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Maladies systémiques et maladies 
auto-immunes

 Toutes les maladies systémiques ne sont pas 
auto-immunes !

 Toutes les maladies auto-immunes ne sont 
pas systémiques…

Maladies auto-immunes systémiques :
- Gougerot-Sjögren
- Lupus
- Sclérodermie
- Polyarthrite rhumatoïde…

Maladies auto-immune d’organes :
- Thyroïdite AI
- Gastrite AI…

 



  

le syndrome de Gougerot-Sjögren

Deux formes de SGS :

Primitive (isolée) Secondaire (associée à une autre maladie AI)
- Polyarthrite rhumatoïde
- Lupus
- Hépatite AI
- Polymyosite
- Sclérodermie

En commun : l’atteinte des muqueuses



  

le syndrome de Gougerot-Sjögren

 Maladie des glandes exocrines … !
 Sécheresse des yeux
 Sécheresse de la bouche
 Sécheresse de la peau
 Sécheresse bronchique
 Sécheresse vaginale….



  

Le syndrome de Gougerot-Sjögren Le syndrome de Gougerot-Sjögren 
EpidémiologieEpidémiologie 

• 0,2 % de la population
• 9 femmes / 1homme
• Pic de fréquence : 40-50 ans
• « Sécheresse, douleurs, fatigue » fréquentes dans 

la population générale
• Problème de définition 
 Intérêt des critères de classification 



  

Diagnostiquer le syndrome sec !

La xérostomie :

• Sensation de bouche sèche

• Besoin de boire

• Modification du goût, 
douleur dans la bouche

• Fissuration bouche/lèvre…

La xérophtalmie : 

• Sensation de corps étrangers

• Brûlure, rougeur, démangeaison

• Paupières collées le matin

• Absence de larme…



  

 Infection par l’hépatite C ou le VIH
 Antécédent de radiothérapie de la tête ou du cou
 Lymphome préexistant
 Sarcoïdose
 Réaction du greffon contre l’hôte
 Ménopause
 Diabète
 Amylose
 Troubles anxieux chroniques et fibromyalgies
 Médicaments (hydroxyzine, 

Dexchlorphéniramine, morphine, Amitriptyline…)
 Vieillissement…

Mais il faut exclure :



  

Il faut 4 critères dont le 5 ou 6
(SGS primitif)

1. Symptômes secs buccaux
2. Symptômes secs oculaires
3. Schirmer < 5mm à 5 mn ou score au Rose Bengale >4
4. Flux salivaire < 0.10 ml / mn  ou sialographie 

parotidienne ou une scintigraphie parotidienne anormale
5. Biopsie de glandes salivaires accessoires : grade 3 ou 4 de 

Chisholm
6. Anti-SSA ou SSB

Vitali et al. Ann Rheum Dis 2002; 61 : 554-8.



  

 Symptômes :
 Douleurs articulaires (arthralgies ou arthrites)
 Syndrome de Raynaud
 Purpura
 Ganglions
 Neuropathie
 Vascularite cérébrale
 Pneumopathie interstitielle
 Néphropathie
 Dépression et fatigue

Les signes généraux



  



  

Les anomalies biologiques 

 Cytopénie (la moitié des patients). Origine 
périphérique au myélogramme.

 Hypergammaglobulinémie polyclonale (70 %)
 VS augmentée / CRP normale+++
 Anti-noyaux (80 %)
 Anti-SSA (50 %)
 Anti-SSB (30 %) 



  



  



  

Les causes du caractère systémique

  Le tarissement des sécrétions

  L’infiltration d’organe par des cellules 

(infiltrat lymphoplasmocytaire)

  Inflammation des vaisseaux



  

 Sécheresse nasale : saignements, troubles 
de l’odorat

 Difficulté à déglutir
 Gène oculaire
 Voix rauque
 Toux sèche
 Troubles sexuels
 Mycoses



  

Les causes du caractère systémique

  Le tarissement des sécrétions

  L’infiltration d’organe par des cellules 

(infiltrat lymphoplasmocytaire)

  Inflammation des vaisseaux



  

 Fibrose pulmonaire : attention à la dyspnée / 

crépitants

 Splénomégalie

 Adénopathies

 parotidomégalie

 Acidose tubulaire



  

Les causes du caractère systémique

  Le tarissement des sécrétions

  L’infiltration d’organe par des cellules 

(infiltrat lymphoplasmocytaire)

  Inflammation des vaisseaux



  

 Purpura hyperglobulinémique

 Neuropathie

 Vascularite



  

Au-delà de 70 ans ?

Etude sur 223 patients (204 F et 19 H) / début des signes 53 ans (15-87)

 31 patients (14 %) > 70 ans
 Age moyen de début : 74 (70-87)
 Signes les plus fréquents : 

 arthralgies (29 %), 
 atteintes hépatiques (20 %), 
 neuropathies (16 %)
 pneumopathies interstitielles (13 %)

 MAIS pas de différence avec sujets plus 
jeunes



  

937 F et 73 H / début à 53 ans

 156 patients (15 %) > 70 ans

Au-delà de 70 ans ?



  

Conséquences du caractère systémique 
de la maladie 

 Les complications graves sont rares :

SGS Poumon

Rein

Cerveau et nerf

Lymphome



  

 Risque de cancer comme la population générale 
 Risque de lymphome

 Augmente avec le temps
 Augmentation de 6 à 44 fois par rapport à la population 

générale 
 Identique entre SGS primitif ou secondaire
 Les facteurs de risque

 Cliniques : parotidomégalie, splénomégalie, 
adénopathies, purpura.

 Biologiques : disparition de 
l’hypergammaglobulinémie, gammapathie 
monoclonale, baisse du complément, présence d’une 
cryoglobuline.

Conséquences du caractère systémique de 
la maladie 



  

Les traitements locaux
 Œil 

 Larmes artificielles +++
 Gels 2 à 3 fois / jour
 Collyre de ciclosporine (0.05%) : pas d’AMM à ce jour
 Obturation méatique : efficacité inconstante

 Bouche
  Salive artificielle : effet transitoire

 Peau / Muqueuses
  Savon surgras et crème hydratante 
  Gels vaginaux 
  Lavage nasal



  

 Chlorhydrate de pilocarpine
 Salagen° : en France 2003 (non remboursé)
 en préparation magistrale

Traitements systémiques du syndrome sec 

Etude randomisée contre placeboEtude randomisée contre placebo
Amélioration buccale Amélioration buccale 
Amélioration oculaire Amélioration oculaire 
Amélioration vaginale Amélioration vaginale 

Dose : 20 à 30 mg / jourDose : 20 à 30 mg / jour
Mais 40% des malades ont des sueursMais 40% des malades ont des sueurs



  

La céviméline ?

 Pas disponible en France

 Avantages :

  Plus efficace ?

 Autorisée aux USA



  

Autres traitements systémiques

 Fonction de la clinique
 Hydroxychloroquinine 
 Corticoïdes
 Immunosuppresseurs…



  

Henri GOUGEROT (1881-1955) Henrik Sjögren (1899-1986) 



  

QROC

Citer les signes cliniques et biologiques de 
risque évolutif vers le slymphome ?
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