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Le syndrome de Goujerot-Sjogren Systemic manifestations in the primary
primitif Goujerot-Sjogren’s syndrome
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Résumé : Objectifs : rapporter des corrélations clinico-biologiques des manifestations systémiques lors du syndrome de Goujerot-
Sjogren primitif (SGSP). Les criteres européens préliminaires de 1993 sont utilisés pour le diagnostic.

Matériel et méthodes : 11 s’agit d’une étude rétrospective ou les auteurs rapportent une série de 33 malades atteints d’'un SGSP (32
femmes et 1 homme), d’age moyen 45.3 ans.

Résultats : Les manifestations systémiques sont présentes dans 91% des cas. Elles sont révélatrices dans 42% des cas. 1l s’agit de
signes articulaires dans 85% et musculaires dans 21% des cas. L atteinte pulmonaire est présente chez 45% des patients, 1’atteinte
neurologique chez 15% et ’atteinte rénale dans 21%. Le phénomene de Raynaud est retrouvé dans 24% des cas. Des manifestations
hématologiques sont présentes chez 1 malade sur 2. Les anticorps antinucléaires sont retrouvés chez 52% des malades et le facteur
rhumatoide chez 60%.

Conclusion : Les manifestations systémiques sont fréquentes dans notre série. Leur fréquence est comparable avec les données de la
littérature, excepté pour 1’atteinte neurologique qui est moins fréquente.

Mots-clés : syndrome Goujerot-Sjogren, xérostomie, xérophtalmie

Abstract : Objective : To assess clinical and biological correlation of systemic manifestations of primary Sjogren’s syndrome (SS).
The diagnosis of our patients used the preliminary european criteria established in 1993.

Material and methods: It’s a retrospective study about thirty tree patients with primary SS are documented (32 women and 1 men;
men age: 45, 3 years).

Results : The systemic manifestations are present in 91% and they were reasons for hospital referral in 42% of cases. They included
85% of particular signs, 21% of muscular manifestations and 24% of Raynaud phenomenon. Pulmonary involvements found in 45%
cases, neurological manifestations in 15% and renal disorder in 30% cases. Antinuclear antibodies were found in 52% and rheumatoid
factor in 60%.

Conclusion : Systemic manifestations are frequent in our series. There incidence are similar with the literature, except for the
neurological involvement with is rare.

Key-words : Goujerot Sjogren’s, xerostomia, xerophtalmia
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Introduction

Le syndrome de Goujerot Sjogren primitif (SGSP) est une
affection dysimmunitaire qui affecte surtout la femme apres
40 ans [1-4]. Il s’agit d’une affection spécifique d’organe
caractérisée par une infiltration lymphocytaire des glandes
salivaires et lacrymales, dont la traduction clinique est un
syndrome sec oculaire et buccal. En plus de cet aspect
focalis¢ spécifique, la diffusion de cette affection
inflammatoire chronique est possible et est tres variable
allant de la simple infiltration des glandes exocrines a
Iatteinte polyviscérale sévere. Par ailleurs, le second aspect
de gravité potentielle du SGSP est qu’il peut faire le lit d’un
lymphome [5]. Le SGS secondaire se distingue du SGSP par
association possible a d’autres connectivites comme la
polyarthrite rhumatoide, le lupus érythémateux disséming, la
sclérodermie ou la dermatomyosite [3].

Nous nous proposons d’étudier les atteintes systémiques du
SGSP a travers ’expérience d’un service de médecine interne.

Patients et méthodes

1l s’agit d’une étude rétrospective des dossiers de patients
porteurs d’un SGSP diagnostiqués dans le service de
médecine interne de I’hopital Ibn Sina de Rabat, entre janvier
1985 et décembre 1997. Le diagnostic de SGSP est retenu
selon les criteres européens préliminaires de 1993 [7-8]. Les
patients ayant au moins 4 criteres ont un SGSP certain, ceux
ayant 3 criteres sont classés comme SGSP probable. Tous les
patients ont également une analyse détaillée des signes
pulmonaires, digestifs, cutanés, articulaires, neurologiques,
ainsi qu’un bilan rénal. D’autres exportations paracliniques
sont orientées par la symptomatologie clinique. Les patients
ont par ailleurs bénéficié d’un bilan immunologique avec une
électrophorese des protides sanguins, la recherche du facteur
rhumatoide, des anticorps antinucléaires et une biopsie des
glandes salivaires accessoires (BGSA). La radiographie
pulmonaire est réalisée chez tous les malades.

Résultats

Trente trois patients présentant un SGSP ont été
hospitalisés durant la période étudiée. Vingt trois patients
(70%) ont un SGSP certain, les 10 autres (30%) sont classés
comme SGSP probable. Dans ces derniers cas, les criteres
faisant défaut sont le critere histologique (classé selon les
stades de Schisohlm) dans six cas et le critere sérologique
dans huit cas. Il s’agit de 32 femmes et un homme. L’age
moyen au moment du diagnostic est de 45,3+12,5 ans
(extrémes : 20-77), avec un délai diagnostic de 4,1+1,4 ans
(extrémes : 3 mois-30 ans).
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Signes révélateurs

Les manifestations glandulaires ont révélé I'affection chez
16 malades (48,5%). 11 s'agit d'un syndrome sec (oculaire
et/ou buccal) dans 13 cas et d'une hypertrophie parotidienne
dans trois cas. Les manifestations systémiques sont
révélatrices du SGSP chez 14 malades (42,2%). 1l s'agit de
manifestations ~articulaires dans sept cas (21%) et
musculaires dans deux cas (6%). Deux patientes ont été
hospitalisées d'emblée pour le bilan d'une atteinte
polyviscérale avec des signes généraux, des polyarthralgies,
une atteinte pulmonaire, musculaire et rénale. Enfin, la
maladie est révélée par un purpura vasculaire, un phénomene
de Raynaud et une fievre au long cours dans un cas chacun.
Chez 3 malades (9%), le motif dhospitalisation est la
présence d'un syndrome inflammatoire biologique persistant.

Manifestations systémiques

Elles sont présentes chez 30 malades (91%). L'atteinte
systémique est unique dans trois cas (10%), double dans 13
cas (43%), triple chez 12 malades (40%) et quadruple dans
deux cas. Vingt huit patient (84,8%) ont présenté des
manifestations articulaires. Il s'agit d'arthralgies inflammatoires
non destructrices touchant les grosses et petites articulations.
De véritables arthrites sont observées chez un patient. Sept
patientes (21,2%) présentaient des myalgies, dont 4 diffuses
et 3 rhizoméliques. Les enzymes musculaires étaient normales
dans tous les cas. L'électromyogramme, pratiqué chez 4
malades a été en faveur d'une atteinte neuromyogene non
spécifique. La biopsie musculaire, réalisée chez 3 patientes,
objectivait une myosite subaigu¢ dans deux cas et une
atrophie musculaire dans un cas.

Les manifestations pulmonaires sont observées chez 10
patients (30,3%) a type de toux seche et/ou de dyspnée d'effort.
La radiographie pulmonaire a objectivé un syndrome interstitiel
des bases chez 4 de ces malades. L'exploration fonctionnelle
respiratoire montre l'existence d'un syndrome restrictif 5 fois.
Une seule patiente ne présentant aucune manifestation
respiratoire clinique, présentait une fibrose interstitielle diffuse
radiologique au scanner thoracique, avec un syndrome restrictif
pur a l'exploration fonctionnelle respiratoire.

Huit patients rapportaient un phénomene de Raynaud
typique touchant les mains et les pieds (24%). Une patiente
rapportait un acrosyndrome non spécifique des deux mains.
La capillaroscopie n’a pas été réalisée chez ces patients. Les
manifestations cutanées sont observées chez 4 malades
(12%), dont 2 purpuras vasculaires des membres inférieurs,
un cas de nodules sous cutanées et un cas d'érytheme noueux
inaugural et spontanément régressif.

L'atteinte neurologique était présente chez 5 patientes (15%)
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a type de neuropathie sensitivomotrice avec paresthésies et
aréflexie dans trois cas et de paralysie faciale unilatérale
coincidant avec le début du syndrome sec (parotidomegalie)
dans deux cas. Dix patients (30,3%) présentaient des
manifestations digestives a type de dysphagie aux solides
et/ou d'épigastralgies en rapport dans un cas avec une
oesophagite et dans deux cas avec une bulbite ulcérative.
Chez 7 malades (21%) nous avons observé une acidose
hyperchlorémique asymptomatique objectivée par les
ionogrammes sanguin et urinaire. Une seule patiente présentait
une protéinurie inférieure a 1g/j non explorée et résolutive.

Bilan biologique

Quinze patients présentaient une anémie inflammatoire
(45%). Une leucopénie a été notée chez cinq malades (15%).
Une thrombopénie profonde périphérique est apparue au
cours de l'évolution de la maladie dans un cas. Une
hypergammaglobulinémie supérieure a 16g/1 a été retrouvée
chez 25 malades (75%), toujours polyclonale. Un syndrome
inflammatoire avec une VS> 50 mm a la premiere heure est
retrouvé chez 22 malades (66%). Le facteur rhumatoide
recherché est positif dans 60% des cas et les anticorps
antinucléaires dans 52% des cas. Les anti SSA et anti SSB
sont présents chez deux malades parmi les quatre qui ont
bénéficié de leurs recherches. Les anti RNP sont positifs chez
deux malades. Les anti-DNA sont toujours négatifs.

La sérologie de I'hépatite C faite chez 50% des patients est
positive dans six cas. Les transaminases sont normales dans
tous les cas et la PCR n'a été réalisée chez aucun malade.

L'histologie des glandes salivaires est réalisée chez 31
malades. Elles retrouve un stade 1 dans un cas (3%), un stade
2 dans neuf cas (27%), un stade 3 chez 16 malades (48,5%)
et un stade 4 dans 17 cas (21,5%). 11 existe une corrélation
entre la diffusion des manifestations systémiques et le grade
de sévérité de la sialadénite. L’atteinte de 3 organes ou plus
est retrouvée dans 20% des stades 1 et 2 et dans 40% dans les
stades 3 ou 4.

Evolution - Traitement

Les patients ont été suivis en moyenne pendant 28,44 mois
(3-144). Six patients sont perdus de vue. Tous les patients ont
regu un traitement symptomatique du syndrome sec oculaire
(larmes artificielles). Une corticothérapie avec des doses
inférieures a 30 mg/j a été entreprise chez 25 malades avec
amélioration de la symptomatologie systémique. L'évolution
est stable chez 23 malades. Une patiente a développé un
LMNH de bas grade de malignité a localisation parotidienne,
diagnostiqué 18 mois apres la découverte de SGSP. Cette
patiente présentait un SGSP probable; le retard diagnostique
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chez elle est de 5 ans. Une autre patiente est décédée dans les
suites d'une hémorragie cérébro-méningée. Cette patiente
présentait un SGSP probable avec xérostomie (stade 2 de
Schisohlm), xérophtalmie et parotidomegalie. Elle est perdue
de vue sous 30mg/j de prednisone durant 2 années, puis est
re-admise dans un tableau de syndrome hémorragique diffus
en rapport avec une thrombopénie périphérique profonde
(plaquettes a 2000/mm3) type PTAL

Discussion

La prévalence des atteintes systémiques est tres variable au
cours du SGSP dans les différentes séries de la littérature.
Cette variabilit¢ dépend du type de recrutement et des
explorations utilisées pour leur mise en évidence [9-12]. Par
ailleurs, la confirmation du diagnostic de SGSP présente
encore aujourd'hui quelques difficultés, comme en témoigne
l'absence de tests diagnostiques spécifiques. Toutes les
études récentes [9-12] se basent sur les criteres de
classification européens de 1993 [7] révisés en 1996 [8], dont
la sensibilité de 93,5 % et la spécificité de 94% en présence
d'au moins 4 criteres. Ces criteres sont basés sur la présence
d'un syndrome sec buccal et/ou oculaire, sur les données de
la BGSA et sur la présence d'auto-anticorps. Reste cependant
une difficulté concernant les patients qui présentent un tableau
"glandulaire" incomplet mais avec des manifestations
systémiques typiques et qui sont classés comme SGSP
probable selon les criteres de 1993. Nous avons maintenu
cette distinction d'une part, car 'examen sérologique rajouté
en 1996 manque chez certains de nos malades (I'étude étant
rétrospective) et afin de comparer notre série aux autres
données de la littérature qui se basent le plus souvent sur les
criteres de 1993.

La pathogénie de cette affection n'est pas completement
¢élucidée. Le rdle d'un agent infectieux, notamment viral
(EBV), est au premier plan et jouerait le role déclenchant [13-
14]. Ce virus pourrait en infectant les cellules épithéliales
aboutir a la présentation d'auto antigenes et a la stimulation
de lymphocytes hyper-réactifs par un terrain particulier. Ceci
expliquerait l'infiltration lymphocytaire des différents
organes touchés, ainsi que la possibilité de la transformation
lymphomateuse de ces lymphocytes B hyper-stimulés qui
peuvent acquérir des anomalies cytogénétiques.

Le SGSP apparait souvent autour de 1’age de la
ménopause, comme c’est le cas dans notre série, car 60% de
nos malades ont entre 40 et 60 ans. La nette prédominance
féminine (90%) est également retrouvée dans notre série
(97%).Les manifestations systémiques font partie du tableau
révélateur de la maladie chez 17 malades (46,6%) dans notre
série. Elles seront retrouvées chez 90% des malades
ultérieurement. En comparaison avec la littérature, elles sont
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Tableau I : Fréquence des atteintes systémiques et comparaison
de notre série avec la littérature. Résultats exprimés en %.

Bloch | Pease | Kelly | Markusse | Vidal | Bousquet | NS
N=62 | N=89 | N=100 N=50 N=48 N=34 N=33
] 12] 191 [10] ] 2]
Manifestations extra
glandulaires 39 58 94 94 23 38 88
- Articulaires 2 - 54 13 9 21
- Musculaires 26 56 81 42 33 27 24
- Raynaud - 43 48 27 24 12
- Pulmonaires 17 - 24 10 6 24 30
- Digestives 6 11 - 13 9 21
- Rénales 13 21 12 28 21 67 15
- Neurologiques-
Données biologiques
- Anémie 10 2 4 9 45
- Leucopénie 25 6 42 17 15 15
- Thrombopénie 4 4 2 3 3
- Hypergamma 67 43 49 44 38 76
- FR 41 38 25 59 59
- AAN 83 40 17 48 27 52

NS : notre série

retrouvées dans 91% pour Bousquet et coll [12] et dans 65%
pour Vidal et coll [11]. La comparaison de la prévalence des
différentes manifestations systémiques entre notre série et les
données de la littérature sont détaillées dans le tableau 1.
Cette prévalence est identique dans les 2 groupes de malades
certain et probable.

La prévalence de l'atteinte articulaire varie de 23 a 94%.
Elle est tres fréquente dans notre série (87,9%). 1l s'agit
essentiellement d'arthralgies inflammatoires, récidivantes et
tenaces [15]. Les arthrites véritables sont rapportées dans un
cas dans notre série (facteur rhumatoide négatif); cette
donnée est tres rare dans la littérature [15]. L'atteinte
musculaire est essentiellement représentée par les myalgies
invalidantes présentes dans 2 a 54% des cas [16]. Les
enzymes musculaires sont souvent normales, par contre,
I'électromyogramme retrouve parfois des tracés myogenes
anormaux. Dans notre série, 7 patients présentaient des
myalgies avec une véritable forme polymyositique subaigué
dans deux cas.

L'atteinte neurologique centrale est retrouvée régulierement
entre 20 et 25% des cas [17]. Elle est présente essentiellement
sous forme de déficits focalisés, de méningo-encéphalite ou
de myélopathie [17]. Les troubles cognitifs ont été¢ plus
récemment reconnus allant des syndromes dépressifs, aux
troubles mnésiques et a dautres anomalies des fonctions
supérieures. Ces manifestations doivent etre systématiquement
recherchées par des tests et des explorations neuropsychologiques
spécialisées car elles peuvent etre réversibles sous corticoides.
Dans ces cas, le syndrome sec est souvent au second plan de
la présentation initiale, retardant le diagnostic. Les stigmates
de SGSP doivent donc étre recherchés devant toute démence
récente ou trouble inexpliqué des fonctions supérieures.
LTRM fournit des informations intéressantes chez ces
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malades en mettant en évidence des hyper signaux en
séquence T2. Nous n'avons relevé aucune anomalie clinique
neurologique centrale dans notre série. Par contre on retrouve
cinq neuropathies périphériques sensitivomotrices (15%) avec
deux cas de paralysie faciale (6%). Cette atteinte neurologique
périphérique est retrouvée dans 8 a 30% des cas dans les
différentes séries [18-19]. Il s'agit de neuropathies
sensitivomotrices distales dans 50% des cas, de neuropathies
sensitives dans 20%, 1'atteinte du nerf trijumeau est rapportée
dans 7 a 10% des cas et semble assez caractéristique du
SGSP [20].

Le poumon est 1’une des cibles privilégiées du SGSP. Les
manifestations respiratoires sont relativement fréquentes et
classiques au cours du SGSP, présentent dans 42,4% dans
notre série. Une fibrose interstitielle pulmonaire est retrouvée
chez 10 patients (30%) dont 5 sont asymptomatiques au plan
clinique. Les différentes données de la littérature signalent
souvent une plus grande fréquence de l'atteinte pulmonaire
pour [21-22]. La fréquence de la fibrose interstitielle diffuse
est tres variable et dépend des modes d'évaluation utilisés
pour la mettre en évidence. Cette variabilité se traduit par une
fréquence allant de 3 a 100%. Si I'on se limite a I’'image
radiologique standard, cette fibrose est retrouvée dans 15%
des cas et si I’on prend en considération la présence d’un
syndrome restrictif (étude de la diffusion du monoxyde de
carbone), il est présent dans pres de 66% des cas [21-22]. Ces
études ne prennent pas en compte le tabagisme, ce qui en
limite les résultats. Les formes révélatrices ne sont pas rares
et le SGSP doit étre évoqué devant une fibrose diffuse
"idiopathique". En cas de SGS connu, cette atteinte
pulmonaire devrait €tre recherchée systématique par 2
méthodes de références : la TDM thoracique et la diffusion
du CO. La dyspnée d'effort est rare et la toux doit faire
rechercher une atteinte autre que celle du parenchyme
pulmonaire, car les manifestations respiratoires sont tres
variables et ne sont pas uniquement représentées par l'atteinte
parenchymateuse ; il peut s'agir d'atteinte des voies aériennes
supérieures ou sous glottiques ou daffections trachéo-
bronchiques invalidantes [23]. Ces manifestations respiratoires
s'integrent volontiers dans le cadre d'une atteinte pluri
systémique comme c'est le cas dans notre série ou 6 patients
ont plus d'une manifestation systémique. Un patient a
présenté un épanchement pleural récidivant. Ces
épanchements sont assez rares lors du SGSP [23].

Le phénomene de Raynaud est rapporté chez 24,2% (8
patients) des patients de notre série. La corrélation entre la
présence du phénomene de Raynaud et la plus grande
diffusion systémique de la maladie est rapportée dans
plusieurs publications [24-25]. Nous la retrouvons dans notre
série car tous ces patient avec phénomene de Raynaud ont au
moins une autre atteinte systémique. Chez deux patientes, il
existe des anticorps anti-RNP, sans autre élément d'un
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CREST syndrome, ni a l'admission ni dans le suivi. La
capillaroscopie montre souvent une micro angiopathie
organisée non spécifique et parfois des mégacapillaires.

L'atteinte rénale au cours du SGSP est le plus souvent une
tubulopathie distale [26]. Celle-ci est souvent sans traduction
clinique comme c'est le cas dans notre série. Elle peut
s'accompagner au plan biologique d'une acidose
hyperchlorémique spontanée ou provoquée par des épreuves
d'acidification des urines. Elle peut se compliquer
d'hypokaliémie plus ou moins sévere et d'anomalies du
métabolisme phospho-calcique avec au maximum une
hypercalciurie et une néphrocalcinose. Cette acidose
hyperchlorémique est retrouvée dans la littérature dans 20 a
33% [26-27] et est présente chez sept de nos patients (21%)
pour lesquels elle s'integre dans le cadre d'une atteinte
plurisystémique car cinq malades ont plus de deux autres
manifestations systémiques. Cette observation est également
rapportée dans la littérature.

Au plan digestif, la dysphagie est un symptome
fréquemment rapporté (70-75%) [1-5, 29]. Ses causes sont tres
variables, représentées essentiellement par la géne a la
déglutition occasionnée par la xérostomie. Il peut s'agir
également de rétrécissement ou de replis oesophagiens. Ce
symptome est retrouvé chez six malades, relevant dans un cas
d'une cesophagite [1,2]. L’atteinte pancréatique exocrine est
classique, quoique rare. Nous ne rapportons aucun cas dans
notre série et les observations sont disparates dans la littérature.

Les manifestations cutanées du SGSP comportent
essentiellement le purpura et le vitiligo [1-5]. Le purpura
correspond a une vascularite cutanée le plus souvent associée
a un tableau de vascularite systémique avec manifestations
neurologiques, fibrose pulmonaire et phénomene de
Raynaud [30]. La biopsie cutanée objective souvent une
vascularite leucocytoclasique. Ce tableau est retrouvé chez 3
de nos patients. On rapporte un cas d'érytheme noueux
régressif, manifestation régulierement rapportée dans les
séries, quoique peu classique.

Les manifestations hématologiques sont fréquentes au
cours du SGSP. L'anémie est observée dans 25 a 40% des cas
[1-5]. 11 s'agit le plus souvent d'anémie inflammatoire non
spécifique. Elle peut relever de divers mécanismes dans cette
affection auto-immune pouvant correspondre a des anémies
spoliatives secondaires a la prise d'AINS, a une maladie de
Biermer ou encore a des anémies hémolytiques auto-
immunes. Dans notre série, nous relevons 45,5% de cas
d'anémies; toutes inflammatoires, se corrigeant sous
traitement du SGSP. La leucopénie est présente dans notre
série dans 15 % des cas et dans la littérature en moyenne
dans 30% des cas [1-5]. Une lymphopénie est également
souvent décrite, rapportée dans notre série dans 9% des cas.
La thrombopénie est plus rare, signalée dans 9% des cas de
la littérature [1, 31]. On la retrouve chez une de notre patiente
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en rapport avec un PTAIL Cette association est exceptionnelle.

Au plan biologique, une hypergammaglobulinémie
polyclonale est trouvée dans 60 a 70% des cas dans la
littérature [1, 5]. Dans notre série, elle est présente dans 75%
des cas. Elle est associée a un syndrome inflammatoire dans
les 2/3 des cas. Ce syndrome inflammatoire est présent dans
60,6% des cas. On ne rapporte pas de gammapathie
monoclonale. Celle ci peut étre mise en évidence dans 47%
des sérums des malades porteurs de SGSP, par des
techniques sensibles [32].

Le facteur rhumatoide est présent chez 58% de nos
malades, chiffre équivalant a ceux rapportés dans la
littérature (55-98%) [1, 33]. Sa présence n'est pas un élément
prédictif d'évolution vers une polyarthrite rhumatoide. Au
plan immunologique, les anticorps antinucléaires sont
présents chez 52% de nos malades. Les chiffres rapportés
dans la littérature sont tres variables allant de 35 2 97 % des
cas. Il s'agit le plus souvent d'une fluorescence homogene
plus que mouchetée [1, 5, 33]. Les anticorps anti SSA sont
présents dans 30 a 60% et les SSB dans 40% voir 100% par
des techniques spécialisées [33]. Le taux de ces derniers
serait corrélé a l'activité de la maladie. De Séze [34] rapporte
dans une publication récente une corrélation positive entre
les anticorps anti-alphafodrine et l'existence d'anomalies
neurologiques liées au SGSP.

L'association SGS et virus C est tres discutée. La
fréquence de cette association est tres variable d'une série a
'autre, moins de 1% dans les séries américaines et environ
20% dans certaines séries frangaises [35-38]. Le tropisme
salivaire du virus C est important, il existe ainsi des
syndromes secs (non SGSP) liés a une infiltration lymphoide
glandulaire s'intégrant dans le processus pathogénique de
l'infection par VHC. La sérologie HCV est positive chez 4
de nos malades (12%). Ils ont tous un stade 2 ou 4 de
Schisohlm a la BGSA, avec une hyper gammaglobulinémie,
sans facteur rhumatoide. Les antinucléaires sont positifs chez
un malade.

Au plan évolutif, nous n'avons pas observé de nouvelles
atteintes systémiques dans le suivi de la maladie, avec une
stabilisation notamment de Il'atteinte pulmonaire. Une
patiente est décédée dans les suites d'une hémorragie
cérébroméningée secondaire a une thrombopénie profonde
du PTAI et une malade a développé en 5 ans un lymphome
malin de bas grade. Cette filiation est rapportée en premier
par Talal et coll [39] puis est bien étudiée par Kassan et coll
[40], ou sur une période de 8 ans, 5% des SGSP ont
développé un lymphome, soit 44 fois plus que dans la
population générale. 11 s'agit le plus souvent de lymphome
ganglionnaire de type B, salivaire ou pulmonaire,
quasi—exclusivement de bas grade, de type MALT ou
monocytoide. Les facteurs prédictifs de I’évolution vers un
lymphome sont, au plan clinique : une hypertrophie des
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parotides, une splénomégalie et des adénopathies (sans
rapport initialement avec un lymphome) et, au plan
biologique : une augmentation de la f2-microglobuline, une
hypo-gammaglobulinémie, 1'apparition d'une gammapathie
monoclonale a IgM et la disparition du facteur rhumatoide
ou des auto-anticorps [38]. Notre patiente a développé un
LMNH parotidien de bas grade de type monocytoide et
n'avait aucun de ces éléments prédictifs.

buccaux que sur les manifestations systémiques, avec un net
bénéfice dans les formes avec hypergammaglobulinémie [43].
L'utilisation des immunosuppresseurs doit &tre réservée a des
formes viscérales particulierement séveres dans cette
population, dont le risque de développer un processus
lymphoprolifératif est majoré [30, 40].

Conclusion

Tous les patients regoivent un traitement symptomatique.
Celui-ci est souvent décevant pour la xérostomie et permet de
soulager partiellement les signes de la xérophtalmie. On note
souvent une amélioration des symptomes systémiques sous
corticoides aux doses moyennes de 0,25 a 0,5 mg/kg/j, comme
c'est le cas chez la moitié de nos malades. Leur efficacité sur
le syndrome sec est parfois rapportée en cas de traitement
précoce de la maladie [41]. L'utilisation des antipaludéens de
synthese est généralement réservée aux manifestations
articulaires [42]. Cependant, certains travaux ont noté des
résultats intéressants tant sur les signes subjectifs oculaires et

L'évaluation de la fréquence des atteintes systémiques dans
le SGSP est variable selon le recrutement et les méthodes
d’investigations. Notre série se distingue par la grande
fréquence de ces atteintes systémiques, expliquée par un
recrutement dans un service de médecine interne. Il faut insister
sur cette fréquence et penser a ce diagnostic surtout lorsque
cette symptomatologie systémique est au premier plan. Un
diagnostic précoce permet une approche thérapeutique plus
efficace et des séquelles moins invalidantes.

Encadré 1 : Critéres du SGSP du groupe de Consensus Américano-Européen.

1- symptomes oculaires : au moins 3 des criteres ci-dessous :
a. sensation quotidienne, persistante et génantes d’yeux secs depuis plus de 3 mois
b. sensation fréquente de « sable dans les yeux »
c. utilisation de larmes artificielles plus de 3 fois par jours
2- symptomes buccaux : au moins 3 des criteres ci-dessous :
a. sensation quotidienne de bouche seche depuis plus de 3 mois
b. a I’age adulte, épisodes récidivants ou permanents de gonflement parotidien
c. consommation fréquente de liquides pour avaler les aliments secs
3- signes objectifs d’atteinte oculaire : au moins un des 2 criteres ci-dessous positifs :
a. test de Schirmer < 5 mm/5mn
b. score de Van Bijsterveld >4 (apres examen au vert Lissamine)
4- signes objectifs d’atteinte salivaire : au moins un des 3 tests ci-dessous positifs :
a. scintigraphie salivaire
b. scintigraphie parotidienne
c. flux salivaire sans stimulation < 1,5 ml/5 minutes
5- signes histologiques
a. sialadenite avec focus-score > 1 sur la biopsie de glandes salivaires accessoires (focus-score = nombre de
foyer/mm?2 de tissu glandulaire, un foyer étant défini par 1’agglomérat d’au moins 50 cellules mononucléées)
6- autoanticorps
a. présence d’autoanticorps anti-SSA (Ro) ou anti-SSB (La)

Syndrome de Sjogren = 4 de ces 6 criteres avec au moins le critere 5 ou 6 présents
Criteres d’exclusions

- antécédent d’irradiation cervicale

- infection par le VHC ou le VIH

- lymphome pré-existants

- sarcoidose

- réaction du greffon contre 1’hote

- utilisation de médicaments anti-cholinergiques (apres une période dépassent de 4 fois la demi-vie)
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