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SGSP et PIDC : CQFD ?
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1) Cas clinique
 Monsieur L. âgé de 50 ans
 Antécédents : 
Appendicectomie
Tabagisme sevré
 Traitement : aucun
 Consulte pour faiblesse des membres 

inférieurs évoluant depuis 2 mois



Examen clinique
 Neurologique : 
ROT faibles et symétriques
Fatigue et faiblesse des membres inférieurs : 

difficultés pour monter les escaliers
Faiblesse de la ceinture scapulaire
Diplopie transitoire dans le regard latéral à 

gauche
 ORL : syndrome sec buccal
 Le reste de l’examen est sans particularité.



Examens paracliniques (1)

Examens  négatifs  :
 NFS, GAJ  et ionogramme normaux
 Sérologies virales négatives
 Sérologies Lyme et Syphilis négatives
 Biopsie de glande salivaire accessoire : 

absence d’amylose et de granulome
 EPS : pas de pic monoclonal
 Absence de cryoglobuline



Examens paracliniques (2)

Examens  contributifs  :
 BGSA : infiltrat inflammatoire 

lymphoplasmocytaire et score de Chisholm et 
Masson = 4

 Test de Schirmer +
 FAN + : titre 1280 moucheté  Ac anti-Ro/SSA +
 Ponction lombaire : 

hyperprotéinorachie = 0,97 g/L ; cellules < 10



Examens paracliniques (3)
 ENMG : signes de démyélinisation présents 

sur au moins 3 nerfs :

Diminution des vitesses de conduction motrice
Blocs de conduction
Ondes F abolies
Absence d’atteinte sensitive



Au total (1)
 1) Syndrome de Gougerot-Sjögren primitif



C Vitali and Co., Annals of the rheumatic diseases 2002



Critères diagnostiques du syndrome de 
Gougerot-Sjögren

C Vitali and Co., Annals of the rheumatic diseases 2002



Au total (2)
 1) Syndrome de Gougerot-Sjögren primitif

 2) Polyradiculonévrite inflammatoire 
démyélinisante chronique (PIDC)

Clinique 
ENMG
Ponction lombaire



Aspects cliniques évocateurs de 
PIDC

L.Magy au nom du groupe d’étude français des P IDC, Revue neurologique 
2008



Critères diagnostiques de PIDC

Azulay, 2005



Arbre décisionnel pour le diagnostic de PIDC

L.Magy au nom du groupe d’étude français des P IDC, Revue 
neurologique 2008



2) Stratégie thérapeutique
 Objectif : traiter la PIDC

 Traitement : Aucun consensus à ce jour 
Immunoglobulines IV
Corticothérapie
Échanges plasmatiques
Immunosuppresseurs
Biothérapies 



Thérapeutiques disponibles (1)
 A - Corticothérapie : 
Par voie orale ou en bolus intraveineux
Dexaméthasone bolus per os
Balance bénéfices-risques
Parfois en association avec Azathioprine pour 

épargne cortisonique



Thérapeutiques disponibles (2)
 B - Immunoglobulines intraveineuses : 
Souvent employées car simples d’utilisation et 

méthode peu invasive
Coût et disponibilité

En première intention dans les formes motrices 
pures

European Federation of Neurological S ocieties, Eur J Neurol. 2006 



Thérapeutiques disponibles (3)
 C - Échanges plasmatiques :
Méthode invasive

Bénéfices de courte durée
Czaplinsli, Immune mediated neuropathies, an update on therapeutic 

strategies,   J Neurol.2004



Thérapeutiques disponibles (4)
 D - Immunosuppresseurs :

Si PIDC réfractaires aux traitements usuels ou 
tableaux sévères

Attention au risque de lymphome

Azathioprine (Imurel)
Ciclosporine



Thérapeutiques disponibles (5)
 E - Biothérapies :
Rituximab = anticorps anti-CD20
Également si PIDC réfractaires ou tableaux 

sévères
PIDC associées à 1 MGUS

Etanercept (Enbrel)
Chin, E tanercept (Enbrel) therapy for chronic inflammatory demyelinating 

polyneuropathy, Journal of the neurological sciences 2003



Décision thérapeutique pour M. 
L.

 A) Corticothérapie : bolus de 300mg de 
solumedrol pendant 3 jours : aucun bénéfice

 B) Immunoglobulines  intraveineuses  : 5 
cures

Amélioration clinique durant 5 jours à partir de la 
3ème cure

 C) Echanges  plasmatiques  : 5 séances
Efficacité constatée après 3 séances
Manque de recul pour évaluer la durée 

d’efficacité



3) Discussion nosologique (1)

PIDC et S GS P : lien ou association 
fortuite ?



3) Discussion nosologique (2)

1 - Revue de la littérature (1) : 
Les complications neurologiques  

typiques du SGSP ne sont pas les 
PIDC mais les polyneuropathies 
sensitivomotrices ou sensitives 
pures

de S èze, la revue de médecine interne 2005



3) Discussion nosologique (3)

1 - Revue de la littérature (2) :
Aucune série rapportée 
Seulement  des séries concernant les 

complications neurologiques du SGSP au 
sein desquelles sont décrites des PIDC 

1 série de 6 cas associés à 1 Lupus 
systémique

Vina ER , Internal medicine 2005



3) Discussion nosologique (4)
 Etude rétrospective de 82 patients avec un 

SGSP  associé à des manifestations 
neurologiques.

 Lille de janvier 1993 à decembre 2001
 Au sein de cette série, 1 PIDC est décrite

Delalande, Neurologic manifestations in Primary S jögren S yndrome, a 
study of 82 patients, Medicine septembre 2004.



3) Discussion nosologique (5)

De S eze, manifestations neurologiques du Gougerot-S jögren, la revue de 
médecine interne 2005



3) Discussion nosologique (6)
 2 - Epidémiologie (1) :

Viala, 2005



3) Discussion nosologique (7)
 2 - Epidémiologie (2) : 

PIDC 1,2 à 3/100000 selon les études
SGSP 1000 à 3000/100000 (critères européens)

La prévalence attendue de PIDC chez SGSP est 
proche de 1/1000 mais dans les études elle 
est de 2 à 8 %



3) Discussion nosologique (8)

 3 - Le raisonnement uniciste nous incite 
à considérer que le mécanisme 
immunologique à l’origine de la PIDC est 
la connectivite.
Preuves ?

 



4) Conclusion
 PIDC probablement sous diagnostiquées car 

manque d’uniformisation des critères 
diagnostiques

 Lors du diagnostic de PIDC, il faut :
Poser le diagnostic étiologique : lyme, syphilis 

…
Eliminer les diagnostics de gravité : lymphomes
Rechercher une connectivite associée
Mettre en route le traitement



Merci de votre attention
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