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REVUE MEDICALE SUISSE

Atteintes de la sphere ORL et cervico-
faciale dans la maladie a IgG4
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Pre MINERVA BECKER®, JAN PHILIPP NIEKE®, Prs JORG D. SEEBACH", BASILE LANDIS® et Dr NILS GUINAND?

Rev Med Suisse 2020; 16: 1870-5

Rare et encore peu connue, la maladie a immunoglobuline G4
(1gG4) est multiorganique et se manifeste fréquemment dans la
sphére oto-rhino-laryngologique et cervico-faciale. Dans ces cas,
les glandes lacrymales et salivaires sont les plus fréquemment
touchées, présentant des tuméfactions, infiltrations et pseudo-
tumeurs. Le diagnostic reste un défi; il repose sur des critéres
cliniques, sérologiques, radiologiques et histopathologies qui
visent a la distinguer des nombreuses maladies de présentations
cliniques similaires. A Phistologie, on retrouve un infiltrat
lymphoplasmocytaire riche en plasmocytes 1gG4+, une fibrose
storiforme et des phlébites oblitérantes. Les glucocorticoides
sont la premiére ligne de traitement et peuvent étre associés a
d’autres immunosuppresseurs. Le pronostic est favorable si le
traitement est initié rapidement. Les récidives sont courantes.
Un retard diagnostique peut avoir des conséquences multi-
organiques sévéres.

ENT and head and neck manifestations of the IgG4-
related disease

IgGy-related disease is a rare multi-organic inflammatory disease
that frequently involves the ENT and head and neck areas. In these
cases, salivary gland and lacrimal gland involvement is very common
and includes enlargement, infiltration, and formation of pseudo-
tumours. Diagnosis of IgG4 related disease remains a challenge
and relies on several clinical, serological, radiological and histo-
pathological criteria to differentiate from other diseases with similar
clinical presentation. Histology reveals IgG4 positive lymphoplas-
mocytic infiltrates, storiform fibrosis and obliterative phlebitis.
Glucocorticoids are the first line of treatment and can be combined
with other immunosuppressants. The prognosis is favorable if
treatment is initiated early. Recurrences are common. Delay in
diagnosis can have severe multi-organic consequences.

INTRODUCTION

Encore méconnue des praticiens oto-rhino-laryngologistes
(ORL), la maladie a immunoglobuline G4 (IgG4) est une
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maladie fibro-inflammatoire. Suggérée en 2001 suite a la mise
en évidence d’un taux sérique €levé d’IgG4 chez des patients
avec pancréatite sclérosante,' elle est définie comme maladie
systémique en 2003, suite a la mise en évidence d’atteintes
extrapancréatiques caractéristiques chez des patients pris en
charge pour une pancréatite auto-immune.” Responsable
d’atteinte souvent multisystémique, synchrone ou méta-
chrone,’ elle touche dans plus de la moitié des cas la sphere
ORL et cervico-faciale,* ce qui en fait la deuxieme atteinte la
plus fréquente apres le pancréas.” Caractérisée par 'appari-
tion d’une ou plusieurs lésions tissulaires, sous forme d’une
tuméfaction indolente, ou plus rarement d’une 1ésion infiltra-
tive, ’histologie révele un infiltrat lymphoplasmocytaire riche
en plasmocytes IgG4+, une fibrose d’aspect caractéristique
(storiforme) et souvent des phlébites oblitérantes.® De
maniere inconstante, une élévation des IgG4 sérique est mise
en évidence’ mais est absente chez 30 a 49% des patients.*
Rare et de présentation variable, la maladie a IgG4 reste un
défi diagnostique, notamment en raison de sa proximité en
termes de présentation clinique avec d’autres pathologies,
auto-immunes, inflammatoires ou néoplasiques, telles que le
syndrome de Sjogren, les vasculites associées aux anticorps
anticytoplasme des polynucléaires neutrophiles (ANCA), ou
les lymphomes.®? L’association de criteres cliniques, sérolo-
giques, radiologiques et histopathologiques d’exclusion et
d’inclusion permet d’orienter le clinicien.” Dans la littérature,
les noms donnés a cette pathologie sont nombreux et font
l’objet d’un article de consensus." Afin d’alléger la lecture
nous avons retenu «maladie a IgG4».

Cet article vise a mettre en évidence la diversité des atteintes
de la sphére ORL et cervico-faciale en lien avec la maladie a
IgG4 et d’en préciser les aspects cliniques et thérapeutiques.

VIGNETTE CLINIQUE

Il'y a quatre ans, a age de 38 ans, une patiente présente des
céphalées rétro-orbitaires, une cécité unilatérale, une névralgie
trigéminale, le tout du c6té gauche, sans autre symptome. La
prise en charge initiale a lieu en Espagne ou le bilan radiologique
est suggestif d’une sphénoidite gauche avec extension au sinus
caverneux. Apres quatre semaines d’antibiothérapie et de
corticothérapie, les symptomes, hormis la baisse de I'acuité
visuelle, régressent mais récidivent des Iarrét du traitement. Du
tissu inflammatoire sans germe est retrouvé lors de I’exploration
endoscopique du sinus sphénoide. Le diagnostic de syndrome de
Tolosa-Hunt est retenu. La situation clinique est stable avec un
traitement minimum de 15 mgfjour de prednisone per os. A son
arrivée a Geneéve, fin 2017, un bilan radiologique de contrdle par
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CT-scan et IRM est réalisé et montre une progression de
Pinfiltration du sinus caverneux et du cavum de Meckel, ainsi
qu’une infiltration pachyméningée temporo-polaire gauche, de la
fissure orbitaire inférieure, de la grande aile du sphénoide avec
extension le long de la tente du cervelet ainsi qu’une atteinte
périneurale du nerf optique, du nerf trijumeau (V2/V3) et du nerf
auriculo-temporal gauche, un comblement quasi complet du
sinus sphénoide gauche avec rehaussement de la muqueuse et un
comblement de 'apex pétreux suggérant le diagnostic de maladie
2 IgG4 sans modification du traitement. A la suite d’'un nouveau
déménagement, la patiente est perdue de vue jusqu’en
septembre 2019, intervalle durant lequel un traitement de
méthotrexate concomitant est introduit. A son retour, les
traitements sont progressivement diminués suite a la bonne
évolution clinique et radiologique documentée par IRM faisant
état d’'une nette régression des signes en dehors d’une atrophie
progressive du nerf optique et de la persistance d’une atteinte
inflammatoire du sinus sphénoide gauche. Dans le cadre de
récidives des douleurs hémifaciales, un CT-scan en mars 2020
(figure 1) montre un comblement oto-mastoidien gauche avec
lyse osseuse du toit de la mastoide. Une mastoidectomie avec
biopsie est réalisée. La biopsie est compatible avec une maladie a
IgG4. En raison d’effets secondaires tels que prise de poids
importante, d’insomnies et d’'une acné en lien avec la
corticothérapie, la patiente bénéficie d’un traitement de
rituximab actuellement en cours. Lévolution est progressivement
favorable.

EPIDEMIOLOGIE

Lépidémiologie de la maladie a IgG4 n’est qu’imparfaitement
connue, avec une prévalence, tres probablement sous-esti-
mée,” d’environ 0,28 4 1,08 cas pour 100000 personnes.'? Le
ratio homme-femme est compris entre 2,8 et 3,5:1° mais chute
a 1:1 pour les cas avec une atteinte des organes de la téte et du
cou.” Il s’agit d’une pathologie qui est diagnostiquée typique-
ment dans la 5° décennie." Il existe également des cas décrits
chez l'enfant de présentation clinique similaire a l'adulte.™
Aux HUG, le diagnostic de maladie a IgG4 a été évoqué chez
97 patients adultes entre 2012 et 2018. Le diagnostic a été
confirmé chez 16 d’entre eux, dont 8 présentaient une atteinte
de la sphere ORL et cervico-faciale.'

CT-scan en coupes fines du
rocher gauche montrant une
atteinte mastoidienne

FIG 1

Les coupes axiale (A), coronale (B) et sagittale (C) montrent un comblement
des cellules mastoidiennes gauches associé a une destruction osseuse au niveau
du tegmen mastoidien (fleches), localisation de la Iésion récidivante et cible de
la biopsie.

PRESENTATION CLINIQUE AVEC ATTEINTE
DE LA SPHERE ORL ET CERVICO-FACIALE

La présentation clinique est tres variable, souvent subaigué, et
P’évolution peut étre discontinue. Typiquement, on retrouve
une tuméfaction le plus souvent symétrique d’une ou plusieurs
paires de glandes salivaires ou lacrymales. Une perte pondérale
ainsi qu'une asthénie peuvent étre initialement présentes. Il n’y
a en général pas de fievre associée.’ Dans 10% des cas, une
atteinte multiorganique est présente (tableau 1).°

Maladie de Porbite a I1gG4

L’ensemble des unités anatomiques de orbite peut étre atteint.
17% des patients avec une maladie a IgG4 présentent une
atteinte de cette région."” Elle peut étre difficile a différencier
d’une pathologie maligne, en particulier en cas d’atteinte
unilatérale et diffuse rendant la biopsie mandataire.'

Dacryoadénite a IgG4

Initialement connue sous le terme de dacryoadénite scléro-
sante chronique, il s’agit de la présentation la plus fréquente.
Elle peut étre unique ou associée a une atteinte des glandes
salivaires majeures dans le cas du syndrome de Mikulicz. Elle
se manifeste par une tuméfaction non douloureuse de la
paupiere supérieure, une ptose et moins fréquemment par
une exophtalmie.®

Inflammation idiopathique de Porbite a 1gG4

Linflammation idiopathique de ’orbite est un groupe hétéro-
géne de pathologies dont 23 a 52% pourraient étre une mani-
festation d’une maladie & IgG4."” Elle se manifeste par une
atteinte plus ou moins étendue de la graisse intra ou extra-
conale et des muscles oculomoteurs’ pouvant occasionner
des troubles de 'oculomotricité et une diplopie. Leffet de

Atteintes de la sphére ORL
et cervico-faciale par région

TABLEAU 1

IgG4: immunoglobuline G4.

Atteinte Formes particuliéres

Maladie de Porbite a IgG4

« Dacryoadénite a 1gG4
« Inflammation idiopathique de
Porbite a 1gG4

« Syndrome de Mikulicz

Maladie des glandes salivaires a IgG4

« Sialadénite a IgG4 « Syndrome de Mikulicz

« Tumeur de Kiittner

Maladie de la thyroide a IgG4

« Thyroidite a IgG4 « Variante fibrosante de la thyroidite
d’Hashimoto

- Thyroidite de Riedel

Maladie de la base du crane a IgG4

« Atteinte de l'os temporal a IgG4

Maladie naso-sinusienne a IgG4

« Masse invasive des sinus
» Masse invasive du septum
« Infiltration muqueuse

Maladie des ganglions a IgG4
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masse peut occasionner une obstruction des voies lacrymales
ou une compression des nerfs craniens de la région orbitaire.
Une hypoesthésie par compression du trijumeau est généra-
lement réversible avec les traitements.’ L’atteinte du nerf
optique, qui semble étre exceptionnelle, est quant a elle asso-
ciée a un mauvais pronostic.’

Sialadénite a 1gG4

Jusqu’a 40% des patients avec une maladie multisystémique
ont une atteinte des glandes salivaires majeures ou mineures;
c’est aussi le cas de 22,2% des patients avec atteinte isolée de
la sphere ORL et cervico-faciale.”’ La glande sous-mandibu-
laire est touchée dans 14% des cas. La glande parotide est
atteinte dans 4% des cas. Les glandes sous-linguales ou
mineures représentent moins de 1% des cas.’ Une xérostomie
est généralement présente, mais est moins sévere que dans le
syndrome de Sjogren et, contrairement a ce dernier, elle a
tendance a s’améliorer avec les traitements. Il n’y a pas de
xérophtalmie associée.® I’atteinte peut étre multiglandulaire
dans le syndrome de Mikulicz ou ne toucher qu'une glande
comme dans la plupart des cas de tumeur de Kiittner.

Syndrome de Mikulicz

Il s’agit de ’association de dacryoadénites et sialadénites a
IgG4 qui se manifeste par une tuméfaction non douloureuse,
bilatérale et symétrique des glandes sous-mandibulaires,
parotides et lacrymales. Le diagnostic est évoqué si I’atteinte
est persistante dans au moins 2 des 3 paires de glandes.”
Initialement reconnue comme un sous-type de maladie de
Sjogren, elle est maintenant individualisée suite a la mise en
évidence successive de différences notables concernant
I’épidémiologie, les marqueurs sérologiques, ainsi que la
régression des symptomes sous traitement.”'

Sialadénite sclérosante chronique - Tumeur de Kiittner

Entité rare qui touche principalement la glande sous-mandi-
bulaire, elle se présente comme une tuméfaction ferme, le
plus souvent unilatérale.”” Le diagnostic est évoqué si l'atteinte
est présente depuis au moins 3 mois et sans explication alter-
native telle que la sialolithiase, la sténose des voies excré-
trices ou une néoplasie, dont elle peut étre difficile a diffé-
rencier.?’ Dans les faits, il semble que cette pathologie soit
associée a des sialolithiases, qui Iui sont probablement
secondaires.”

Thyroidite a IgG4

La prévalence de I’hypothyroidie est haute chez les patients
atteints de maladie a IgG4.” Deux types d’atteintes se dis-
tinguent. La thyroidite de Riedel, bien établie comme faisant
partie du spectre de la maladie a IgG4, et la variante fibro-
sante de la thyroidite ’Hashimoto, dont I’étiologie est encore
débattue.

Variante fibrosante de la thyroidite d’Hashimoto

La variante fibrosante de la thyroidite d’Hashimoto repré-
sente moins de 10% des cas de thyroidite auto-immune
chronique.” Les patients présentent une tuméfaction ferme
du cou, occasionnant des symptomes compressifs et une
hypothyroidie.* Dans un certain nombre de cas, 'histologie
est compatible avec une maladie 4 IgG4.” Contrairement a la

thyroidite de Riedel, la fibrose reste localisée a la glande, sans
dépassement capsulaire.” Selon les criteres diagnostiques
établis en 2019, une thyroidite d’Hashimoto isolée n’est pas
considérée comme étant une maladie a IgG4."

Thyroidite fibrosante invasive - Thyroidite de Riedel

11 s’agit d’'une forme extrémement rare d’atteinte thyroi-
dienne.” Elle se manifeste par un goitre ferme, d’installation
progressive, pouvant occasionner des symptomes compressifs
tels que la dyspnée, la dysphagie ou la dysphonie par atteinte
des nerfs récurrents. La fibrose totale ou partielle de la glande
s’étend typiquement aux tissus avoisinants et peut infiltrer la
trachée, la musculature prélaryngée, le médiastin ou encore
les glandes parathyroides, occasionnant une hypoparathy-
roidie.”® Une thyroidectomie est souvent réalisée, d'une part
afin d’exclure une pathologie néoplasique, d’autre part pour
soulager les symptomes compressifs.”

Base du crane

Latteinte de la base du crane a IgG4 n’est rapportée que dans
de petites séries de cas dont le premier a été publié¢ seulement
en 2010.% Elle peut se présenter comme une lésion mimant
une tumeur au niveau du sinus sphénoide, du sinus caver-
neux, du cavum de Meckel, du clivus, de la fosse ptérygo-
palatine, de la mastoide ou de la selle turcique.” Les symp-
tomes sont généralement en lien avec le lieu de la 1ésion et
comprennent céphalées et atteinte des nerfs craniens par
compression.

Os temporal

Seuls quelques cas sont décrits dans la littérature, sous forme
d’une masse occupant la mastoide, parfois avec destruction
osseuse®™' ou de Poreille moyenne, occasionnant des symp-
tomes comprenant otalgie, mastoidites récidivantes, atteinte
auditive de transmission ou de perception.”

Région naso-sinusienne

Latteinte de la région naso-sinusienne est rare. Elle semble
plus fréquente chez les hommes. Deux types d’atteinte
semblent étre distincts, la premiere sous forme d’une masse
invasive avec destruction des structures naso-sinusiennes, la
seconde sous forme d’infiltration muqueuse pouvant mimer
une rhinosinusite chronique.' Elle peut se manifester par une
obstruction nasale, des douleurs faciales ou des épistaxis.”

Masse invasive de la région naso-sinusienne

Quelques rapports de cas font état de masses des sinus para-
nasaux ou du septum mimant des tumeurs, associées a une
destruction osseuse.” Le sinus maxillaire est le plus fréquem-
ment atteint, suivi de ’ethmoide, du septum puis du sinus
sphénoide.”

Mugqueuse

Certains patients atteints de maladie a IgG4 présentent des
symptomes pouvant évoquer une rhinosinusite chronique,
ceci en l’absence de 1ésion macroscopiquement identifiable
de la région naso-sinusienne. L’histologie de la muqueuse
nasale démontre une infiltration par des plasmocytes IgG4+
significativement plus importante en comparaison avec un
groupe contrdle atteint de rhinosinusite chronique.* Une
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hyposmie était présente chez 20 patients sur 44 présentant un
syndrome de Mikulicz, avec pour seule anomalie sino-nasale
un infiltrat muqueux nasal par des plasmocytes IgG4+.”'

Ganglions

Des adénopathies dans la région de la Iésion sont présentes
dans 41% des cas, une atteinte distante est plus rare. Leur
taille varie de 1 a 3 cm, leur consistance est élastique et elles
sont non douloureuses; les adénopathies peuvent étre retrouvées
chez des patients parfois asymptomatiques. Le diagnostic est
difficile, car on ne retrouve pas le méme degré de fibrose que
dans les autres tissus, les phlébites oblitérantes sont absentes,
un infiltrat lymphoplasmocytaire est présent mais il est non
spécifique.’®

CRITERES DIAGNOSTIQUES

Une mise a jour des criteres diagnostiques a récemment été
publiée par 'American College of Rheumatology (ACR) et
'European League Against Rheumatism (EULAR). La premiére
étape de la démarche diagnostique (tableau 2) comprend les
criteres d’entrée tels que I’atteinte clinique ou radiologique d’'un
organe typique ou la preuve histopathologique de I'atteinte
d’un de ces organes. La 2¢ étape (tableau 3) comprend un
ensemble de criteres d’exclusion cliniques, sérologiques, radio-
logiques, pathologiques et en rapport avec les comorbidités
du patient, permettant d’exclure les pathologies pouvant
mimer une maladie a IgG4. La 3¢ étape (tableau 4) comprend
des criteres d’inclusion histologiques, sérologiques, cliniques
et radiologiques, ces derniers étant capitaux lors de la
recherche d’atteintes ORL, mais aussi lors d’atteintes aortique
et/ou rétropéritonéale, du pancréas ou des poumons.

Taux sérique d’lgG4 et plasmablastes circulants

Les IgG4 circulants ne semblent pas jouer un role majeur
dans cette pathologie. Ils sont élevés seulement dans 51 a 85%
des cas® mais cette augmentation pourrait étre corrélée avec le
nombre d’organes touchés et refléter ’activité de la maladie.”
Une élévation des IgG4 sériques peut étre présente dans de

Premiére étape de la
classification (ACR/EULAR)

Cette étape doit démontrer qu’un cas potentiel de maladie a IgG4 implique

au moins 1 des 11 organes possibles d’une maniére compatible. Si les critéres
d’entrée sont remplis, passer a étape 2.

ales organes typiques sont les glandes salivaires majeures, Iorbite et les glandes
lacrymales, le pancréas, les voies biliaires, les reins, les poumons, I'espace
rétropéritonéal et l'aorte, la dure-mere, la glande thyroide (thyroidite de Riedel).
IgG4: immunoglobuline G4.

ACR: American College of Rheumatology; EULAR: European League Against
Rheumatism.

TABLEAU 2

Etape 1 = Critéres d’entrée Réponses

Atteinte clinique ou radiologique caractéristique d’un organe | Oui ou non

typique?
ou

Preuve histologique d’'un processus inflammatoire accompa-
gné d’un infiltrat lymphoplasmocytaire d’étiologie indétermi-
née dans un de ces organes

(Adapté de réf. 10).

Deuxiéme étape de la
classification (ACR/EULAR)

Les criteres d’exclusion consistent en un total de 32 éléments cliniques,
sérologiques, radiologiques et pathologiques qui doivent étre appliqués; la
présence de l'un de ces critéres élimine le patient de la classification des
maladies a IgG4. Si aucun des critéres d’exclusion n’est rempli, passer a étape 3.
ANCA: anticorps anticytoplasme des polynucléaires neutrophiles; ACR: American
College of Rheumatology; EULAR: European League Against Rheumatism.

TABLEAU 3

Etape 2 = Critéres d’exclusion Réponses
Cliniques Oui ou non
« Fievre

« Pas de réponse aux glucocorticoides

Sérologiques

« Leucopénie et thrombocytopénie non expliquées

- Eosinophilie périphérique

« ANCA positif

« Anticorps anti-SSA/Ro ou SSB/La

« Anticorps anti-ADN double brin, anti-U1-ribonucléoprotéine ou
anti-Smith

« Autres anticorps spécifiques

« Cryoglobulinémie

Radiologiques

« Elément suspect pour une tumeur ou une infection non investi-
guée

« Progression radiologique rapide

« Anomalie des os longs compatible avec une maladie d’Erdheim-
Chester

« Splénomégalie

Pathologiques

« Infiltrat cellulaire suggérant une pathologie maligne non investiguée
« Marqueurs compatibles avec une tumeur myofibroblastique inflam-
matoire

« Infiltration neutrophilique prédominante

« Vasculite nécrosante

« Nécrose prédominante

+ Inflammation principalement granulomateuse

« Eléments caractéristiques de pathologies histiocytaires ou en lien
avec les macrophages

Comorbidités

« Maladie de Castleman multicentrique

« Maladie de Crohn ou rectocolite hémorragique (en cas
d’atteinte uniquement pancréatobiliaire)

« Thyroidite d’Hashimoto (si seulement la thyroide est affectée)

(Adapté de réf. 10).

nombreuses autres pathologies, y compris malignes,* ce qui
confere a cette mesure une mauvaise sensibilité et spécificité
ainsi qu'une faible valeur prédictive positive.”’ Néanmoins, le
taux sérique d’IgG4 pourrait avoir un intérét dans le monitoring
de la réponse aux traitements et pour la détection d'une éven-
tuelle rechute.®® Par ailleurs, les plasmablastes circulants
semblent représenter un marqueur alternatif: rares chez
I'individu sain, ils sont augmentés chez les patients avec une
maladie active et diminuent apres traitement par rituximab.*

HISTOLOGIE

Variable dans sa présentation clinique, la maladie a IgG4 se
caractérise par une relative constance quant a ’aspect histo-
pathologique, ce qui en fait une des clés du diagnostic. Quand
une biopsie est possible, son rendement peut étre diminué
dans les zones difficiles d’acces telles que la base du crane ou
Porbite. La description typique comprend un infiltrat lympho-
plasmocytaire riche en cellules IgG4+ (figure 2), une fibrose
en rayon dite storiforme et des phlébites oblitérantes. La
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Troisiéme étape de la

TABLEAU & | ). sification (ACR/EULAR)

Application de 8 des critéres d’inclusion pondérés portant sur les résultats
cliniques, sérologiques et radiologiques ainsi que les interprétations
pathologiques. Si les critéres d’entrée sont présents, qu'aucun des critéres
d’exclusion n’est rempli et que le score total des criteres d’inclusion est > 20, les
critéres pour une maladie a IgG4 sont remplis.

IgG: immunoglobuline G; IgG4: immunoglobuline G4.

ACR: American College of Rheumatology; EULAR: European League Against
Rheumatism.

Etape 3 = Critéres d’inclusion Scores
Histologie

= Non contributive 0

« Infiltrat lymphocytaire dense +4

« Infiltrat lymphocytaire dense et phlébites oblitérantes +6

« Infiltrat lymphocytaire dense et fibrose storiforme avec ou sans

phlébite oblitérante +13
Immunomarquage

« Si le ratio IgG4+/IgG est < 41% ou indéterminé avec un nombre de 0

cellules IgG4+/champs au fort grossissement < 10

« Sile ratio gG4+/IgG est > 41% avec un nombre de cellules IgG4+/
champs au fort grossissement < 10

ou +7
« Si le ratio IgG4+/IgG est < 41% ou indéterminé avec un nombre de
cellules IgG4+/champs au fort grossissement > 10

« Sile ratio IgG4+/IgG est > 41% mais < 71% et le nombre de cellules
IgG4+/champs au fort grossissement est > 10

ou +14
« Sile ratio IgG4+/IgG est > 71% avec un nombre de cellules IgG4+/
champs au fort grossissement = 10 mais < 51

« Sile ratio IgG4+/IgG est > 71% et avec un nombre de cellules IgG4+/

champs au fort grossissement 2 51 +16
Taux sérique d’IgG4

« Normal ou non effectué 0
« Moins de 2x la limite supérieure de la norme +4
+ 2 5x la limite supérieure de la norme +6
« Plus de 5x la limite supérieure de la norme +11

Atteinte bilatérale des glandes lacrymales, parotides, sous-linguales et
sous-mandibulaires

« Pas d’atteinte 0

« Une paire de glandes +6
« 2 2 paires de glandes atteintes +14
Thorax

« Non investigué ou pas d’élément listé 0

« Epaississements péribronchovasculaires ou septaux +4
« Lésions tissulaires paravertébrales en bande +10
Pancréas et arbre biliaire

= Non investigué ou pas d’élément listé 0

« Agrandissement diffus du pancréas (perte de lobulation) +8

« Agrandissement diffus du pancréas avec anneau hypo-intense

périphérique +1
. Agrandi§§emgnt diffus du pancréas avec ou sans anneau hypo- +19
intense périphérique et atteinte des voies biliaires concomitantes

Reins

« Non investigué ou pas d’élément listé 0

« Déficit en complément +6
« Epaississement du bassinet rénal ou des tissus mous +8
« Hypodensité corticale bilatérale +10
Rétropéritoine

« Non investigué ou pas d’élément listé 0

« Epaississement diffus de la paroi aortique abdominale +4
- Epaississement tissulaire antérolatéral ou circonférentiel autour de .8

I'aorte infrarénale ou des arteres iliaques

(Adapté de réf. 10).

Atteinte mastoidienne avec

FIG 2 infiltrat lymphocytaire

A: importante inflammation mixte détruisant I'os (fleche: petit fragment
osseux) (coloration hématoxyline et éosine). B: avec de nombreux plasmocytes
(coloration hématoxyline et éosine). C: IgG totaux (immunomarquage). D:
sous-type IgG4 (immunomarquage).

HE: hématoxyline et éosine; IgG: immunoglobulines G; 1gG4:

immunoglobulines G4.

2
’\
- ®

C: IgG totaux ,

~o§_‘

présence de granulome ou d’un infiltrat neutrophilique n’est
pas compatible avec cette pathologie.®

TRAITEMENT

Le traitement doit étre adapté a la clinique, au bilan d’exten-
sion initial et aux comorbidités du patient. Il devrait faire
l’objet d’'un avis en immunologie clinique. Les cas asympto-
matiques et sans atteinte d’organes vitaux sont observés. Les
corticostéroides par voie intraveineuse ou per os sont la
premiere ligne de traitement. Habituellement, des doses de
0,6 mg/kg/jour pendant 2 a 4 semaines sont proposées, suivies
d’un schéma dégressif lent sur 2 a 3 mois jusqu’a des doses
d’entretien de 2,5 & 5 mg/jour pendant 6 a 12 mois.*’ En raison
des effets secondaires des corticothérapies de longue durée,
d’autres immunosuppresseurs ont été évalués avec des résul-
tats mitigés.*' Néanmoins, le rituximab a montré des résultats
satisfaisants et peut étre utilisé en traitement d’induction ou
d’entretien en cas de récidive.** La chirurgie ciblée sur
Porgane 1ésé lors d’atteinte non controlée avec fibrose
avancée peut étre indiquée.

PRONOSTIC

L’évolution spontanée de la maladie est variable, allant de
Pamélioration spontanée a ’atteinte d’organes vitaux pouvant
engendrer une comorbidité importante et méme le déces.”® Si
les traitements sont instaurés rapidement, les réponses
clinique, biologique et radiologique sont favorables. Des réci-
dives surviennent dans la moitié des cas, nécessitant une
adaptation des traitements.* En dernier liey, certaines études
suggerent un risque accru de développer une autre néoplasie,
ce qui reste a démontrer.”
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