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Mr	JH,	37	ans.	IMC	29.	

ATCD	:	athrose	fémoro-patellaire;	appendicectomie	
Allergie	à	l’iode;	alcool	occasionnel;	Tabac	0	

HDM	:		
Syndrome	douloureux	abdominal	aigu	en	06/2018;	«	pancréatite	aiguë	»	sans	
étiologie.	AEG,	perte	de	10	kg	(poids	de	95	kg).		Aspect	de	«	pancréatite	
caudale	»	

Biologie	:	lipase	1.2N	(416	U/l	Nle	<	390)	GGT	1.5N,	Bili	12	mg/l,	CRP	315	mg/
l.	ACE,	CA	19-9	Nx.	
Chromogranine,	NSE,	béta	2	microglobuline,	calcémie,	Quantiféron	Nx.	



Imagerie	:	

IRM	:	«	lésion	de	la	queue	du	pancréas	de	4	cm	hétérogène,	d’allure	tumorale,	responsable	
d’une	discrète	dilatation	du	canal	de	Wirsung	d’amont,	&	multiples	nodules	spléniques	»	

•  Tep	scan	:	nodules	spléniques	hypermétaboliques,	SUV	7.8	

•  TDM	thoracique	:	syndrome	micronodulaire	bilatéral	

•  2	échoendoscopies	(2	opérateurs	différents	CH	DK/CHU	Lille)	:	absence	de	lésion	cible	
pancréatique;	confirmation	des	nodules	spléniques+++	

Evolution	:		

•  Régression	progressive	de	la	lésion	pancréatique	en	IRM	

•  Maintien	de	l’état	général	

•  Pauci	symptomatique;	asthénie.	















Hypothèses	diagnostiques	à	ce	stade	
de	la	prise	en	charge	?	



Fibroscopie	bronchique	+	LBA	:	

-  Alvéolite	macropagique	+	cellules	lymphoplasmocytaire	rares	sans	
éosinophiles	

-  Granulome	
-  Quantiféron	négatif	

DIAGNOSTIC	?	







La	sarcoïdose	:	une	maladie	systémique	de	cause	inconnue	

-  Touche	presque	constamment	le	poumon	et	le	système	lymphatique	
-  Formation	de	granulomes	tuberculoïdes	dans	les	organes	atteints	
-  Diagnostic	et	prise	en	charge	souvent	difficiles		en	raison	de	la	diversité	des	tableaux	
cliniques,	du	retentissement	et	de	l’évolution	

-  Ne	pas	manquer	les	formes	avec	dysfonction	d’organe	avec	mise	en	jeu	du	
pronostic	vital	ou	fonctionnel	

-  Pronostic	vital/Pronostic	fonctionnel/Qualité	de	vie	
-  Le	traitement	n’est	pas	systématique;	si	nécessaire,	corticoïdes,	
immunosuppresseurs…	

F.	Jeny	et	al.	Mise	au	point.	A	sarcoidose..	Rev	du	Prat.	2019;69:83-95	



Epidémiologie	:	

-  En	France,	maladie	rare	:	prévalence	de	30/100000;	incidence	de	4.9/100000-	Age	
médian	de	45	ans	

-  Chez	les	femmes,	pic	péri-ménopausique	

-  3	fois	plus	fréquent	chez	les	africains	sub-sahariens	et	les	afro-américains	

-  Le	plus	souvent	sporadique;	quelques	formes	familiales	:		4-8%,	RR	3,7	au	1er	degré	

-  Facteurs	environnementaux;	maladie	polygénique	



Pathogénie	(1)	:	

-  Granulome	sans	nécrose	caséeuse	:	follicule	central	avec	macrophages,	cellules	
épithélioïdes,	cellules	géantes,	cytokines,	LTCD4+	et	couronne	LTCD8	et	LB.	

-  Evolution	possible	vers	la	fibrose	

-  Cause	inconnue	:	réaction	immunitaire	inappropriée	:	Th1,	TNF	alpha;	Ag	inconnu	et	
terrain	génétique	favorable	

-  Fréquence	des	formes	respiratoires,	cutanées;	variation	saisonnière,	zones	
géographiques	



Pathogénie	(2)	:	



Circonstances	diagnostiques	:	

-  Diagnostic	parfois	difficile,	retardé	
-  Symptômes	respiratoires	peu	spécifiques	:	souvent	4	médecins	différents	
-  Signes	cutanés	plus	évocateurs	

Modes	de	révélation	:		

-  Symptômes	respiratoires.	Toux	chroniques,	dyspnée,	douleurs	
-  Syndrome	de	Lofgren	
-  Les	atteintes	extra	thoraciques	:	cutanées,	OPH,	GG	
-  Signes	généraux	
-  Imagerie	thoracique	
-  Hypercalcémie	

Biopsier	les	lésions	accessibles…	

-  Fibroscopie	bronchique	+	LBA	++++	
-  Echoendo,	BGS,	PBH	

TepScan	(Cf.)	



Bilan	initial	:	



Diagnostics	différentiels	:	

-  Tuberculose,	mycobactériose	

-  Histoplasmose,	Whipple,		

-  Pathologies	environnementales	et	professionnelles/Béryllliose	

-  Lymphomes,	cancers	

-  Causes	médicamenteuses	

-  Maladie	dysimmunitaire	



Différentes	formes	:	

1)  Formes	pulmonaires	:	surinfections,	TFO,	fibrose,	HTAP	
2)  Formes	cardiaques	:	2ème	cause	de	mortalité;	insuffisance	cardiaque,	mort	subite,	

dysfonction	ventriculaire	gauche	
3)  Formes	cutanées	
4) Neurosarcoïdose	:	SNC,	SNP	
5) Hépatiques	
6) ORL	
7) Musculaires	
8)  Rénales	
9)  Syndromes	parasarcoidien…	

Autres	:	formes	pancréatiques,	spléniques	rares+++	







La	sarcoïdose	splénique	(1)	

-  Localisation	rare,	sans	doute	sous	estimée.	

-  Le	plus	souvent	asymptomatique.	

-  Fièvre,	douleurs,	splénomégalie	(1/3	des	cas),	hypersplénisme.	

-  Des	nodules	le	plus	souvent	multiples	(Cf.),	hypoéchogènes	en	écho,	hypodenses	en	
TDM,	hypovasculaires	en	Doppler,	hypointenses	en	IRM.	

-  Evolution	favorable,	possibilité	de	régressions	spontanées.	

-  Diagnostics	différentiels		(Cf.)	+++	

S.	Bauones	et	al.	J	Clin	Ultrasound	2014,	42:38-41.	



La	sarcoïdose	splénique	(2)	



La	sarcoïdose	pancréatique	(1)	

-  Le	champs	des	pancréatites	auto-immunes…Formes	diffuses	ou	pseudo-
tumorales.	Maladies	dysimmunitaires	associées	

-  Pancréatite	sarcoidosique	exceptionnelle;	Medline	2012,	30	cas	rapportés.	
-  1er	cas	publié	en	1937	Nickerson.	
-  Sur	séries	autopsiques,	fréquence	estimée	à	2.1%	
-  Présentation	variée	en	imagerie	++	:	masse	isolée,	augmentation	de	taille	
et	infiltration	diffuse,	forme	nodulaire..	Localisation	céphalique	la	plus	
fréquente	

-  En	IRM	faible	signal	T1,	intense	en	T2,	réhaussement	faible	après	injection	

H.Benabderrahmane	et	al.	Diabetes	&	Metabolism.	2012	V38	S2	A64	L.	Alizadeh	et	al.	Pancreatic	sarcoidosis	:	a	littérature	
review.	JOP	2016;17:566-73	



La	sarcoïdose	pancréatique	(2)	

-  Très	souvent	peu	symptomatique,	découverte	fortuite	ou	à	l’occasion	d’un	bilan	

-  Douleurs	abdominales,	pancréatite	aiguë,	nausée,	perte	de	poids,	ictère	

-  Contexte	de	sarcoïdose	systémique	connue	dans	16%	des	cas,	permettant	d’écarter	les	
autres	diagnostics	différentiels	

-  Imagerie	peu	spécifique	:	intérêt	de	la	ponction	sous	EES	si	cible+++	

-  CTC	si	symptômes	ou	nécessité	de	traitement	systémique;	IMS	dans	les	formes	
réfractaires	(Cf.	PAI).	

H.Benabderrahmane	et	al.	Diabetes	&	Metabolism.	2012	V38	S2	A64	L.	Alizadeh	et	al.	Pancreatic	sarcoidosis	:	a	littérature	
review.	JOP	2016;17:566-73	



La	sarcoïdose	pancréatique	(3)	



Conclusion	

Un	cas	rare	de	double	localisation	digestive	pancréatico-splénique	de	sarcoïdose.	

La	localisation	digestive	a	révélé	la	sarcoïdose	systémique	avec	localisation	pulmonaire.	

Evolution	pour	le	moment	favorable	sans	traitement	(>	1	an	de	recul).	

Pronostic	fonctionnel	et	vital	d’ordre	cardio-pulmonaire.	

Attention	aux	diagnostics	différentiels	dans	ces	formes	digestives.	

Intérêt	de	la	confirmation	histologique	à	partir	d’un	site	accessible.	

Discuter	la	ponction	pancréatique	sous	EES	dès	que	nécessaire..(pas	la	ponction	splénique…)		

Intérêt	du	TepScan	à	préciser.	

Merci.	


