DI GEORGE
=CATCH 22

=22q11

= Sd velo-cardio-facial 

· Secondaire à malformation des arcs branchiaux 3-4=> associé à malformation des parathyroïdes, cœur, palais et luette, œsophage
· CATCH: Cardiaque, Anomalie faciale (philtrum court, hypertélorisme, fente palpébrales anti-mongoloïdes, hypoplasie mandibulaire, oreille basse implantée et mal ourlées), Thymus hypoplasie, Cleft palate, Hypocalcémie 

· 30% avec Sd CHARGE associé 

· 15% avec mère diabétique

PAS OU PEU de thymus => anomalie de la fonction des cellules T plus ou moins prononcé avec:

· infections opportunistes à germes peu pathogènes ou champignon ou virus 

· Rapport augmenté de Lymphocytes B

· Faible réponse des lymphocytes à l'activation par mitogènes

