burundi), A. El Kettani (Morocco), A.A. Bousfiha (Morocco),
A. El Azrak (Vice President ADN, Morocco), M.Elfilali (Morocco)

dclinll @en dlla wa dugsiyl dljgaall an alohill

(052h)) Gl g

Vaccination anti-pneumococcique en cas de déficit immunitaire
Anti-Pneumococcal Vaccination for Immunodefciency patients

1. Benhsaien (Morocco)

16:00 -16:30

Coffee break dgand dalyiwl

16:30-17:00

gelll aic lan :7 daulall

Session 7 : DIP de ’Adulte - PID in adulthood

T.A. Wann (Guinea), N. Erwa (Sudan), M.H. Afif (Morocco), Z. Khammar (Morocco), K. Echchilali
(Morocco), A. Elachab (Morocco)

17:00 -18:25

Lyl na el aic lasy Gyl

(ykl) godle sue

Epidémiologie de DIP de 'Adulte en Afrique
Adult IEI: Epidemiology in Africa

A. Allaoui (Morocco)

17:00 -17:20

éuilall dcliallg ulailVlg sgaell yu @jhll ghldi aic dyinall pdiall écliall cla
(455 ,eY) Basaik] SLYs)l) 3l plasisS g

CVID at the cross road between Infection, Inflammation and Autoimmunity

Le DICV au croisement de Uinflammation et de auto-immunité.

C. Cunningham-Rundles (USA)

17:20 -17:40

Discussion | éuudlia

17:40-17:50

Juall aic gAYl Laa yalyal
(Lusy3) 4l L

Les autres DIP de Padulte
Other IEIs in adulthood

J. Fadlallah (France)

17:50-18:15

Discussion | éuiiélia

18:15-18:25

dyad daalldhd 2023 s 34 e 10
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QlailYlg sgaell dgilygll allall pirc yuslull jaigallg

Vendredi 16 Juin 2023 | Friday June 16, 2023 | 2023 3452 16 daoxl

OMauwllg Ldypal wia lan :8 awlall
Session 8 : PID in Africa And Registries
M. Esser* (South Africa), N. Rada (Morocco), M. Téné Ndiaye (Senegal),

8:30-11:00

M. Ouederni (Tunisia), E. Ailal (Morocco)

Ay pinl dcliall yadi gugua é)litinl wia lad v ya gausii
(i) s .o

Diagnostiquer les patients DIP dans la consultation pour VIH
Finding PID patients in an HIV consultation

T.N. N'Dieye (Senegal)

8:30-8:45

Lol @il / LS &y
(L) Lyl
Kenyan/Eastern Africa experience - Expérience du Kenya/Afrique de Dest.

A. Barasa (Kenya)

8:45 -9:00

Ldyal cna dutsjall baglgull vahiall aaill

(rae) S)lsa)! )

Rationale approach to Molecular biology in Africa

L’approche rationnelle de la biologie moléculaire des DIP en Afrique

R. El Hawary* (Egypt)

9:00-9:15

lan wuayal dnnll dule jll @llsd Jul~i :Ldsyal gua IPOPI PID Life piga

(JUs ) 16

IPOPI PID Life Index in Africa: an analysis of the healthcare status of PID patients
M. Pergent (France)

9:15-9:30

Discussion

9:30-9:40

Le registre de ASID: Etat de l'art, Perspectives
ASID registry: State-of-art and Perspectives
L. Jeddane (Morocco)

9:40 -9:55

IEI Clinical guidelines in Africa: Expectactives and Pitfalls
Les critéres diagnostiques des DIP en Afrique

R. Elfeky* (Egypt)

9:55 -10:10

Ethical issues to (Inter)national registries
Registres (inter)nationaux : Questions éthiques

A. Sobh* (Egypt)

10:10-10:25

Discussion | éundlin

10:25 -10:35

Symposium Mabiotech : Cytometrie en flux (Salle A010)

Moderators: J. Bakkouri (Morocco), B. Admou (Morocco), I. Benhsaien (Morocco)
Lymphocyte Immunophenotyping for PID diagnosis

(M. Tzanoudaki*(Greece

9:00-10:30

Parallel Session

Coffee break dgand dal yiwl

10:35-11:00

1
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Hidall wa acliall wen :8 cauwlall

Session 8: Déficits Immunitaires au Laboratoire

PID in Laboratory (AMBM, SMCC, MSPID, ASID)

B. Admou (Morocco), A. Belmeki (Morocco), M. Benazzouz (AMBM, Morocco), T.N. Ndieye (Senegal),
Y. Bamou (Morocco), K. Ouldim (Morocco)

11:00 -13:00

cdalall gall alaei JYA ga lan wvia i wia

(b)) il8e

Quand suspecter un DIP sur la NFS? - CBC: When to suspect an IEI?
B. Oukkache (Morocco)

11:00 -11:20

ayjlell sgaell daglgugySiall aolall
(Cybl) hgw dlus

Profile Microbiologique des infectons invasives
Profile Microbiologique des infectons invasives

N. Soraa (Morocco)

11:20-11:40

Discussion | duiiélia

11:40-11:50

Al aagill :éslaall alwaVl adi

(Oyhl) JLS dges

Hypogammaglobulinémie: Orientation diagnostiques
Hypogammablobulinemia on Protein electrophoresis

N. Kamal (Morocco)

11:50-12:10

(pws3) Ghhas o Olel

Apport du NGS au Diagnostic des DIP
NGS contribution to IEI Diagnosis

1. Ben Mustapha (Tunisia)

12:10-12:30

walhill alc dhulgs ducliall LA gl

(W) sleiaSle Bgiu S

Immune cells count by epigenetics

Numération des Cellules Immunitaires par Epigénétique

C. Sachsenmaier (Germany, Epimune)

12:30-12:45

Discussion | éundlia

12:45-13:00

IM @i dgai

IM Alliance Symposium

C. Benjelloun (Morocco), M. Soussi (Morocco), A. Oulad Lahcen (Morocco),

S. Benchekroun (Morocco), A.A. Bousfiha (Morocco), A. Bahlaoui (Dean of Medicine Faculty UM6S,

Morocco)

duajiall aaill :quuaiill jlasll SUlaeill guAmil 33 Ami

(y=bl) ozl .o

Nouvelle Approche Diagnostique des Infections Respiratoires : Approche Syndromique
M. El Fettouh (Morocco)

Discussion | éuliélia

13:00-13:30

Lunch & Prayer Break é)nllg claell daal il

13:30-14:30
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IElI ablyhny dalisall agagll :9 duulall 14:30-16:30

Session 9: Different faces of IEI disorders

A. Abkari (Morocco), A. Diakité (Mali), M. Hida (Morocco), A. King (Chile),
A. Kili (Morocco), Y. Elgueddari (Morocco), B. Baghad (Morocco),
L. Essaadouni (Morocco)

MAI g DIP gu é))aiall wtnaall 14:30-14:50

(kb)) ol slowd

Fiévres récurrentes entre DIP et MAI

Recurrent fevers between PID and AID

A. Sakhi (Morocco)

lanl duaaall jalhall 14:50 -15:10

(Sls2l) o] il aue

Manifestions digestives des IEI - Gastro-intestinal pictures of IEI
A. Yagoubi* (Algeria)

lan yalyal wia duulall jalbia 15:10-15:30

(Lui3) Ve

Manifestations Allergiques des IEI

Allergic manifestations in IEI -Epidemiology

N. Mahlaoui (France)

dcliall auild claull abyall dla 15:30 -15:50

(b)) G o

Cytopénies auto-immunes - Autoimmune cytopenia: clues for IEI
M. Hbibi (Morocco)

LAdleiwll duyaill dan val daalall jalaall 15:50-16:10

(Jd)) 535 LS i (ale

Manifestations cutanées des DIP, Expérience Sénégalaise

Cutaneous manifestations of PID, Senegalese experience

M. Téné Ndiaye Diop (Senegal)

Discussion | éuliélia 16:10-16:30

MSPID-ARAPID Session (In Arabic) - éujell édelll MSPID-ARAPID duula 15:00-16:30
(B. Daher (Morocco), S. Ettouri (Morocco), C. Oujane (Morocco |  Parallel Session

10 Commandments for IEI Diagnosis - dell| i=o yasicdd il Llogl

N. Rada (Morocco) il 3o I5ly

Predisposition to Covid-19 - 19 Jd¢5J 4l

A. Moundir (Morocco) ydia SlesyJl e

HAE - dJlgll dilegll dodgll

M. Moudatir (Morocco) ,33ge £

Predisposition to Mycobacteria - &l phadioll dd1)9)l dbld)

A. Errami (Morocco) (el el dus
Coffee break dgad dnl yiwl 16:30-17:00
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2l digsall cuciall LA dcl)j 210 duulall 17:00-18:00
Session 10 : Greffe de Cellules Souches Hématopoiétiques
Hematopoietic Stem Cell Transplantation
I. Benhsaien (Morocco), R. Elfeky* (Egypt/UK), S. Ben Miloud* (Morroco),
EZ. Lahlimi (Morocco), N. El Amraoui (Morocco)
GMO: Choisir le Meileur Régime - HSCT:choosing the best regimen 17:00-17:20
M. Ouederni (Tunisia)
alki Jaal juisl :aall digaall dcaall LA g)j 17:20 -17:40
(095) o9l Lige
Quality of Life of IEI patients post-transplant
N. Mahlaoui (France)
Discussion | éuiiélia 17:40-18:00
Samedi 17 Juin 2023 | Saturday June 17, 2023 | 2023 3542 17 ol
auwi dragaell dueaall 111 dwlall 8:30-10:00
Session 11 : ASID General Assembly
éugaunll yagyell MSPID 8:30-10:00

MSPID Communication Oral

Salle A: Pediatrie

Y. El Boussaadani (Morocco), N. Benajiba (Morocco), N. Amenzoui (Morocco)

Salle B: Adultes et Biologie

K. Echchilali (Morocco), N. Bouanani (Morocco), A. Drissi Boughanbour (Morocco), M. Abuzakouk* (EAU)

Parallel Session

Coffee break dgad dnl yiwl

10:00-10:30

IVl wiin clayll jlall (ia @iaYg Aia :auwi 10:30-11:00
(wyabl) Ol S
ASID: From its birth in Casablanca to now
Chair: A.A. Bousfiha (Morocco), N. Erwa (Sudan)
Speaker: L. Jeddane (Morocco)

jilgall - apwi alis Jas 11:00-12:00

ASID Closing ceremony - Awards

Moroccan Couscous uuj0a gusins

12:00-14:00

ﬁf‘”j”spmm MSPID Sessions

dyphall ablailylg dcliall 112 duwlall
Session 12 : Innate immunity & Infections

J. Baghdadi (Morocco), N. Mdaghri (Morocco), M.T. Ndiaye (Senegal),

L. Bouguenouch (Morocco), A. Tahiat* (Algeria)

14:00-15:00

dyad daalldhd 2023 s 34 e 14




wg)l dcliall enl yalill wudyyayl jaigall la
QlailYlg sgaell dgilygll allall pirc yuslull jaigallg

410 8420 Byyhadll LRI Gyl
(oyabl) slay s

Prédisposition aux infections fongiques, expérience Marocaine
Predisposition to fungal infections, Moroccan experience

B. Baghad (Morocco)

14:00-14:20

éwyoa dyyai dang dalall dugpall gal o)l
(oy=bl) gbs T

Viroses Cutanées et DIP, Expérience Marocaine
HPYV infection and PID, Moroccan experience

A. El Kettani (Morocco)

14:20-14:40

Discussion | éuiiélia

14:50-15:00

Coffee break dgad dal yiwl

15:00-15:30

duanll jLlaiyl dga
Health Innovation Symposium
,(K. Bouhmouch (Morocco), A. Jennah (Morocco), B. Amara (Morocco

(M. El Azami El Idrissi (Morocco), M. Alaoui EL HANAFI (Morocco

Elijlg aaall yadil ducliall ablhayl

(0399) $olow dame

Perturbations immunitaires des carences en Fer et en Zinc
Immune disturbances of Iron and Zinc deficiencies

M. Béjaoui (Tunisia)

15:30-16:00

Conférences il Mlaa
A. Abkari (Morocco), A. Jennah (Morocco), D. Bensbahia (Morocco),
M. Hida (Morocco), A. Nejjari (Morocco)

16:00-17:40

dcliall adig ligugjyauall
(oy=b)) o3l Loy
Microbiote et Déficits Immunitaires - Microbiota and Immune Deficiencies

R. Hazime (Morocco)

16:00-16:20

lang duaeill

oY gusdYl
Nutrition et IEI

M. El Idrissi (Morocco)

16:20-16:40

Discussion | duiiélia

16:40-16:50

MSPID jilga - MSPID glia Jas
MSPID Closing ceremony - MSPID Awards
Chair : L. Jeddane (Morocco), B. Admou (Morocco)

16:50-17:40

15
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IPOPI Sessions dlwla

3
@ Mercredi 14 Juin 2023 | Wednesday June 14, 2023 | 2023 g9 14 slayVl
| claéllg Jyauwill 13:00

Registration and lunch

Introduction daada
Moderator: M. Pergent
dualiiayl alha)all 14:00
Opening remarks

M. Pergent - IPOPI President
Ala ga daada 14:10
Introduction from HAJAR

B. Benhayoun, HAJAR s general secretary (Morocco)

Sponsor s welcome - Grifols and Takeda 14:15

Icebreaker 2 ja dnn 14:20
Sldypal wua gai i sulgVl dulall
IPOPI Session 1 - PIDSs : Where are we in Africa?

Moderator: M. Pergent (France)

alilaaYlg wulall gagll - Ldyyal via PIDs ga aliill 14:45

ASID ducsy « Olde hd Byg:Sll

Growing up with PIDs in Africa - current status and possibilities

L. Jeddane (Morocco), ASID President

:fudnyaYl ddhiall ga @llall fyani 15:15

dalisall asilal s las yaa) gulnall asyall eigl éing Al s waall jghin
Status update from the African region: patients’ perspective

M. Pergent (France)

dud el ddhiall ga wuayall alahia Jo duaadi gagyc 15:45

(LisS) GSslsl L

NMO presentations from the African region on 1 successful action 3
C. Olotch (Kenya)

Coffee break (ASID) dgand dal yiwl 16:00

aohill g3 :éaylill dwlsll

Session 2: The role of vaccination

laf ga duagull Gl

Daily life with PIDs
Moderator: C. Olotch

PID wvuaya aiohi 16:30

(b)) dovdusy 5a58 Hgucds ]
Vaccination for PID patients
A.A. Bousfiha (Morocco)
Q&A - All VI - Ulgzg Jlgw 16:45
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djaga dlhnMa 16:55
(JL1) 1258 ol oy (LiS) GB3slsT Ltk
Summary remarks

C. Olotch (Kenya), M. Ferreira (Portugal)
Session 3: ASID-IPOPI joint session 17:00

Joint session

Opening Ceremony

Musical break 18:45
Dinner Cocktail clLiic J1iGgs 19:00
Closure of the day 20:30
@
Jeudi 15 Juin 2023 | Thursday June 15, 2023 | 2023 3492 15 (el

e

Ldyyai v lan éile)g ade : IPOPI 4 duula
IPOPI Session 4 - Treatment and care of PIDs in Africa

Moderator: J. Prevot (Belgium)
¢ sgaell agldi «us 8:30
(LiS) L OF 895

How to fight off infections (Anti-infectious, daily life measures)

A. Barasa (Kenya)
ahll wl] Lajdl ga éla il encliall gdgaglell Alc 8:50

Immunoglobulin therapy: The journey from plasma to medicine

J. Prevot (Belgium)

¢ Gtlyglsgianl Alxe Jaeiui s

How are immunoglobulin therapies administrated?
H. Chadil (Morocco)

Q&A - All 9:15

wiitall Adellg clacVl g)j dnle alale 9:25

(0w95) drogll due.d

Curative therapies: Transplant and gene therapy
M. Ouederni (Tunisia)

duadll IPOPI 3)lga - wud,all auay Ol 04 @is - danll wa duad ll Laglgisill jga 9:45
(JlJ1) 1258 ol pe

The role of digital technology in health

How this can benefit patients -
(IPOPI digital resources (ex: 4ID App, webinars -

M. Ferreira (Portugal)
Q&A - All 9:55
Coffee break (ASID) dgand daljiwl 10:00
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wicgll sgima ed) Jga Jac éuiryg : IPOPI dualall dunlall
IPOPI Session 5: Workshop on raising awareness

Moderator: M. Ferreira (Portugal)

Jaell éuiygl daada

Introduction to workshop

M. Ferreira (Portugal)

10:30

Al ga aaing QS snduhi G)ai

Practical exercise: How to take advantage of a momentum? - All

10:40

Luwlg ayiill 1Sy 0l (ua dxalill ducgill dNlasl NMO dlial

2 NMO examples of successful awareness campaigns in Latin America and Asia - M. Ferreira (Portugal)

12:40

(Gguns I 5.8YIg yapall jiplg duuuiyll Gligenll e Gyeill) aaily

Conclusion (Recognise the main difficulties, and highlight the main opportunities and ideas)

12:50

Lunch (lunch boxes - ASID) claell daljiwl

13:00

C@yall dani gi wayall alakial JSay s :Ldal va lan élii :dwabudl dwlsll
IPOPI Session 6: Growing up with PIDs in Africa: how patient organisations can make the difference?

Moderator: M. Pergent (France)

¢PID / RD ga yiuell dLani g Lo

(I03l5)) $33959015 3l

What are the challenges of living with a PID/RD? (mental/cultural/stigma)
M. Ndamukunze (Rwanda)

14:00

(LS) Ui3e)sl Litw - IPOPI glu - ddlels lar
PID as a disability - IPOPI Statement endorsed by ASID - C. Olotch (Kenya)

14:20

(LiS) G55dsl Litw - Jac dullyg - délels lan
Workshop - PID as a disability - C. Olotch (Kenya)

14:30

(Osgdl) 89,0 dlg 8551 - cuihllg Jauall gy ggleill daami

The importance of patient-doctor cooperation - N. Erwa (Sudan)

15:05

ulgag J1guw Selildl eliii aic criani gall Lo :ch)l saiia

Physician forum: what did you speak of during your meeting? - Q&A

Moderator of physician forum: N. Mahlaoui (France), N. Erwa (Sudan), H. Chadil (Morocco - nurse), AA.
Bousfiha (Morocco)

15:25

(Luaiyd) Jua p Guijla - @llill lghiallg abiglghll yasla
Summary of priorities and next steps - M. Pergent (IPOPI President)

15:50

alisll CLOSURE

16:00

COFFEE BREAK available (ASID)

16:00-16:30
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INGID Sessions alwla

Jeudi 15 Juin 2023 | Thursday June 1.

INGID 1 éuul~ - INGID Sessions 1 - 10:00-8:30
SCIG d)la] Jga éulac Jac éuiyg

Practical workshop on administration of SCIG
Patricia Luck (Switzerland)

Sary workman (UK) - given in French
INGID 2 éduls - INGID Session 2 - 16:00-14:00

dulile AVAIlan

(lrsw) 3519082 65 chignd (o dewd,dlly doddo

Family Interventions

Veronique de Goumoens (Switzerland) - given in French
JuSll dule il el jall Jigai

Transitioning teenagers to adult care

Liz Davis (USA)
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lanll Gglany dsladl dubils
$)Syadl S?.!.na.s.ll

Prédisposition aux infections du systeme
nerveux central

A. Moundir, C. Oujane, MM. Refaat, A. Errami, AA. Bousfiha.

Service des maladies infectieuses pédiatriques et immunologie clinique.

Laboratoire d'immunologie clinique, d'inflammation et d'allergie.

Jila

Sllols Aolsas st 5] Aolsas devas Sllo] Basw ;91 3latys Auslin el ALall SIS SLLOY o dokall e (55554 sl gl ds
.(West Nile) Jul 0,8 pugnds gloudl Olagdly (quoad) gloddl GlgdV ddlygll bl e 55w ddlyusd] duastl SLLoYI (o oo dawdd
48LaYL ((pneumocoque) &5l &lysShl 5T (méningocoques) dolorud] CilysShL slgw blowadl Glatl Lo AL dsol e L] £ 9w
) el Lol Ol Bl &Ll J)

LLWI ol fladll giz & ISy «sylzdly Laezd] padll § Lol ¢ guall flondl QLY (i) ISy cos O aiSs Ol 8 Wl uzs,
o DBRI jseg snoRNA3I jse eld § L ddslull delill § ©lbhsl of TLR3-TEN-0/B lubly dhsye &3l Obbhsl gs desl
TEN-W 5/5 (TEN-Q) W 59,8691 duos O ot 32 pwonds flodl Glatd¥ duatlly Bl o] dionice dyiausr Blyg) (B3 (2,b) i g3
LloW d3hell AL g5=59 .aulabl 313l oo 357 W dilo LI 8303 & ety (autoanticorps) &5l 3slabl plusVl dauls
a3y .Gl pgmp)l (Sye § OblyhoY) baw Yo ((complement) doozhl j9e J) g,wl.wi ISt ol OlysShl dols dalell ¢.51,2Jb
Lolul LoV 3leirg . ddlowd] OlysShly (haemophilus) dusdiuwlls dg5,)l OilysShl Jie dalebl LSl &3kl gglasl Lal gy5] Olue
& ddlys Hles Bus ] gy add ) o,k ASlys)l AL duuill Ll .MYDS88 9 IRAK4 gjse Jio IL-1R § TLR Oljlue § didls 5lsely
) Judl 5250 b Jle Ll b A5 (TYK2 (P1104A 830 80b Jus doagass 03 Il 3los¥l g o TL-12/TL-23-IEN-y HLuck]

Jedl Yo 3 17 Jlge (8 Agsean Wil 99 8535kl SbLLI § (507 Y

loall Cladl 3529 wie bogw Yo «blal oda (o JoVI Obgdll wis Lyis Cond] @35,b) rasd) lasdl gslas) ddly LbB 3525 o
Wl Jloww eled Llgtll (ol Ly dilis oilion (oxd blow Gladl @l (el 0y pusnds o )] posnds
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HSV-1

Trir[) = UNCS38

TEK1 O(N!FS\ NEMO

IKK-£ IKK complex

Neurons/Oligodendrocytes/Other CNS cells

Figure 1. Erreurs innées de I'immunité conférant une prédisposition a l‘encéphalite herpétique infantile [1]. Les erreurs innées
monogéniques du circuit TLR3-IFN ou du snoRNA31 conférent une prédisposition a 'encéphalite herpétique du cerveau antérieur,
tandis que les erreurs innées de DBR1 sont a l'origine de I’encéphalite herpétique du tronc cérébral. La signalisation TLR3 est initiée
par la reconnaissance d'un ARNdb, induisant 'activation des voies IRF3 et NF-kB via TRIF, conduisant a la production d'TFN-o/f
et/ou d'IFN-A. Des mutations de six geénes de la voie de signalisation TLR3 (TLR3, UNC93B1, TRIF, TRAF3, TBK1 et IRF3, sur-
lignés en bleu) ont été trouvées chez des patients atteints de 1'encéphalite herpétique du cerveau antérieur. Des mutations de deux
autres genes du circuit TLR3-IFN (NEMO, STAT1, en orange) ont été trouvées chez des patients souffrant d'encéphalite herpétique
en méme temps que de mycobactéries. La déficience en snoRNA31 altére l'immunité intrinséque des neurones corticaux contre
le HSV-1. DBRI1 est une protéine qui fait la navette entre le noyau cellulaire et le cytoplasme. La déficience en DBR1 entraine un
métabolisme défectueux de I'ARN lariat et une altération de I'immunité intrinseque de la cellule. Les mécanismes moléculaires et
cellulaires moléculaires et cellulaires par lesquels les déficiences en snoRNA31 ou en DBR1 (en violet) provoquent I'encéphalite

herpétique du cerveau antérieur et du tronc cérébral respectivement, restent a disséquer en détail.

Figure 2. Erreurs innées de

I'immunité conférant une

prédisposition a la tuber-
culose sévere et les infec- -
tions mycobactériennes [2].
Représentation schématique de  |gyess
l'interaction entre les phago-
cytes/cellules dendritiques et
les lymphocytes T/cellules

NK. Les molécules en rouge
sont mutées chez les patients

atteints de maladies myco-

bactériennes et la tuberculose Dendritic cells/Phagocytes T Lymphocytes/NK cells

sévere.
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Résumé

Le systéme nerveux central est le siege de plusieurs atteintes associées a plusieurs déficits immunitaires,
il peut s’agir de nombreuses atteintes neurologiques infectieuses ou non infectieuses et d’atteintes psy-
chologiques. Parmi les atteintes neurologiques infectieuses, nous allons insister sur la prédisposition hérédi-
taire a I’encéphalite herpétique et a I’encéphalite du virus de West Nile. Nous passons aussi en revue a la
prédisposition aux méningites & méningocoques et pneumocoque, ainsi qu’a la prédisposition a la méningoen-
céphalite tuberculeuse.

Il existe actuellement 8 génes qui peuvent prédisposer sélectivement a encéphalite herpétique notamment au
niveau des lobes frontaux et pariétaux, ainsi qu’au niveau du tronc cérébrale. Cette prédisposition est causée
par des défauts génétiques associés a la voie TLR3-IFN-a/f, ou des défauts de I’'immunité intrinséque, notam-
ment le déficit en snoRNA31 et le déficit en DBR1. La transmission de cette maladie se fait selon un mode
autosomique récessif ou dominant. Pour I’encéphalite due au virus de West Nile, des auto-anticorps neutral-
isant I'l[FN-a et/ou —» causent une prédisposition accrue chez 35% des individus infectés. La prédisposition
aux germes encapsulés —principalement aux méningocoques- est due surtout aux déficits du complément,
notamment les défauts du complexe d’attaque membranaire. D’autres génes prédisposent aussi aux infections
invasives causées par les bactéries encapsulés tels que les pneumocoques, haemophilus et méningocoques.
Il s’agit essentiellement des erreurs innées de la voie TLR et IL-1R tels que IRAK4 et MYDSS8. Quant a la
prédisposition héréditaire a la tuberculose, elle peut étre due a plusieurs défauts génétiques de la Voie 1L-12/
IL-23-IFN-y. Parmi les défauts identifiés, une mutation particuliere TYK2 (P1104A) qui présente une forte
pénétration de la tuberculose (au moins 50%) dans les zones endémiques et semble étre responsable d'environ
1% des cas de tuberculose.

La prédisposition héréditaire aux infections du systeme nerveux central nous oblige a les rechercher devant
les premicres épisodes de cette infection, notamment I’encéphalite herpétique ou au virus de West Nile, toute
méningite purulente a germes encapsulés, et toute méningoencéphalite tuberculeuse.

1. Zhang, S.Y., Herpes simplex virus encephalitis of childhood: inborn errors of central nervous system cell-intrinsic immunity.
Hum Genet, 2020. 139(6-7): p. 911-918.

2. Errami, A., et al., Mendelian susceptibility to mycobacterial disease: an overview. Egyptian Journal of Medical Human
Genetics, 2023. 24(1): p. 7.
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Résumé

L'infection par le SRAS-CoV-2 se traduit généralement par des symptdmes bénins, mais dans environ 10 % des cas, elle
peut entrainer une pneumonie hypoxémique COVID-19, provoquant une maladie grave dans environ 3 % des cas. Le
risque de déces, qui est d'environ 1 % indépendamment de I'age et du sexe, augmente avec 1'age et est Iégérement plus
¢élevé chez les hommes. Nous passons en revue les principaux facteurs moléculaires et cellulaires qui contribuent a la
pneumonie critique a COVID-19. Certains facteurs génétiques jouent un réle dans le développement de la pneumonie
grave. Des erreurs innées des interférons de type I (IFN), telles que des déficiences en TLR3 et TLR7, sont observées
chez environ 1 a 5 % des patients de moins de 60 ans atteints de pneumonie grave, avec une proportion plus faible
chez les patients plus agés. En outre, des auto-anticorps préexistants qui neutralisent I'lFNa, I'l[FNf et/ou I'lFN® sont
observés chez environ 15 a 20 % des patients de plus de 70 ans atteints de pneumonie grave, la proportion étant plus
faible chez les patients plus jeunes. Ces facteurs sont responsables d'au moins 15 % des cas de pneumonie critique
COVID-19. La production d'TFN de type I par les cellules épithéliales respiratoires (dépendant du TLR3) et les cellules
dendritiques plasmacytoides (dépendant du TLR7) est cruciale pour la défense de 1'organisme contre le SRAS-CoV-2.
Une immunité IFN de type I insuffisante dans les voies respiratoires au cours des premiers stades de l'infection, qui
peut varier en fonction de 1'age et du sexe, peut contribuer a la propagation du virus et conduire a une inflammation

pulmonaire et systémique.
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Résumé

Les mycobactéries comprennent plus de 200 espéces omniprésentes, dont les plus pathogeénes sont Mycobac-
terium tuberculosis, agent de la tuberculose, Mycobacterium leprae, agent de la Iépre et M. ulcerans qui cause
I’'ulcére de Buruli. Cependant, les facteurs environnementaux et individuels, en particulier la génétique de
I'hote, jouent un role crucial dans le résultat de 1'exposition aux mycobactéries.

La premiere preuve moléculaire d'une causalit¢ monogénique des mycobactérioses est venue de 1'étude de la
susceptibilité mendélienne a la maladie mycobactérienne (MSMD). La MSMD confeére une sensibilité sélec-
tive aux mycobactéries peu virulentes chez des patients principalement pédiatriques. Ces patients peuvent
également présenter des formes sévéres de tuberculose et environ la moiti¢ développent une salmonellose
non typhoidique. A ce jour, MSMD est causée par 36 troubles différents identifiés dans 20 génes digtincts
(IFNGRI1, IFNGR2, IFNG, IL12RB1, IL12RB2, IL23R, IL12B, ISG15, USP18, ZNFX1, TBX21, STATI,
TYK?2, IRFS, IRF1, CYBB, JAK1, RORC, NEMO, et SPPL2A), toutes affectant la production et/ou la ré-
ponse a I'IFN-y ou les deux. La gravité et la pénétrance du MSMD dépend de 1'étiologie génétique et sont
inversement corrélées avec les niveaux résiduels d'IFN-y.

Bien que les études d'association pangénomiques aient identifié auparavant des loci associés a la prédisposi-
tion ou la résistance aux infections par M. tb, leurs résultats n'étaient pas cohérents ou reproductibles. Les
polymorphismes NRAMP1 montraient un effet hétérogene selon d’autres facteurs, tandis que les variants du
gene TOX avaient un rdle limité a la TB pulmonaire précoce. Cependant, 'identification des patients porteurs
de défauts en ILI2RB1, TYK2 et STAT1 souffrant de tuberculose, avec ou sans le phénotype clinique de la
MSMD, fourni la preuve que la tuberculose peut étre monogénique. La prédisposition aux mycobactéries peut
donc étre classée en deux types : une susceptibilité Mendélienne, résultant d'une transmission monogénique et
qui se manifeste principalement chez I’enfant sous forme de tuberculose primaire, et une susceptibilité com-
plexe, qui a une origine génétique composite et qui se manifeste généralement chez les adultes sous forme de
réactivation pulmonaire.

L'étude de ces défauts monogéniques contribue a la compréhension des mécanismes moléculaires des infec-
tions mycobactériennes chez 1'homme et au développement de nouvelles approches diagnostiques et thé-
rapeutiques pour améliorer la prise en charge et le pronostic. Ces découvertes comblent également le fossé
entre 1'hérédité Mendélienne simple et la génétique humaine complexe.
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Résumé

Les déficits immunitaires primitifs appelés actuellement « Innate Errors of immunity — IEIs » souffrent, mal-
heureusement encore, d'un sous-diagnostic avéré dans les pays a ressources limitées, en particulier en Afrique.
Ce sous-diagnostic pourrait étre attribué a la fois a la méconnaissance de ces pathologies par les cliniciens,
ainsi qu'a I'insuffisance des moyens diagnostiques en raison de 1'absence d'analyses spécialisées dans certaines
régions.

A travers notre présentation, nous proposons une stratégie diagnostique simple en utilisant les bilans de rou-
tine, ainsi que certains examens spécialisés disponibles dans de nombreux pays africains. Cette stratégie
repose a la fois sur l'expérience de notre laboratoire et sur les publications des experts spécialisés dans les
déficits immunitaires dans les pays a ressources limitées.

Cette exploration diagnostique se déroule en deux étapes distinctes. La premicre étape consiste en un bilan
de premiére intention, comprenant des examens courants tels que I'hémogramme et I'¢lectrophorése des pro-
téines. L'interprétation minutieuse de ces résultats, combinée a une approche clinico-biologique approfondie,
peut étre trés informative. Ce bilan initial permet d’orienter vers un ou plusieurs types de déficits immuni-
taires en fonction du type de réponse immunitaire qui semble altérée.

Le bilan de deuxiéme intention comprend des investigations immunologiques spécialisées telles que 1'analyse
des sous-populations lymphocytaires, le test a la DHR (dihydrorhodamine), etc. Ces examens permettront de
confirmer le déficit immunitaire primaire et d'identifier précisément sa nature.
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Résumé

L'angiocedéme héréditaire (AOH) est une maladie génétique rare qui se caractérise par des épisodes récurrents
d'enflure soudaine et douloureuse de différentes parties du corps. L'AOH est causé par des défauts génétiques
touchant la régulation du systeme de complément, qui est un élément clé de notre systéme immunitaire. Cette
perturbation entraine une production ou une fonction anormale de certaines protéines, ce qui provoque des
crises d'cedéme. Les régions les plus fréquemment touchées par I'enflure sont le visage, les lévres, les mains,
les pieds et la gorge, accompagnées de douleurs intenses et de difficultés respiratoires. L'AOH est classé en
trois types principaux, chacun étant associé a des déficiences spécifiques en inhibiteur de la C1 estérase (C1-
INH) ou a une augmentation de l'activité du facteur XII. Les crises d'AOH peuvent étre déclenchées par divers
facteurs tels que le stress, les traumatismes, les infections et certains médicaments.

Le diagnostic de I' AOH repose sur une évaluation clinique approfondie, des antécédents familiaux et des tests
de laboratoire spécifiques pour mesurer les niveaux de C1-INH et d'autres marqueurs du systéme de complé-
ment. Une fois diagnostiquée, la prise en charge de 'AOH vise a réduire la fréquence et la gravité des crises,
ainsi qu'a soulager les symptdmes associés.

Selon les recommandations de la World Allergy Organization (WAO) et de 'European Academy of Allergy
and Clinical Immunology (EAACI), il est essentiel d'éviter les déclencheurs connus de 'AOH et de mettre en
place un plan d'action d'urgence pour faire face aux crises. Des traitements tels que les antihistaminiques, les
anti-inflammatoires et les agents inhibiteurs du bradykinin peuvent étre utilisés pour atténuer les symptomes.
Dans les cas graves, une thérapie de remplacement, telle que I'administration de concentrés de C1-INH, peut
étre envisagée.

Une éducation adéquate du patient et de son entourage est également cruciale pour une gestion efficace de
I'AOH, en les informant sur la maladie, ses déclencheurs potentiels et les mesures a prendre en cas de crise.
Ces recommandations visent a améliorer le diagnostic précoce, la prise en charge appropriée et la qualité de
vie des personnes atteintes d'AOH.
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Summary

The dermatological manifestations of primary immune deficiency (PID) represent a frequency of 30 to 70%
according to studies. In Senegal, the first series of 30 cases of PID reported a frequency of 26% in 2020. The
severity of these conditions means that in our country (and even in the world), the current challenge is the
early diagnosis and follow-up of patients to improve their survival and quality of life. However, we are con-
fronted with a high cost of explorations for the immunological and genetic diagnosis of these diseases. Thus,
since dermatological involvement is considered by most studies as a marker of early diagnosis, at the pediatric
dermatology department of the Centre Hospitalier National d'Enfant Albert Royer, we have created since 2018
a follow-up cohort of patients with DIP whose diagnosis was suspected from dermatological opportunistic
conditions without HIV infection. The 10 tables of the phenotypic classification of the PID expert committee
of the international union of immunological societies allowed us to classify our patients. This allowed us to
report in 2022, 64 cases of PID collected between January 2018 and March 2021. Thus, the first STAT1 and
CARMIL?2 mutations in Senegalese patients with BCG-osis and disseminated tumor molluscum, respectively,
were found in 2022 and 2023 due to our interest in these conditions and the creation of this follow-up cohort.
The real challenge currently remains the curative treatment of these patients whose genetic profile is being
discovered as we go along. Indeed, our advocacy for the treatment of these patients is for the availability of
immunoglobulins and marrow allografts which are not yet accessible in our country.
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Résumé

Les cytopénies auto-immunes se définissent par une destruction immunologique d’un ou plusieurs €¢léments
figurés du sang par des auto-anticorps. Le plus souvent il s’agit d’une anémie hémolytique ou une throm-
bopénie immunologique ou les deux a la fois définissant un syndrome d’Evans. Chez I’enfant la cytopénie
auto-immune peut €tre secondaire a une infection ou étre inaugurale a une pathologie sous-jacente comme
une maladie auto-immune systémique ou un déficit immunitaire primitif en particulier quand elle devient
chronique sur plusieurs années.

Les déficits immunitaires primitifs ou erreurs innées de I'immunité (IEI) ne sont plus définis uniquement par
les infections : 1'auto-immunité fait partie du spectre clinique de plusieurs de ces maladies et est dominée par
les cytopénies auto-immunes, en particulier, le purpura thrombopénique immunologique (PTI) et les anémies
hémolytiques auto-immunes (AHAI).

Les problématiques que peut confronter le clinicien sont les situations ou les cytopénies auto-immunes sont
chronique, récidivantes et ou réfractaires aux différents moyens thérapeutiques au long cours dont 1’action
le plus souvent est similaire et consiste généralement en une suppression ou une modulation immunitaire
non spécifique, ce qui rend la prise en charge difficile, malgré le panel hétérogéne des traitements. Dans ces
situations les déficits immunitaires primitifs doivent étre diagnostiqués le plus tot possible pour permettre
l'initiation d'un traitement ciblé et éviter plusieurs lignes thérapeutiques inefficaces.

Dans cette présentation, nous nous sommes intéressées sur I’étude des cytopénies auto-immunes notamment
chroniques/réfractaires pour effectuer une évaluation clinique approfondie a fin de chercher des indicateurs ou
des paramétres utiles pour suspecter et dépister un déficit immunitaire primitif sous-jacent.
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Résumé

Les oligoéléments (OE) sont des micronutriments, présents dans notre organisme a 1’état de trace. Ils sont
indispensables a de nombreuses fonctions de 1’organisme. Ils agissent notamment en tant que cofacteurs
enzymatiques. Certains, tels que le fer, le zinc, le cuivre et le sélénium sont particulierement impliqués dans
I’immunité. Leur role s’exerce a la fois sur I’immunité innée et adaptative. En outre, ils neutralisent les dom-
mages potentiels causés par les espéces réactives de 1’oxygéne au niveau des tissus'?.

Des apports adéquats en micronutriments sont nécessaires pour que le systéme immunitaire fonctionne effi-
cacement. La carence en OE, généralement associée a des carences en protéines, augmente la sensibilité aux
infections et, a leur tour, les infections aggravent les carences en micronutriments.

Cet exposé sera limité a 1I’étude du fer et du zinc.

Le fer est I’élément trace le plus abondant de 1’organisme. 11 est essentiel pour toutes les cellules vivantes ou il
joue un role actif dans de nombreuses voies métaboliques. Le fer est I’un des constituants de I’hémoglobine,
de la myoglobine et d’enzymes jouant un role capital dans de nombreuses réactions métaboliques. Il contribue
aussi a I’optimisation du systéme immunitaire et joue un role fondamental dans la défense contre les infec-
tions®. Son role dans le développement cognitif de 1’enfant est démontré?.

La carence en fer, particulicrement fréquente dans les pays en développement, est associée a une réduction
de la capacité de phagocytose et de 1’activité des lymphocytes B et T. Ces anomalies se corrigent par la sup-
plémentation en fer’. Cependant ’utilisation aveugle de suppléments de fer peut déséquilibrer le microbiote
intestinal et augmenter la morbidité et la mortalité liées a certaines infections, notamment le paludisme, les
maladies diarrhéiques et la tuberculose®.

Le Zinc est un OE majeur et fondamental en nutrition et santé humaine. Il est avant tout un ion intracellulaire,
le pool plasmatique ne représente que 0,1 % du zinc corporel. Son role le plus important est lié a son implica-
tion dans la synthése des acides nucléiques et des protéines. Aujourd’hui jusqu’a 2000 facteurs de transcrip-
tion sont considérés comme €tant zinc-dépendants. IL contribue a de multiples fonctions physiologiques et
intervient dans ’activité de plus de 300 enzymes. Il est cofacteur de nombreuses réactions enzymatiques
impliquées dans la fonction immunitaire’.
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Le Zn joue un role central dans l'activit¢ de la NADPH oxydase des granulocytes neutrophiles et de I’activité
des cellules NK. Il joue un role de régulateur de I’immunité humorale et cellulaire et participe a la synthese
de la thymuline nécessaire a la maturation des lymphocytes.

Une carence en zinc peut induire une atrophie thymique, une diminution de la capacité de prolifération des
lymphocytes T, une diminution des lymphocytes TCD4 avec diminution de la production de cytokines mé-
diées par les lymphocytes Th1 (TNFq; 112; IFNy), ainsi qu’une diminution de la maturation des lymphocytes
B. Il est démontré que le zinc a une influence significative sur les infections virales®.

La carence en zinc est avant tout acquise, la forme congénitale par défaut génétique d’absorption (acroderma-
tite entéropathique) est trés rare. Le diagnostic de la carence en zinc devrait tenir compte du tableau clinique,
de la zincémie, mais aussi du test thérapeutique’.

L’absence de compartiment de stockage clair de zinc rend compte de notre dépendance d'un apport exogene
quotidien. Cependant la supplémentation en zinc doit toujours étre adaptée aux besoins individuels. L'exces
de zinc est principalement associé a une perturbation de I'homéostasie du cuivre'’.
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Résumé

Les infections bactériennes invasives sont une problématique majeure de santé publique en raison de leur
prévalence élevée, de leur potentiel de causer des maladies graves et potentiellement mortelles et de leur
impact économique élevé. Selon I'Organisation mondiale de la santé (OMS), les infections bactériennes sont
lI'une des principales causes de mortalité dans le monde, en particulier dans les pays a faible et moyen revenu.
Ces infections bactériennes invasives sont responsables de maladies telles que la bactériémie, la méningite et
la pneumonie. Ces maladies peuvent étre causées par une grande variété de bactéries, notamment Streptococ-
cus pneumoniae, Haemophilus influenzae, Neisseria meningitidis et Staphylococcus aureus.

Le traitement de ces infections bactériennes invasives implique généralement l'utilisation d'antibiotiques.
Cependant, la résistance aux antibiotiques est de plus en plus préoccupante dans le monde entier, ce qui peut
rendre le traitement de ces infections plus difficile et peut entrainer une augmentation de la morbidité et de la
mortalité.

L'épidémiologie des infections bactériennes invasives est complexe et dépend de plusieurs facteurs.

Elle varie en fonction du type de la bactérie impliquée, de la région géographique, du moment de l'année, des
groupes d'age et de I'état immunitaire de la population.

La surveillance est un élément incontournable dans la prise en charge de ces infections, permettant de

suivre leur évolution dans le temps, d’identifier les principales caractéristiques épidémiologiques des patients

touchés et évaluer les mesures de prévention, notamment vaccinales, mises en place au niveau national. La
pandémie de la COVID-19 a eu un fort impact sur I’incidence de ces infections bactériennes invasives selon
les pathogenes et leur mode de transmission.

Ces infections bactériennes invasives représentent toujours une problématique mondiale majeure de santé
publique, touchant des personnes de tous ages et de tous milieux socio-économiques. La prévention, la sur-
veillance et le traitement approprié de ces infections sont essentiels pour réduire leur prévalence leur gravité
et leur impact sur la sant¢ humaine.
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Summary

The first description of primary immunodeficiency in Kenya was reported on autopsy in 2014 (1). This was
followed by a period of inactivity, until 2018 when the first local A-project workshop was held to create
awareness on primary immunodeficiency disorders (PIDs). Two other A-projects were subsequently held in
2019 and in 2020. Following the successful A-projects, several other cases of PIDs have been diagnosed, with
a case report and a case series published in 2021 (2,3)

A-project workshops have been impactful in creating local awareness on PIDs, which has resulted in in-
creased referrals of patients suspected of PIDs, and increased diagnosis. Eleven other children have been
diagnosed between 2018 and 2023, comprising of 8 males and 3 females. The age at diagnosis was variable,
from birth to 10 years. They all presented with a history of recurrent infections, except for one who underwent
neonatal screening due to a sibling loss three years earlier from SCID. Eight had a positive family history of
early sibling death. Consanguinity was reported in only one case. The spectrum of PIDs among these cases is
3 SCIDs (2 confirmed JAK3 mutations); 3 Primary Antibody Deficiencies (1 Common Variable Immunodefi-
ciency (CVID) — NFKB mutation, and 2 suspected Transient Hypogammaglobulinaemia of Infancy); 1 Hy-
per IgE Syndrome (HIES) - autosomal dominant STAT3 mutation; 2 Phagocyte Defects (1 Severe Congenital
Neutropaenia - ELANE mutation and 1 X-linked Chronic Granulomatous Disease (CGD) - CYBB mutation);
1 Complement Deficiency (properdin gene mutation) and 1 case of cystic fibrosis (CFTR mutation). Seven
patients are alive and on follow-up with supportive management; two have had haematopoietic stem cell
transplantation (CGD and SCID).

Basic immune evaluation with serum immunoglobulin levels and lymphocyte subset enumeration is available
in Kenya, but at a high cost that is out of reach for many patients. Genetic testing is only available at referral
laboratories abroad, and is expensive. Supportive therapy with antimicrobial prophylaxis, immunoglobulin
replacement therapy with intravenous immunoglobulin, and granulocyte colony stimulating factor are avail-
able. Haematopoietic stem cell transplant is not available in Kenya and cases are referred abroad.

It is likely that many cases of PID in Kenya remain undiagnosed. There is need to continue creating awareness
and to support education and training of medical personnel so as to mitigate this. Efforts should also be made
to establish a national registry of PID patients.

Acknowledgments: A. Irungu, D. Marangu, J. Mbuthia, A. Migowa, D. Karimi, B. Kabera, J. Maranga
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Résumé

Les erreurs innées de I'immunité (IEI) se caractérisent par diverses manifestations cliniques dominées par
des manifestations infectieuses pouvant étre atypiques, récurrentes, chroniques ou séveres ; ainsi que des
manifestations non infectieuses, incluant les maladies auto-immunes, lymphoprolifératives, les granulomes
et/ou la malignité, qui contribuent de maniére substantielle a la morbidité et a la mortalité de ces pathologies.
Certaines données suggérent une corrélation entre les manifestations cliniques des IEI et 1'altération du mi-
crobiote intestinal. Ainsi de nombreuses IEI présentent une dysbiose microbienne résultant de la prolifération
de bactéries pro-inflammatoires ou d'une diminution des bactéries anti-inflammatoires avec des variations
dans la composition et la fonction de nombreux microbiotes. La dysbiose est mieux établie dans certaines IEI,
notamment dans le cadre du déficit immunitaire commun variable, du déficit sélectif en immunoglobuline A,
des déficits immunitaires combinés séveres, du syndrome de Wiskott-Aldrich, du syndrome Hyper-IgE, de la
polyendocrinopathie auto-immune-candidiase-dystrophieectodermique (APECED), de la dysrégulation im-
munitaire, de la polyendocrinopathie, du syndrome d'entéropathie liée au chromosome X (IPEX), du déficit
en récepteur IL-10, de la maladie granulomateuse chronique et de la maladie de Kostmann. Pour certaines
IEI, la prédominance spécifique des atteintes gastro-intestinales, respiratoires et cutanées, fréquemment as-
sociées a une dysbiose, justifie I'intérét de 1'identification du microbiome. L’intégration de la modulation du
microbiote en tant qu'approche thérapeutique ou mesure préventive de l'infection devient de plus en plus
pertinente devant une meilleure compréhension de la relation entre le microbiote intestinal, I'immunité de
I'hote et les maladies infectieuses, Ainsi, une stratégie prometteuse consiste a développer des prébiotiques,
des probiotiques, des postbiotiques et des transplantations microbiennes fécales optimisés pour rééquilibrer le
microbiote intestinal afin d’atténuer l'activité pathologique de nombreuses IEI.

Mots clés : erreurs innées de I'immunité, microbiome, dysbiose, stratégies thérapeutiques
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Résumé

L’annonce d’un déficit immunitaire primitif, c’est-a-dire d’une maladie grave et potentiellement mortelle
constitue toujours un choc pour le patient et sa famille. La confrontation au risque réel de sa propre mort ou
de celle de son enfant est potentiellement traumatique.

De méme, ’avénement d’une pathologie chronique, qui ne se guérit pas mais se traite, constitue toujours
une bascule vers une ere d’inquiétude. Irrémédiablement, il existe un avant et un apres : le diagnostic est la
ponctuation de la durée d’une vie et I’avénement de la maladie signe corporellement et/ou psychiquement la
perte définitive d’un bien-étre.

Les situations sont treés diverses, en fonction par exemple de I’age de I’enfant au moment du diagnostic, de
sa personnalité, de I’histoire de sa famille et de sa situation psycho-sociale. Le vécu d’une maladie chronique
par I’enfant et sa famille est donc toujours singulier.

Toutefois, il existe un certain nombre de réactions communes chez I’enfant, dont certaines peuvent constituer
un signe d’alerte pour les soignants et nécessiter une prise en charge spécifique. Nous vous les présenterons.

La dimension génétique de ces pathologies entraine ¢galement des questionnements et des problématiques
spécifiques, dont nous évoquerons les principales.

Les pathologies chroniques nécessitent la prise de traitements tout au long de la vie et les problémes
d’observance sont fréquents. La encore, il s’agit d’une problématique complexe, la prise du traitement étant
souvent articulée au vécu de la maladie par le patient. Nous développerons cet aspect de la prise en charge.
L’observance des traitements peut-étre particulierement délicate a 1’adolescence, période sensible dont les
enjeux entrent en contradiction avec les exigences de la maladie chronique et qui annonce un autre moment
phare de la prise en charge qu’est la transition vers les services adultes.

Nous développerons les aides possibles face a ces difficultés.
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Summary

Hematopoietic stem cell transplantation (HSCT) is a curative therapeutic approach for a variety of Inborn
errors of immunity (IEI). An essential component of HSCT is the conditioning regimen administered before
the hematopoietic cell infusion. Currently, more than 400 monogenetic IEIs have been identified. They are
a group of rare heterogeneous diseases. Patients may present with a variety of clinical symptoms includ-
ing a broad spectrum of infections, inflammatory manifestations, auto-immunity, and malignancy. The wide
clinical heterogeneity of patients, together with the absence of prospective studies, explain the difficulty to
recommend strictly defined pretransplant conditioning regimens for IEI patients. The available guidelines
are based on published data, center experiences, and expert opinions. However, several changes in these pro-
posed protocols may be necessary taking into consideration the patient's clinical condition and preexisting
co-morbidity, disease-specific parameters, center differences in experience, and availability of some of the
drugs. We Herein, review the different protocols of pretransplant conditioning regimens used in IEIs, their
indications as well as their toxicities.
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Summary

Lymphoproliferation (LP) in Inborn errors of immunity (IEI) refers to persistent polyclonal, oligoclonal, or
monoclonal proliferation of lymphoid cells in the clinical setting of IEI or immune dysregulation . LP as the
presenting feature of IEI, poses a diagnostic challenge as there are no guidelines on the diagnosis and manage-
ment of such cases.

We will present cases presented with non-malignant lymphoproliferative diseases to Children Cancer Hospi-
tal-Egypt and were found to have IEI from the period of 2018-2021.

There were 22 patients coming with a possible diagnosis of lymphoma due to hepatosplenomegaly and
lymphadenopathy. They were male/female:13/9. The median age of presentation and diagnosis were 48,72
months.11/22 had history of repeated minor infections. 4/21 had failure to thrive, 8/22 had positive criteria
of hemophagocytic lymphohistiocytosis (HLH), 8/22 had low immunoglobulin, 10/22 had cytopenias, 10/22
had abnormal lymphocyte subsets and 2/22 had elevated double negative T-cells. Genetic testing was done
to 18/22: 39% HLH, 26/5 had combined Immunodeficiency,13% had Innate Immune defect, 9% had pre-
dominantly antibody defect and 9% had autoinflammatory disease, finally 4% had phagocytic defect. Family
history was positive in 6/22.

Any early-onset nodal or extranodal LP in an appropriate clinical context must be investigated for an underly-
ing IEI and should be closely monitored for malignant transformation. Flow cytometry and molecular genet-
ics should be used in conjunction with morphology, to help in diagnosing cases especially challenging cases.
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Summary

PIDs are a group of mostly monogenic disorders arising from mutations in genes responsi-
ble for immune host defense and immunoregulation. Typical clinical features include recurrent
infections, autoimmunity, inflammatory lymphoproliferation, and malignancy. Common allergic symptoms
may also represent one of the PID related comorbidities. The recognition of A PID in the context of an allergic
phenotype is crucial to ensure prompt diagnosis and appropriate treatment. Indeed, clinical management and
expected outcomes are profoundly different from the ones reported for typical allergic conditions. Also, the
correct diagnosis could pave the way for targeted therapies

Some PIDs are more commonly associated with allergic manifestations (eczema, asthma, allergic rhinitis, or
food allergy), including Hyper-IgE syndromes (HIES), WAS and IPEX, for which Milner proposed the term
‘primary atopic syndromes [1]. High IgE plasma levels (often higher than 2,000 IU/mL) and/or peripheral or
organ-specific hypereosinophilia, associated with a variety of atopic symptoms, may be masquerading a PID/
IEL. Type I or immediate type hypersensitivity reactions are almost always IgE mediated against normally
nonpathogenic antigens (commonly called allergens).

According to the USIDNET registry, 1 in 5 PID patients attributable to a monogenic defect had eosinophilia
and/or an elevated IgE level. Type 2 inflammation has been reported in SCID patients, such as RAG1, RAG2,
ADA, DOCKS, CD40LG and JAK3 [2].

Prevalence of allergic comorbidities in PIDs is poorly estimated. In a recent publication, compiling data ob-
tained from a questionnaire from in 30 PID centers in 23 different countries, showed that a median of 16%
of patients experienced at least 1 allergic disease during their life course: asthma, atopic dermatitis, allergic
rhinitis and food allergy were the most frequent allergic manifestations [3]. However, data from the USIDnet
only showed that 69% of patients had at least 1 allergic manifestation (bronchial asthma in 46.9%). Predomi-
nantly antibody deficiencies and combined immunodeficiency were the 2 most frequent PIDs with allergic
disease with a frequency of 40% and 20%, respectively [2].

Data from the French PID registry (CEREDIH) on more than 7,000 patients show that at least 26% of them
experienced at least one allergic comorbidity at a median age at 1st manifestation at 4 years.

1. Milner J.D. Primary atopic disorders. Annu Rev Immunol. 2020;38:785-808. doi: 10.1146/annurev-immunol-042718-041553

2. Smith KL et al. Inborn Errors of Immunity Associated With Type 2 Inflammation in the USIDNET Registry. Front Immunol.
2022 Feb 22;13:831279. doi: 10.3389/fimmu.2022.831279. PMID: 35273610, PMCID: PMC8902297

3. El-Sayed ZA et al. Allergic manifestations of inborn errors of immunity and their impact on the diagnosis: A worldwide
study. World Allergy Organ J. 2022 Jun 17;15(6):100657. doi: 10.1016/j.waojou.2022.100657. eCollection 2022 Jun.
PMID: 35783543

4.  CEREDIH registry. www.ceredih.fr
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Summary

PIDs are a group of mostly monogenic disorders arising from mutations in genes responsible for immune host
defense and immunoregulation. Typical clinical features include recurrent infections, allergies, autoimmunity,
inflammatory lymphoproliferation, and malignancy. Common allergic symptoms may also represent one of
the PID related comorbidities.

Also, the correct diagnosis could pave the way for targeted therapies.

Since the first HSCT performed in a PID patient (1968 in the USA), many patients (both children and
teenagers and young adults) with a wider variety of PIDs have been cured by Hematopoietic Stem Cell
Transplantation (HSCT), partly thanks to a better management of care and knowledge in transplantation
biology and immunogenetics.

With improvements in care of patients with PID, including curative approaches, most outcome data are focused
on overall survival and incidence of complications. However, limited data are collected about the impact of
these interventions on QoL of patients with PID.

Overall, it can be difficult to assess QoL and publish QoL data in PID patients. Current challenges in this
area are partly driven by poor engagement with methodologists, hurdles to publish QoL studies in prominent
journals, as well as poor availability and engagement of health psychologists.

Similarly, most research in patients post-HSCT is centered on physical outcome measures and event-free
survival. Data focused on psychosocial outcomes and quality of life post-HSCT are often obtained in children
and limited data are available for patients who were treated with HSCT for a PID.

Recent data looking at long-term QoL and psychosocial outcomes in adults who underwent HSCT in childhood
for PID have been reported and demonstrate mixed outcomes.

This highlights the need for further research in the field of humanities and human sciences such as Patient-
Reported Outcome Measures (PROMs), Patient-Reported Experience Measures (PREMs), and Health-Related
Quality Of Life (HRQoL) to guide the development of screening protocols and to influence intervention.
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Summary

Primary Immunodeficiencies (also called Inborn Errors of Immunity) are chronic diseases usually diagnosed
during childhood or adolescence. It has now been well established that complications occur throughout the
life course of patients with all forms of PIDs. Tremendous improvements in patient diagnosis, management
and care have allowed for an improved survival in the last decades. But as patients will require long term
multidisciplinary management including transition care from the pediatric setting to adult services, patients,
caregivers, and healthcare professionals (including adult physicians) may face many - sometimes unforeseen
- challenges. As for many chronic diseases, it is now well established that an effective process is of utmost
importance to improve long term outcome of adolescents and young adults (AYA) with chronic conditions.

Transition has been defined as ‘a purposeful, planned process that addresses the medical, psychological,
and educational/vocational needs of AYA with chronic physical and medical conditions as they move from
child-centered to adult-oriented health care systems’. Timing and progression of transition preparation during
adolescence is key. Some tools assessing youth readiness for transition are available (mostly in English
language). Understanding and sharing transition practices of transition for patients with PID is an emerging
field in the PID community.

There are many unmet needs regarding how we approach the transition process, how chronic diseases such
as PID may impact adolescence, what are the specific transition requirements and challenges associated with
certain PIDs or with specific disease-related considerations such as learning difficulties, complex needs, prior
hematopoietic stem cell transplant or gene therapy.

Below are some key points and avenues for research:
* Guidelines or good/best practice recommendation that may be supported by local, national or international
evidence or research are needed.

- Delineating the key components of transition preparation and implementation

- Describing the objectives and measurable outcomes of transitional care

- Assessing the impact of chronic illness on physical, emotional, sexual, social, and cognitive
development, and the reciprocal impact of normal adolescent development on chronic illness
* Research to understand how chronic disease and intellectual impairment uniquely impact the process of
transition preparation and challenges they pose for transfer of care
* Identify the hurdles and prevent the consequences in young adulthood of ineffective, delayed, or unsuccessful
transition
» Highlight the value of clinical psychologists’ expertise, the need for AYA transition clinics and/or programs/
platforms.
* Also, transition care should be contrasted in the context of different healthcare systems.
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Classification of Common Variable
immunodeficiency using B-cell
Immunophenotyping
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Abstract:

Common variable immunodeficiency (CVID) is the most prevalent inborn error of immunity (IEI) and is typically
diagnosed in adults. It is characterized by reduced antibody production, resulting in infectious and non-infectious
complications. Diagnosing and treating CVID can be challenging due to the clinical heterogeneity, genetic and
environmental implications, and lack of consensus regarding diagnostic criteria. However, our understanding
of the pathogenesis, prediction, and management of non-infectious complications of CVID has improved by
the classifications of CVID patients into groups based on their clinical and immunological phenotypes. This
article provides a concise overview of CVID and its place among IEI/PID, a glimpse into the different proposed
classifications of CVID, and a short report of the firstimmunophenotypic classification of Moroccan CVID patients,

Keywords: common variable immunodeficiency, classification, EUROclass, immunophenotyping.
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NOM DE LA SPECIALITE : CEFICO 100 mg/5 ml, poudre pour suspension buvable en flacon. CEFICO 200 mg, comprimé pelliculé. COMPOSITION : CEFICO 100 mg/5 mi, poudre pour suspension buvable en flacon.
fa substance active est : Céfixime trihydraté. Les autres composants sont : saccharose, gomme arabique, aréme strawberry, benzoate de sodium. Excipients a effet notoire : Saccharose. CEFICO 200 mg, comprimé
pelliculé : Ja substance active est : Céfixime trihydraté. Les autres composants sont : cellulose microcristalline, amidon de mais, stéarate de magnésium, OPADRY Y-1-7000". "Composition de 'OPADRY Y-1-7000:
hydroxypropylméthylcellulose, dioxyde de titane, polyéthylene glycol 400. INDICATIONS THERAPEUTIQUES : Pour CEFICO 100 mg/5 mi, poudre pour suspension buvable en flacon : Elles sont limitées, chez
I'enfant de plus de 6 mois, aux infections dues aux germes définis comme sensibles, lorsque ces infections permettent une antibiothérapie orale et notamment : 1. Infections bronchiques et pulmonaires. 2.
Otites moyennes aigiies, notamment récidivantes. 3. Pyélonéphrites aigués en relais d'une antibiothérapie parentérale d’au moins 4 jours.4. Infections urinaires basses chez I'enfant de plus de 3 ans et en
dehors des états infectieux sévéres. Il convient de tenir compte des recommandations officielles concernant I'utilisation appropriée des antibactériens. Pour CEFICO 200 mg, comprimé pelliculé : Elles sont
réservées a l'adulte et sont limitées aux infections dues aux germes définis comme sensibles, lorsque ces infections permettent une antibiothérapie orale et notamment : 1. Pyélonéphrites aigués sans
uropathie. 2. Infections urinaires basses compliquées ou non a I'exception des prostatites. 3. Surinfections bactériennes des bronchites aigties et exacerbations des bronchites chroniques. 4. Pneumopathie
d'allure bactérienne. 5. Sinusites et otites aiges. 6. Urétrite gonococcique masculine. Il convient de tenir compte des recommandations officielles concernant I'utilisation appropriée des antibactériens.
CONTRE-INDICATIONS : Allergie connue au céfixime ou a un antibiotique du groupe des céphalosporines, ou a I'un des excipients. EFFETS INDESIRABLES : Affections hématol etdu
lymphatique : Hyperéosinophilie, thrombocytose, thrombocytopénie, leucopénie, neutropénie et agranulocytose. Trés rares : cas danémie hémolytique. Affections gastro- -intestinales : Douleurs
abdominales, diarrhées, nausées, vomissements, dyspepsie. Troubles généraux et anomalies au site d'administration : Fiévre. Infections et infestations : Colites pseudo-membraneuses. Affections du
systéme immunitaire : Eruption cutanée, prurit, rares cas de réactions anaphylactiques telles qu'urticaire ou angioedeme. Investigations : Elévation modérée et transitoire des transaminases ASAT et ALAT
et des phosphatases alcalines. Faible augmentation de I'urée sanguine et de la créatininémie. Affections du systéme nerveux : Céphalées, vertiges. Fréquence inconnue : des cas de convulsion ont été
rapportés avec les céphalosporines incluant le céfixime. Les bétalactamines incluant le céfixime prédisposent le patient au risque d'encéphalopathie (qui peut inclure des convulsions, une confusion, des
troubles de la conscience ou des mouvements anormaux) et, particulierement, en cas de surdosage ou datteinte de la fonction rénale. Affections du rein et des voies urinaires : Insuffisance rénale aigué
par néphrite interstitielle. Affections de la peau et du tissu sous-cutané : Trés rares cas d'éruptions bulleuses (érythéme polymorphe, Syndrome de Stevens-Johnson, Syndrome de Lyell), syndrome
d’hypersensibilité médicamenteuse (DRESS). Déclaration des effets indésirables suspectés : La déclaration des effets indésirables suspectés aprés autorisation du médicament est importante. Elle permet
une surveillance continue du rapport bénéfice/risque du médicament. POSOLOGIE et MODE D’ADMINISTRATION : CEFICO 100 mg/5 mi, poudre pour suspension buvable en flacon Posologie : La posologie de
CEFICO chez I'enfant (au-dessus de 6 mois) est de 8 mg/kg/jour en deux administrations, a 12 heures d'intervalle, soit 4 mg/kg et par prise. La suspension buvable est a reconstituer par addition d'eau jusqu'au
trait de jauge et a agiter avant I'emploi. Présentations préconisées en fonction de I'dge : 6 mois a 12 ans (CEFICO 100 mg/5 ml, poudre pour suspension buvable en flacon). > 12 ans et adultes (CEFICO,
comprimé pelliculé a 200 mg). La dose par prise est indiquée, en fonction du poids de I'enfant, sur le piston de la pipette graduée en kg. Elle se lit donc directement sur les graduations de la pipette. Ainsi, le
point indiqué correspond a la dose pour une prise. Deux prises par jour sont nécessaires. Par exemple, la graduation 10 kg correspond a la dose a administrer par prise pour un enfant de 10 kg, et ce, deux
fois par jour. Chez l'insuffisant rénal : Lorsque les valeurs de la clairance de la créatinine sont supérieures a 20 ml/mn, il n'est pas utile de modifier la posologie. Pour des valeurs inférieures, y compris chez
les patients hémodialysés, la posologie de céfixime ne devra pas dépasser 4 mg/kg/jour, en une administration. Chez I'insuffisant hépatique : Il n'est pas nécessaire de modifier la posologie. CEFICO 200 mg,
comprimé pelliculé : La présentation CEFICO 200 mg, comprimé est préconisée chez I'enfant de plus de 12 ans et chez I'adulte. Posologie : Chez I'adulte : La posologie de CEFICO est de 400 mg/j, en deux
administrations, a 12 heures d'intervalle, d'un comprimé dosé a 200 mg. Dans les urétrites gonococciques I'efficacité est obtenue avec une prise unique de deux comprimés a 200 mg. La présentation CEFICO
200 mg, comprimé est préconisée chez I'enfant de plus de 12 ans et chez I'adulte. Chez le sujet 4gé : Lorsque la fonction rénale est normale, il n'est pas nécessaire de modifier la posologie chez le sujet agé.
Chez I'insuffisant rénal : Lorsque les valeurs de la clairance de la créatinine sont supérieures a 20 ml/min, il n'est pas utile de modifier la posologie. Pour des valeurs inférieures, y compris chez les patients
hémodialysés, la posologie de céfixime ne devra pas dépasser, 200 mg/j en une administration. Chez l'insuffisant hépatique : Il n'est pas nécessaire de modifier la posologie. Mode d’administration : Voie
orale. EFFET SUR LAPTITUDE A CONDUIRE DES VEHICULES ET A UTILISER DES MACHINES: En cas de survenue d'effets indésirables tel qu'une encéphalopathie (qui peut inclure des convulsions, une
confusion, des troubles de la conscience ou des mouvements anormaux) (voir rubrique effets indésirables), le patient ne doit pas conduire ou utiliser de machines. .CONDITIONS DE PRESCRIPTION ET DE
DELIVRANCE : Tableau A (Liste 1). CODE/DATE DE REVISION : ML.06.2018. Pour tout complément d'information, contacter COOPER PHARMA 41, rue Mohammed Diouri, Casablanca. Maroc. Tél : +212 (522)
4532 00. Fax:+212(522) 30 48 53.
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