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RATIONNEL DE L’ETUDE  
 
Ces dernières années ont vu l’avènement de l’immunothérapie anticancéreuse qui a permis 
de révolutionner la prise charge de certains cancers. Les indications se multiplient et de 
nouvelles cibles sont identifiées (1).  
 
De par leurs mécanismes d’action, les inhibiteurs de checkpoint (ICP) exposent principalement 
à un risque de toxicité immunologique, majorée en cas de combinaison thérapeutique (2). Il a 
également été bien démontré que les personnes présentant une maladie auto-immune sous-
jacente étaient particulièrement exposées à la survenue de ce type d’évènements indésirables 
(3). 
 
Les déficit immunitaires primitifs constituent un groupe hétérogène de maladies rares 
pouvant toucher des patients enfants et adultes. Les principales manifestations cliniques de 
ces affections sont infectieuses, mais il existe également un sur-risque de pathologies auto-
immunes et cancéreuses (4). 
 
Alors que ces patients ont un système immunitaire défaillant, quantitativement et 
qualitativement, il n’existe à notre connaissance pas de données spécifiques sur l’utilisation 
d’ICP dans cette population.  
 
OBJECTIFS  
 

1. Objectif principal : 
- Déterminer la tolérance des ICP chez les patients porteurs de DIP (complications 

infectieuses et auto-immunes).  
2. Objectifs secondaires : 

- Déterminer l’efficacité de l’utilisation des ICP : réponse (RECIST), OS, ORR. 
- Identifier l’indication de l’ICP : type de cancer. 



 
CRITÈRES GÉNÉRAUX  
 
- CRITÈRES D’INCLUSION  

 
• Patients porteurs de DIP selon la classification internationale (5)  

 
• Inclus ou incluable dans le registre national du CEREDIH 

 

• Traitement par ICP reçu pour un cancer 
 

 
DEROULEMENT DE L’ETUDE 
 
Il s’agit d’une étude rétrospective multicentrique nationale descriptive. 
Le recueil de données concerne des patients porteurs de DIP ayant débuté un traitement par 
ICP en France entre le 01/01/2015 et le 31/12/2019. 
Un appel à observations est effectué par le réseau du Centre de Référence Déficits 
Immunitaires Héréditaires (CEREDIH). Les patients seront identifiés à partir des dossiers 
médicaux dans chaque centre du CEREDIH (un médecin responsable par centre). 
A l’inclusion, chaque patient vivant recevra la notice d’information. 
Les données anonymisées seront transmises au Dr Comont qui constituera une base sécurisée 
hébergée à l’Institut des Maladies génétiques (Imagine).  
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