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inés non codés 
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eoxynucleotidyl Transferase)

• M
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atiques
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SSR
 juxtaposés

G
énération des épingles à 

cheveux aux bouts codants 
d’A

D
N

G
énération des nucléotides 

palindrom
iques

A
dditions des nucléotides N

 

A
ppariem

ent des brins
Élim

ination des nucléotides non 
appariées par une exonucléase

Les vides sont com
blés par synthèse 

et ligature d’A
D

N

Figure 27 : R
eprésentation schém

atique du processus m
oléculaire l’excision et 

                    addition des nucleotides lors du réarrangem
ent génique.

L’ouverture de l’épingle à cheveux engendre la form
ation d’un bout d’AD

N
 sim

ple brin qui étais à l’origine bi-

caténaire. C
’est cette caractéristique qui perm

et alors la form
ation des séquences palindrom

iques, com
m

e TC
G

A et 

ATAT représentées dans la figure. L’ajout de nucléotides de m
anière aléatoire par la TdT. C

ette addition de 

nucleotides ce fait sans existence de m
atrice d’AD

N
, on parle alors de séquence N

 (N
on-tem

plated). La diversité de 

la nature des séquences P &
 N

 participe à la diversité des im
m

unoglobulines.

Les flèches blanches représentent l’ordre chronologique du processus.

Action de la TdT
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Com
m

ent est il possible qu’un antigène soir reconnu par de nom
breux anticorps avec des affinités 

différentes ?

Les m
utations som

atiques
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Les m
utations som

atiques

• A
ctivation-Induced (C

ytidine) D
eam

inase (A
ID

) qui convertit des cytosines en U
racils au niveau des séquences S

• U
racil D

N
A

 glycosylase (U
N

G
) qui enlève les bases dU

• A
pyrim

idic/apurinic-endonuclease (A
PE) qui répare les sites sans bases.
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n
se p
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d
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• C
h
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g
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t

d
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o - Ig
M

–
 2

o - Ig
G
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A

 o
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1
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g
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ta
l

Ig
M
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G

T i t r e d’Acs

J1
5

J6
 (ap

rès rap
p
el) 

Com
m

ent Les LB passent de la production des IgM
 aux IgG

 ?

C
om

m
utation de classe
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Interaction C
D

40/C
D
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Tolérance centrale

Figure 17 : R
eprésentation schém

atique de la révision du récepteur.
D

ans le cas d’interaction du récepteur des cellules B-im
m

atures avec des antigènes induisant une forte interconnexion des 

récepteurs, le développem
ent des cellules s'arrête et les taux d’IgM

 de surface sont fortem
ent réduits. Puisque les protéines RAG

 

sont toujours exprim
ées,  un ré-arrangem

ent uniquem
ent des chaines légères peut avoir encore lieu afin de changer la nature du 

récepteur et ainsi la nature de l’interaction avec les antigènes. C
ela va aboutir à un ré-arrangem

ent fonctionnel, aboutissant ainsi 

à la poursuite de la m
aturation de la cellule B au niveau périphérique. Lorsque le nouveau ré-arrangem

ent n’est productif, dans 

ce cas un autre m
écanism

e de ré-arrangem
ent va être enclencher. Si aucune révision n’est productive, dans ce cas alors la cellule 

va m
ourir par apoptose et sera élim

iner du répertoire. Forte liaison des IgM
 

avec un antigène du soi

A
rrêt du développem

ent de la cellule B
 et 

persistance du ré-arrangem
ent des chaines légères 

Expression d’un nouveau récepteur 
ayant une spécificité différente 

R
écepteur non auto-réactif : 

m
igration vers la périphérie 

et poursuite de la 
m

aturation 

R
écepteur auto-

réactif : La cellule B
 

subit l’apoptose

Cellule B im
m

ature (M
oelle O

sseuse)
M

olécule du soi 
polyvalente

M
olécule du soi 
polyvalente

M
olécule du soi 

Soluble
M

olécule du soi de 
faible affinité

Pas de réaction contre le 
soi 

D
élétion clonale ou révision 

du récepteur
M

igration à la périphérie
M

igration à la périphérie
M

igration à la périphérie

A
poptose

C
ellule B

 anergique
C

ellule B
 m

ature
(C

lone ignorant)
C

ellule B
 m

ature

Figure 16 : D
ifférents devenir des lym

phocytes B
 im

m
ature suite à l’interaction avec l’antigène.

La nature de l’interaction entre l’antigène et le BC
R conditionne le devenir du lym

phocyte B im
m

ature. Lorsque le BC
R interagit avec 

des m
olécule du soi m

ultivalentes, Les cellules sont soit élim
inés ou bien subissent une révision (panneau de gauche). Les cellules 

anérgiques portent peu de BC
R

 et sont générées suite à l’activation des cellules B-im
m

atures par des antigènes du soi solubles 

capables d’interconnecter les BC
R. Il existe deux types de cellules B m

atures, dont les clones ignorants n’induisent pas de réponse 

im
m

unitaires leurs m
aturation a été réalisé suite à l'interaction avec un antigène de faible affinité. Les cellules B im

m
atures ne 

rencontrant pas l’antigènes poursuivent leur différenciation au niveau des organes lym
phoïdes périphériques après avoir quitter la 

m
oelle osseuse.
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Q
uand le processus de m
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•  M
aladie de Bruton, 1ere PID

 décrite

•  Trouble Im
m

unitaire rare (1/200000)

•  Plus d’hom
m

es que de fem
m

es, lié aux C
hrs X

•  C
aractérisé par des m

aladies infectieuses à répétition 

•  A
rrêt de la m

aturation au stade pre-B

•  le gène responsable est la Btk 

A
gam

m
aglobuliném

ie liée à l’X

41



Q
uand le processus de m

aturation est im
parfait  : D

éficits Im
m

unitaires innée

II- C
e

llu
le

s d
e

 l’im
m

u
n

ité
 a

d
a

p
ta

tiv
e

Lym
phocytes B

42

Im
m

unodéficience hyper IgM

•  Entité hétérogène
•  Pouvant se présenter à tout âge
•  Infections récurrentes &

 R
éponses vaccinales incom

plètes

•  Présence de lym
phocyte B, – et une im

m
unité T

 norm
ale ou quasi norm

ale.

D
ysplasie ectoderm

ique hypohidrotique avec im
m

unodéficience : absence de la protéine 

N
EM

O

 Syndrom
e H

yper IgM
 lié au C

hrs X
 (C

D
40L): association avec une anom

alie de l’expansion des LT antigène spécifiques

 D
éficience de A

ID
 : m

oins sévère
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