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Réarrangement des Immunoglobulines

*Plusieurs segments de génesV

eDiversité combinatoire :
V4 etV-D

*Diversité jonctionnelle
eN insertions

-Acides aminés non codés
-Réle de la TdT (Terminal Deoxynucleotidyl Transferase)

*Mutations somatiques
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Réarrangement des Immunoglobulines
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Réarrangement des Immunoglobulines : cas du BCR
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Réarrangement des Immunoglobulines : cas du BCR
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Comment est il possible qu’un antigene soir reconnu par de nombreux anticorps avec des dffinités
différentes ?

Les mutations somatiques
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Figure 4-25 Immunobiology, 7ed. (© Garland Science 2008)
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Les mutations somatiques
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Figure 423 | biology, 7ed.(© Garland Schonce 2008)

H“j *Activation-Induced (Cytidine) Deaminase (AID) qui convertit des cytosines en Uracils au niveau des séquences S

* Uracil DNA glycosylase (UNG) qui enleve les bases dU

Figure 4-22 Immunobiology, 7ed. (© Garland Science 2008) » Apyrimidic/apurinic-endonuclease (APE) qui répare les sites sans bases.
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Comment Les LB passent de la production des IgM aux IgG ?
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Interaction CD40/CD40L

Nature Reviews | Immunology
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Commutation de classe « Switchy»
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Figure 4-27 part 2 of 2 Immunobioclogy, 7ed. (© Garland Science 2008)
Figure 4-27 part 1 of 2 Immunobioclogy, 7ed. (© Garland Science 2008)

Le switch produit une protéine fonctionnelle
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Commutation de classe « Switchy

Antigen recognition induces
expression of effector
molecules by the T cell, which
activates the B cell
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Role of cytokines in regulating expression of antibody classes
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Figure 9-13 Immunobiology, 7ed. (© Garland Science 2008)
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Tolérance centrale
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Mécanismes de reconnaissance & d’action

Light-chain V region
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Quand le processus de maturation est imparfait : Déficits Inmunitaires innée

Antigen

Agammaglobulinémie liée a I’X
e Maladie de Bruton, lere PID décrite
* Trouble Immunitaire rare (1/200000)

* Plus hommes que de femmes, li€ aux Chrs X

e Caractérisé par des maladies infectieuses a répétition
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Quand le processus de maturation est imparfait : Déficits Inmunitaires innée

Immunodéficience hyper IgM

* Entité hétérogene
* Pouvant se présenter a tout age
* Infections récurrentes & Réponses vaccinales incompletes

* Présence de lymphocyte B, — et une immunité T normale ou quasi normale.

*Dysplasie ectodermique hypohidrotique avec immunodéficience : absence de la proteine
NEMO

* mV\_gn__)O_ﬁm Iv\ﬁm_\. _ WZ lie au Chrs X An D40 _|v association avec une anomalie de I'expansion des LT antigéne spécifiques

* Deéficience de AID : moins sévere
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Quand le processus de maturation est imparfait : Déficits Immunitaires innée

Immunodéficience hyper IgM

L

Nature Reviews | Inmunology
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