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| ) Introduction:

Sarcoidose est la granulomatose systémique la plus fréquente, atteignant les
poumons dans pres de 90 % des cas.

La sarcoidose est une affection qui peut réduire 'espérance de vie principalement en
raison d’une fibrose pulmonaire dont elle en est une des premiéres causes.

Son diagnostic repose sur I'association d’éléments cliniques, biologiques,
radiologiques et histologiques, avec une place prépondérante de la
tomodensitométrie.

Sur le plan fonctionnel, les patients ont souvent un profil ventilatoire restrictif.

[I ) Définition :

-Maladie systémique dont la cause est inconnue

-Une pathologie inflammatoire rare

-Caractérisée par l'infiltration des organes atteints par des (granulomes
tuberculoides) sans nécrose caseeuse.

-Ordinairement sans gravité et guérit spontanément dans la majorité des cas

[l . Epidémiologie

La sarcoidose est hétérogéne

Affection ubiquitaire rare

En Algérie la prévalence de cette granulomatose est inconnue.



L’incidence varie en fonction notamment de I'age, I'ethnie, du sexe et des zones
géographiques.

Débute dans 2/3 des cas entre 25 et 45 ans ; rarement avant 15 ans et aprés 60 ans.

Discretement plus fréquente chez la femme (sexe ratio F/M entre 1 et 1,5),

IV . Histopathologie
La Iésion de base de la sarcoidose est constituée par des granulomes a cellules
épithélioides non caséeux.

Les cellules de I'inflammation aigué (polynucléaires neutrophiles et éosinophiles)
sont habituellement absentes.

V . Physiopathologie:

eLa cause de la sarcoidose reste indéterminée.

*L’hypothése actuellement privilégiée est celle d’'une genése multifactorielle: Les
mécanismes immunologiques responsables de la sarcoidose sont connus.

«. On distingue trois phases différentes qui se succedent:

1) Exsudative : alvéolite lymphocytaire et macrophagique
2) Cellulaire : Granulome tuberculoide
3) Cicatricielle : Fibrose

VI . DIAGNOSTIC

Les manifestations respiratoires sont observées dans 80-90% des cas

a —Clinique :

- La toux non productive est fréquente (20-90%)

- La dyspnée, rare au début, se rencontre souvent dans les formes avanceées.

- L’auscultation est généralement normale.

- L’hippocratisme digital est exceptionnel



b -Radiographie du Thorax standard :

- Stade I: adénopathies hilaires bilatérales et médiastinales isolées

- Stadell: association d’adénopathies hilaires et médiastinales et d’'une atteinte
parenchymateuse pulmonaire Stade lIll: atteinte parenchymateuse isolée

- StadelV: fibrose pulmonaire diffuse souvent a prédominance apicale selon une
distribution lymphatique

- NB : Stade 0: radiographie de thorax normale (formes extra-thoraciques)

Stade 1 Stade 2 Stade 3 Stade 4
adp hilaire(s) adp hilaire(s) + atteinte atteinte parenchymateuse sans signes de fibrose
parenchymateuse adp

Résolution spontanée 80% | Résolution spontanée 60% Résolution spontanée 20% Irréversible

c-Tomodensitométrie en haute résolution :

- Plus sensible

- Ne modifie pas la classification en stades

- Intérét diagnostique pour les formes atypiques de sarcoidose

- L’atteinte parenchymateuse caractéristique comprend : des micronodules a
contours nets, confluents, bilatéraux, prédominant dans la moitié supérieure des
poumons

- La TDM détecte plus préecocement les signes débutants de fibrose ainsi que les

complications.

d-Epreuves fonctionnelles respiratoires (EFR)

- Spirométrie normale ou peu altérée au début

- Syndrome restrictif

- une diminution précoce de la DLCO.

- Gaz du sang sont longtemps normaux au repos..

- Test de marche de 6 minutes est un test simple

- Dyspnée inexpliquée, I'épreuve cardio-pulmonaire a I'exercice est utile

e-Endoscopie bronchique :

- Intérét essentiellement diagnostique, mais pas systématique
- Aspect macroscopique souvent normal ou révéele une muqueuse dite « en fond

d’oeil »

- Plus Rarement des granulations blanchétres évocatrices des bronches proximales.



- Permet la réalisation de prélévements histologiques a visée diagnostique

*En premiéere intention :

Les biopsies étagées d’éperons bronchiques proximaux (sensibilité50-60% dans la
détection de granulomes épithélioides et giganto-cellulaires,).

le lavage bronchoalvéolaire(LBA) a une valeur d’orientation diagnostique

*En seconde intention : la ponction a l'aiguille des ganglions médiastinaux, en
particulier guidée par échoendoscopie, les biopsies pulmonaires
transbronchiquespermettant un prélevement de parenchyme de petite taille, sont
plus sensibles, mais exposent a un risque certes faible d’hémorragie ou de
pneumothorax.

e) Manifestations biologiques:

- Troubles du métabolisme phospho-calcique avec hypercalciurie fréquente
- Lymphopénie prédominant sur les lymphocytes T CD4+

- Hypergammaglobulinémie polyclonale a I'électrophorése des protides

- Tuber-test négatif (anergie tuberculinique)

- Enzyme de conversion de I'angiotensine sérique élevée dans environ 60% des cas

*Trés polymorphes

Les plus fréquentes :

- Atteintes cutanées, oculaires, ganglionnaires périphériques et hépatiques.

- La bi-arthrite de cheville est trés évocatrice

*D’un apport diagnostique important lorsqu’elles sont associées a une atteinte
médiastino-pulmonaire, affirmant le caractére systémique de la maladie.

*Peuvent avoir un impact pronostique

-Signes généraux :



- Une asthénie importante tres fréquente peut étre au ler plan y compris dans les
formes limitées de la maladie.

- La fievre est rare en dehors du syndrome de Lofgren, d’'une uvéo-parotidite fébrile
avec ou sans paralysie faciale, d’'une atteinte hépatique ou rénale.

- En dehors de ce contexte, elle doit faire rechercher une infection ou un autre
diagnostic, notamment un lymphome

- Un amaigrissement peut s’observer dans le syndrome de Lofgren, ou dans les
formes multiviscérales.

Le diagnostic de sarcoidose est évoqué devant I'une ou plusieurs des manifestations
décrites ci-dessus et impose une exploration initiale.

Les autres investigations sont réalisées en fonction des points d’appel cliniques.
Aucun examen biologique n’est spécifique de la sarcoidose.

Seule I'histologie permettra de confirmer la granulomatose.

1) Le bilan initial systématique:

- Histoire de la maladie, Tabagisme

- Examen clinique complet

- Radiographie standard du thorax F+P

- Tests tuberculiniques

- Biologie: NFS-plaquettes, calcémie, électrophorése des protides sanguins, bilan
hépatique, calciurie des 24h, ECA

- sérologie VIH
- ECG, Examen ophtalmologique orienté

EFR, gaz du sang

2) Les sites de prélevements biopsiques doivent étre hiérarchisés selon leur
caractere plus ou moins invasif, leur rentabilité diagnostique et les sites atteints.

Donc le diagnostic de sarcoidose repose sur 3 éléments:

a) clinico-radiographique évocateurs

b) lésions granulomateuses tuberculoides sans nécrose caséeuse par examen
histologique

c) élimination des autres granulomatoses



lls varient en fonction de la présentation de la maladie et des localisations.
Autres causes de granulomes épithélioideset gigantocellulaires:

-Infections:

Tuberculose, mycobactéries non-tuberculeuses, mycoses

-Granulomatose :

Induite par certains médicaments ou lors de la reconstitution immunitaire chez un
patient infecté par le VIH

-Maladies inflammatoires et auto-immunes:

Colites inflammatoires (Crohn++), granulomatose (Wegener), cirrhose biliaire
primitive.

-Réactions granulomateuses péri-tumorales: lymphomes

-Maladies par exposition particulaire: silicose

-Déficit immunitaire commun : hypogammaglobulinémie

-Pneumopathies d’hypersensibilité

V. Evolution et complications:

L’évolution spontanée

A- Les patients doivent étre revus tous les 3-6 mois jusqu'a ce que la guérison soit
assurée. A chaque visite, la prise en charge sera guidée par la recherche de signes
cliniques respiratoires et extra-respiratoires et d’examens complémentaires orientés:
- La radiographie de thorax représente un élément clef de la surveillance en
association avec les EFR.

- Dosage de I'ECA et biologie sanguine comportant hémogramme, fonction rénale,
calcémie, enzymes hépatiques

- ECG

B- Les rechutes surviennent le plus souvent dans les 2 a 6 mois qui suivent
I'interruption du traitement et sont exceptionnelles aprés 3 ans de recul sans
traitement.

C-La guérison de la maladie est définie par une rémission stable en dehors de tout
traitement pendant 36 mois



«favorable dans 80% des cas avec ou sans traitement.

*10 a 20% des patients vont garder des séquelles pulmonaires

+1-5% des patients vont décéder de leur sarcoidose
VI. Traitement:

Il s’agit d’un traitement purement suspensif et des rechutes sont fréquentes lors de la
diminution des doses, et surtout apres 'arrét du traitement.

-de I'ancienneté de la maladie
-de l'importance du retentissement de I'atteinte pulmonaire (CPT, CVF et DLCO)
-du risque fonctionnel ou vital de certaines localisations extra-thoraciques

ABSTENTION :

-Syndrome de lofgren
-Stade | asymptomatique

TRAITEMENT:

-Atteinte médiastino-pulmonaire
-Stade Il , lll et IV

-une atteinte du segment postérieur de I'oeil (uvéite postérieure, atteinte
rétinienne...)

-une atteinte neurologique centrale

-une atteinte cardiaque a expression clinique (anomalie ECG, insuffisance cardiaque)
-une hypercalcémie franche

-une atteinte rénale spécifique

-une atteinte laryngée ou naso-sinusienne

-une atteinte hépatique avec cholestase chronique marquée

-une splénomeégalie avec retentissement hématologique

-une altération sévére de I'état général








