Syndrome de Wiskott-Aldrich

de freres ou de sceurs si elles sont réalisées quand le patient a moins de
5 ou 6 ans et avant qu’il n’ait développé une complication importante,
telle que des infections virales séveres ou un cancer. Le taux de réussite
des greffes a partir de donneurs compatibles sans lien de parenté diminue
avec l’age, ce qui rend difficile la décision de greffer des adolescents ou des
adultes atteints du WAS. Les cellules souches du sang de cordon ombilical,
entierement ou partiellement compatibles, ont été utilisées avec succes
pour la reconstitution immunitaire et la correction des anormalités au niveau
des plaquettes chez quelques patients atteints du WAS. Cette méthode peut
étre envisagée en ’absence d’un frere ou d’une sceur compatible, ou d’un
donneur entierement compatible sans lien de parenté. Contrairement aux
excellents résultats des greffes HLA compatibles, la greffe de moelle osseuse
haploidentique (l’utilisation d’un parent comme donneur) donne de moins
bons résultats que les greffes HLA identiques.

ATTENTES

Trente ans auparavant, le Syndrome de Wiskott-Aldrich classique était l’un
des plus graves déficits immunitaires primaires, avec une espérance de vie de
2 a 3 ans seulement. Bien qu’il reste une maladie grave, pouvant entrainer
des complications extrémement graves, de nombreux garcons atteignent la
puberté et I’age adulte, vivent des vies productives et ont eux-mémes des
enfants. Les plus vieux greffés de la moelle osseuse ont maintenant vingt a
trente ans et semblent étre guéris, sans avoir développé de malignités ou de
maladies auto-immunes.
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NOTES
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