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MOTS CLES Résumé
Le syndrome de Gougerot-Sjogren est une affection autoimmune,
lymphoplasmocytaire, qui impacte les glandes exocrines. Sa localisation
Sjogren pulmonaire fréquente peut engendrer une pneumopathie interstitielle
diffuse. La symptomatologie clinique observée non spécifique, retarde sa
découverte. La triade classique (syndrome sec, dyspnée, fatigue) est un
interstitielle diffuse élément d’orientation diagnostique.
La positivité des anticorps antinucléaires, la biopsie pathologique des
glandes salivaires et les aspects radiologiques sont des éléments clés du
Autoimmunité diagnostic positif.
L’association de ce syndrome a une thyroidite de Hashimoto est fréquente. A
début précoce, ce bindme morbide peut aggraver le pronostic ultérieur. Leur
origine multifactorielle et leurs effets délétéres respectifs et/ou communs
nécessitent une surveillance périodique, a vie.
© 2023 Revue Algérienne d’Allergologie et d'Immunologie Clinique. Tous droits
réservés.
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KEYWORDS Abstract
Gougerot-Sjogren syndrome is an autoimmune, lymphoplasmacystic disease
that affects the exocrine glands. Its frequent pulmonary location can
syndrome generate diffuse interstitial lung disease. Its late discovery is inherent to the
non specific concomitant clinical symptomatology. The classic triad (dry
syndrome, dyspnea, weariness) is a diagnostic orientation parameter.
disease Antinuclear antibody positivity, pathological biopsy of the salivary glands
and radiological aspects are key elements of the positive diagnosis.
The association of this syndrome with Hashimoto's thyroiditis is frequent.
Autoimmunity The subsequent prognosis is worsened if this morbid binomial appears at an
early age. Their multifactorial origin and their respective and/or common
deleterious effects require periodic lifelong monitoring.
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Introduction : infiltration lymphoplasmocytaire des glandes
exocrines, classiquement les glandes salivaires et
lacrymales. Le poumon est une localisation
privilégiée de la maladie [1]. La prévalence de

Le Syndrome de Gougerot-Sjogren (SGS) est une
épithélite  autoimmune responsable d'une
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I'atteinte pulmonaire dans le SGS est variable selon
les séries (9 a 22%) [2].

Les troubles respiratoires inhérents a ce syndrome
sont multiples avec atteinte: des voies ariennes
supérieures (VAS) et distales (VAD), du
parenchyme pulmonaire. L'impact est rarement
vasculaire, musculaire ou pleurale [1].
L’association SGS et thyroidite autoimmune de
Hashimoto (TAIH) avoisinerait 1% avec une
prédominance féminine (Sex Ratio= 9F/1H). La
coexistence du binéme SGS-TAIH accroit la
morbimortalité [2]. La précocité diagnostique a un
réle déterminant dans le pronostic ultérieur.

Observation

Mme G Hadjira agée de 33 ans, mariée, 2 enfants est
hospitalisée pour dyspnée de repos et toux rebelle
a toute thérapeutique, d’aggravation progressive,
accompagnée d'une asthénie profonde inexpliquée
évoluant depuis 3 ans.
Antécédents : Notion de dysthyroidies familiales
Absence : * d'intoxication tabagique
* de toxicomanie
* d’exposition environnementale délétére
* d’'infection en cours
L’interrogatoire permet de noter une photophobie,
un syndrome sec modéré, des arthralgies
migratrices, une altération modérée de l'état
général. Elle est apyrétique, anictérique.
Fréquence cardiaque =84 /mn, TA= 112/70mmHg.
Absence de signes cliniques évocateurs d’HTA
pulmonaire, de dysthyroidie clinique,
d’insuffisance cardiaque, de maladie de systéeme ou
de granulomatose.
La palpation de la région cervicale révéle un goitre
type II (Classification OMS).
Les investigations pratiquées sont les suivantes :
= L’examen ophtalmologique confirme le
syndrome Sec par le test de Schirmer.
= Biologie:
- Hémogramme normal hormis une
leucolymphopénie discrete.
Bilans :
* calcique normal Calcémie = 88mg/1, Calciurie =
175 mg/1.
* glucidique : glycémie a jeun=1,03 g/l, HbAlc
=5,2%
* rénal : urée= 0,31 g/, Créatinémie =5,9mg/1

* Jonogramme sanguin normal Na+ = 138meq/]
(135-148), K+ = 3,73 meq/l (3,5-5,5), Cl- =
101meq/1 (98-110).

* CRP=48 mg/1

* La recherche de BK et du facteur rhumatoide est

négative.

* Bilan immunologique :

- Dosage des anticorps antinucléaires par
immunofluorescence indirecte. Leur titre =
320 (0-80) est tres élevé.

- Lereste du bilan immunologique est négatif :

e Anticorps anti SSA et antiSSB

e Anticorps anticentromeres B

e Anticorps anti DNA double brin (non
contributif)

= Biopsie des glandes salivaires accessoires :

Aspect histopathologique de Sialadénite

lymphocytaire chronique grade 3 ( 1

focus/4mm?)de  Chilsholm et Mason,

évocatrice d’'un syndrome sec.
=  Explorations fonctionnelles respiratoires :

- Syndrome restrictif avec baisse de la
capacité vitale et du VEMS (VEMS/CV >
70%).

- Désaturation avec diminution de la Spo2
lors du test de marche de 6 minutes.

- Il n’existe pas de trouble ventilatoire
obstructif associé.

= Electrocardiogramme : dans les limites de la
normale.
= Explorations radiologiques :

- Téléthorax de face (figure 1).: présence de
multiples opacités réticulonodulaires et
micronodulaires diffuses, étendues aux 2
champs pulmonaires., absence de signes
évocateurs de dilatation des bronches.

- TDM thoracique : (figure 2a et 2b).

= Atteinte parenchymateuse pulmonaire
bilatérale diffuse sans signes de fibrose.

= Nodules et micronodules pulmonaires a
prédominance apicale.

= Réticulations transparenchymateuses
pulmonaires périphériques a prédominance
postérobasales.

= Absence de lésions kystiques ou pleurales.

=  Multiples  adénomégalies  hilaires et
médiastinales hypodenses, homogenes et
sans nécrose.

- Echographie  abdominopelvienne: sans
anomalie.
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Figure 1. Multiples opacités
réticulonodulaires et micronodulaires diffuses
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Figure 2. TDM thoracique.
aetb * Nodules et micronodules pulmonaires
* Réticulations transparenchymateuses

Le diagnostic retenu au terme de ces investigations
est celui de syndrome de Gougerot-Sjogren avec
une localisation pulmonaire a type de
pneumopathie interstitielle diffuse (PID).

Le traitement proposé est :

- Une corticothérapie a faibles doses
(5mg/jour), de courte durée (4 semaines) et a
doses dégressives est prescrite.

- Le traitement adjuvant est a base de
lubrifiants oculaires et de sécrétagogues.

Une amélioration notable est ressentie par la
malade a postériori (dés le 2éme mois).

Lors du suivi longitudinal deux aprés la découverte
du SGS, la persistance inexpliquée de I'asthénie
physique (d’intensité fluctuante), de la prise
pondérale (8kg/15mois), la bouffissure du visage,
la frilosité et les ronflements nocturnes ont conduit
al'exploration de la fonction thyroidienne.

La palpation du cou objective un volumineux goitre
diffus de consistance « caoutchoutée » élastique
indolore sans signes compressifs apparents, sans
adénopathies satellites.

La symptomatologie  cutanéomuqueuse et
phanérienne est prédominante avec des réflexes
achilléens ralentis.

Les dosages hormonaux pratiqués confirment
I'hypothyroidie et son étiologie: Thyroidite
chronique de Hashimoto authentique.
FT4=6pg/ml (9,2-19,3) ; TSH=18,32mU/1(0,4-4,5)
; ACTPO= 895 Ul/1 (<34); AcTg = 312UI/ml (<80).
Echographie cervicale (figure 3a et 3b): thyroide
augmentée de volume : lobe droit =11cc, lobe
gauche =30cc. Echostructure globalement
hypoéchogéne, hétérogene.

Présence de formations pseudonodulaires avec
hypervascularisation en mode doppler (figure 3b).
Ces aspects sont trés évocateurs d'une thyroidite.
Une hormonothérapie substitutive définitive a
base de Lévothyroxine sodique a doses
croissantes (augmentation par paliers progressifs
de 25pg/semaine), posologie quotidienne initiale :
25pg jusqu’a obtention d’'une dose d’entretien de
100pg/jour.

Une surveillance clinique et biologique
trimestrielle est instituée.

Thyroide augmentée de volume
lobe droit =11cc; lobe gauche =30cc.

Figure 3b. Présence de formations
pseudonodulaires avec hypervascularisation
en mode doppler

Discussion

e Syndrome de Gougerot-Sjogren

La symptomatologie clinique non spécifique
observée dans le SGS a contribué aux errements
diagnostiques, corroborant ainsi d’autres auteurs
[3]. L’hétérogéneité clinique, radiologique,
biologique et l'association morbide a d’autres
affections autoimmunes augmentent également les



F Chaouki et al. (Syndrome de Gougerot-Sjogren & Thyroidite de Hashimoto)

26

difficultés diagnostiques. Les formes insidieuses
contribuent en outre au retard diagnostique [4].
Cette pathologie a débuté précocement chez notre
patiente. Elle survient habituellement vers la
cinquantaine [5].

La pneumopathie interstitielle diffuse (PID),
manifestation fréquente du SGS, a début précoce
(avant 35 ans) serait généralement une forme
systémique [1].

ATlinstar de Fauchais AL et al [6], il n’existe aucune
relation entre la sévérité du syndrome sec et la
gravité de latteinte pulmonaire: maftre
symptome.

La toux chronique, réfractaire au traitement est
expliquée par la sécheresse de la muqueuse
bronchique [1].

Le diagnostic positif de SGS est établi selon les
critéres de ’American College of Rheumatology [7].
La biopsie pathologique des glandes salivaires, le
syndrome sec, le titre élevé des anticorps et les
images radiologiques ont été déterminants dans le
diagnostic.

Dans le SGS féminin, le role facilitateur des
cestrogenes et du 2¢ Chromosome X n’expliquerait
que partiellement I'hyperactivité du systéme
immunitaire et des cytokines [8].

Les aspects tomodensitométriques sont corrélés
avec la présence voire la sévérité de la
symptomatologie respiratoire confirmant ainsi les
résultats observés par d’autres auteurs [9,10].

En dépit de l'existence de facteurs de risque de
développement de la PID (sexe masculin,
tabagisme actif, I'age tardif de son apparition, sa
durée d’évolution [11], sa survenue chez notre
patiente parait indépendante de tous ces éléments.
La précocité diagnostique du SGS réduit les
complications et atténue leur gravité [1].

Les prises en charge thérapeutiques et spécifiques,
bien codifiées de la PID sont rares. Néanmoins des
recommandations récentes sont adaptées au siége
etalasévérité de cette PID et selon le score ESSDAL
[12]. Elles consistent en une corticothérapie a
doses croissantes (1r¢ligne) puis dégression. En cas
d’échec: immunosuppresseurs (2¢ ligne). Le
Rituximab sera utilisé en 3¢ ligne [13] et
préférentiellement dans les formes réfractaires du
SGS [4].

Les antifibrosants (Pirfenidone) sont réservés aux
fibroses pulmonaires progressives [1].

Le traitement symptomatique a été et sera
primordial dans la qualité de vie de la patiente.

o Thyroidite chronique de Hashimoto

C’est une maladie autoimmune spécifique d’organe
assez fréquente 0,3-1,5 pour 100000, a
prédominance féminine qui résulte d'un
dysfonctionnement du systeme immunitaire [14].

Chez notre patiente la notion d’histoire familiale de

dysthyroidies plaide en  faveur d'une

prédisposition génétique tres probable et des
haplotypes particuliers: HLA-DR3, DR4 et DR5
sont concernés dans la forme goitreuse de
thyroidite [15,16].

La présence d’anticorps antiperoxydase contribue
a la destruction progressive des follicules
thyroidiens aboutissant a long terme a une
hypothyroidie primitive définitive.

Le diagnostic de SGS a précédé celui de thyroidite
(4 ans) chez notre patiente corroborant d’autres
études [17,18].

La correction trop rapide et/ou excessive de la
carence iodée (comme c’est le cas dans notre pays)
via I’enrichissement mal controlé du sel en iode, est
incriminée dans la survenue de la thyroidite, en cas
de risque génétique éventuel [19].

La fréquente association Syndrome de Gougerot
Sjogren- thyroidite autoimmune (20%) conforte
I'existence d’'un mécanisme physiopathologique
commun ou similaire, eu égard a la prévalence
élevée de 2 haplotypes HLA B8 et DR3 [20].

La thyroidite de Hashimoto peut faire le lit du
lymphome malin non Hodgkinien dont la fréquence
est plus élevée que dans la population générale
[21]. Le jeune age de notre patiente (<35 ans),
facteur de risque de développement de ce
lymphome justifie une surveillance étroite a moyen
et long termes [22]. Un suivi périodique régulier a
vie est indispensable pour les 2 pathologies.

Conclusion

Le Syndrome de Gougerot-Sjogren est une
exocrinopathie caractérisée classiquement par la
triade : syndrome sec, arthralgies et fatigue.

La symptomatologie clinique non spécifique
contribue au retard diagnostique. Les troubles
respiratoires, (PID particulierement), inhérents a
ce syndrome sont nombreux et parfois invalidants.
L’origine multigénique (mais non héréditaire) et
multifactorielle  (environnementale  surtout)
pourrait expliquer la stratification de la sévérité du
SGS et le large spectre d’anomalies.
L’enchevétrement physiopathologique des 2
affections (SGS et TAIH), d’évolution insidieuse est
lié a leur origine autoimmune et a 'existence d'une
prédisposition particuliere.

De nouvelles approches diagnostique et
thérapeutique pourraient améliorer le devenir de
ce type de patients.

Déclaration d’intéréts
Les auteures déclarent n’avoir aucun lien
d’intéréts.
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