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MOTS CLES Résumé

Sarcoidose ; Introduction : La sarcoidose est une granulomateuse systémique de cause
Type radiologique ; inconnue, dont la localisation médiastinopulmonaire est la plus fréquente
Pléthysmographie ; avec des caractéristiques radiologiques, endoscopiques, biologiques et
Endoscopie. fonctionnelles que nous proposons d’évaluer dans ce travail.

Méthodes : Notre étude est prospective descriptive, concernant 80 cas de
sarcoidose médiastinopulmonaire prouvée a I'histologie, associée ou non a
d’autres localisations et nécessitant un traitement systémique a base de
corticothérapie orale.

Résultats : Le type radiologique le plus fréquent dans notre étude était le
type 2 avec 66.3%, puis le type 3 avec 31.2%, tandis que le type 1 ne
représentait que 2.5% des cas. Sur la TDM thoracique, les aires
ganglionnaires les plus touchées étaient la 10R, la 10L,1a 7,1a 5 et la 4R. Les
fenétres parenchymateuses montraient des nodules et des micronodules
dans 91% des cas, un épaississement des septas inter lobulaires chez 84.6%
des cas et un épaississement péri broncho vasculaire dans 65.4% des cas.
Les anomalies parenchymateuses prédominaient dans les régions
supérieures et moyennes et concernaient le lobe supérieur droit et le lobe
moyen dans 80.8% des cas, le lobe supérieur gauche dans 71.8% des cas et
la lingula dans 65.4% des cas. La fibroscopie bronchique a été réalisée dans
80% des cas ; les anomalies endoscopiques les plus fréquentes étaient
I'inflammation diffuse et 1'épaississement des éperons dans plus de 80%
des cas. La biopsie bronchique était contributive au diagnostic dans 74.6%
des cas. Le lavage bronchioloalvéolaire a été fait dans 51.6% des cas et dont
la lymphocytose était I'anomalie la plus fréquente avec 72.7% des cas.
L'intradermo- réaction a la tuberculine était anergique dans 78.7% des cas,
et le dosage de Quantiféron était négatif dans 76.2% des cas. On a constaté
une hyper gamma globulinémie poly clonale dans 50 % des cas et une
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lymphopénie dans 44.9% des résultats pathologiques de 'hémogramme.
L’hypercalcémie a été retrouvée dans 11.25% des cas et 'hyper calciurie
dans 26.25%. Sur le plan fonctionnel respiratoire, la pléthysmographie était
pathologique chez 24 sur 80 malades (30% des cas). Le trouble ventilatoire
restrictif modéré était le plus fréquent et il représentait 58.33% des profils
ventilatoires perturbés. L'amputation de la capacité pulmonaire totale
variait entre 10 et 65%.

Conclusion : Les données de notre étude se concordent globalement avec
les données de la littérature.

© 2022 Fédération Algérienne de Pharmacie. Tous droits réservés.

Abstract

Introduction: Sarcoidosis is a systemic granulomatous disease of unknown
cause, whose mediastinopulmonary location is the most frequent with
radiological, endoscopic, biological and functional characteristics that we
propose to evaluate in this work.

Methods: Our study is prospective descriptive, concerning 80 cases of
mediastinopulmonary sarcoidosis proven histologically, associated or not
with other locations and requiring systemic treatment with oral
corticosteroid therapy.

Results: The most frequent radiological stage in our study was stage 2 with
66.3%, then stage 3 with 31.2%, while stage 1 only represented 2.5% of
cases. On chest CT, the lymph node areas most affected were 10R, 10L, 7, 5,
and 4R. The parenchymal windows showed nodules and micronodules in
91% of cases, thickening of the interlobular septa in 84.6% of cases and
perish-bronchial thickening in 65.4% of cases. Parenchymal abnormalities
predominated in the upper and middle regions and involved the right upper
lobe and middle lobe in 80.8% of cases, the left upper lobe in 71.8% of cases
and the lingula in 65.4% of cases. Bronchial fibroscopy was performed in
80% of cases; the most frequent endoscopic abnormalities were diffuse
inflammation and thickening of the spurs in over 80% of cases. Bronchial
biopsy contributed to the diagnosis in 74.6% of cases. Bronchioloalveolar
lavage was performed in 51.6% of cases and lymphocytosis was the most
frequent abnormality with 72.7% of cases. The intra dermal reaction to
tuberculin was anergic in 78.7% of cases, and the quantiferon dosage was
negative in 76.2% of cases. Polyclonal hyper gamma globulinemia was
observed in 50% of cases and lymphopenia in 44.9% of pathological results
of the blood count. Hypercalcemia was found in 11.25% of cases and
hypercalciuria in 26.25%. On the respiratory functional level,
plethysmography was pathological in 24 out of 80 patients (30% of cases).
Moderate restrictive ventilatory disorder was the most common and
accounted for 58.33% of the disturbed ventilatory profiles. The amputation
of total lung capacity varied between 10 and 65%.

Conclusion: The data from our study are generally consistent with the data
in the literature.

© 2022 Fédération Algérienne de Pharmacie. All rights reserved.
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Introduction :

La Sarcoidose, autre fois appeler BBS ou maladie
de « Besnier Boeck Shaumann » est une affection
inflammation granulomateuse et systémique qui
touche n’importe quel organe mais avec des
degrés variables. Aucun signe clinique ni para
clinique n’est spécifique a lui seul ; le diagnostic de
BBS est présomptif avec trois niveaux de
confiance : trés probable, probable et peu

probable. La localisation médiastinopulmonaire
de BBS est la plus fréquente avec des
caractéristiques radiologiques, endoscopiques,
biologiques et fonctionnelles que nous proposons
d’évaluer dans ce travail.

Matériel et méthodes :

Notre étude est une enquéte prospective,
longitudinale et descriptive qui a été faite au
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niveau du service de pneumologie de I'Hopital
Central de I’Armée a Alger sur une période de 30
mois entre 2015 et 2017 et portant sur 80
patients diagnostiqués comme BBS
médiastinopulmonaire prouvée a Thistologie
associée ou non a d’autres localisations et
candidats a une corticothérapie systémique.

Résultats :

Répartition des patients selon les données de
I’imagerie thoracique :

Le type radiologique le plus fréquent dans notre
étude était le type 2 avec 66.3%, puis le type 3
avec 31.2%, tandis que le type 1 ne représentait
que 2.5% des cas (Figure 1). Sur la TDM
thoracique, les aires ganglionnaires les plus
touchées étaient la 10R, la 10L, la 7, 1a 5 et la 4R
(Figure 2). Les fenétres parenchymateuses
montraient des nodules et des micronodules dans
91% des cas, un épaississement des septas inter
lobulaires chez 84.6% des <cas et un
épaississement péri broncho vasculaire dans
65.4% des cas (Tableau 1). Les anomalies
parenchymateuses prédominaient dans les
régions supérieures et moyennes et concernaient
le lobe supérieur droit et le lobe moyen dans
80.8% des cas, le lobe supérieur gauche dans
71.8% des cas et la lingula dans 65.4% des cas
(Figure 3).
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Figure 1. Répartition selon le type thoracique
radiologique.
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Tableau 1. Répartition selon le type de
I'atteinte parenchymateuse pulmonaire.

Type de I’atteinte parenchymateuse pulmonaire 78 97.5%
Epaississement des septas inter lobulaires 66/78 84.6%
Epaississement des septas intra lobulaires 33/78 42.3%
Epaissi: péri i 51/78 65.4%
Epaississement de l'interstitium sous pleural 45/78 57.7%
Verre dépoli 30/78 385%
Micronodules /Nodules 73/78 93.6%
Macro nodule 09/78 11.5%
C parenchy 26/78 33.3%
Pleurésie droite 01/78 1.3%
Pleurésie gauche 01/78 1.3%
Atélectasie 04/78 5.1%
Masse spiculée pseudo tumorale 01/78 1.3%

Figure 3. Répartition selon le siege des
anomalies parenchymateuses pulmonaires.

Répartition des patients selon les données de
la fibroscopie bronchique :

La fibroscopie bronchique a été réalisée dans 80%
des cas; les anomalies endoscopiques les plus
fréquentes étaient l'inflammation diffuse et
|'épaississement des éperons dans plus de 80%
des cas. La biopsie bronchique était contributive
au diagnostic dans 74.6% des cas. Le lavage
bronchioloalvéolaire a été fait dans 51.6% des cas
et dont la lymphocytose était I'anomalie la plus
fréquente avec 72.7% des cas. (Tableau 2)

Répartition des patients selon les données
fonctionnelles respiratoires :

La pléthysmographie était pathologique chez 24
sur 80 malades (30% des cas). Le trouble
ventilatoire restrictif modéré était le plus fréquent
et il représentait 58.33% des profils ventilatoires
perturbés (Figure 4). Chez les patients avec une
pléthysmographie anormale, I'amputation de la CV
varie entre 05 et 65 %. L'amputation de la CPT
varie entre 10 et 65% et celle de VEMS entre 12 et
63% (Tableau 3).
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Répartition des patients selon les données du
bilan biologique :

L'intradermo-réaction a la tuberculine était
anergique dans 78.7% des cas, et le dosage de
quantiféron était négatif dans 76.2% des cas. On a
constaté une hyper gamma globulinémie poly
clonale dans 29% des cas (Figure 5) et une
lymphopénie dans 44.9% des résultats
pathologiques de I'hémogramme (Figure 6).
L’hypercalcémie a été retrouvée dans 11.25% des
cas et 'hyper calciurie dans 26.25% (Figure 07).

Tableau 2. Répartition selon les données

bronchoscopiques.
Constatations Nombre Pourcentage
Aspects bronchoscopiques
Aspect endoscopique normal 09/64 14.1%
Aspect inflammatoire diffus 53/64 82.8%
Epaississement des éperons 52/64 81.3%
Granulations blanchitres 25/64 39.1%
Aspect pavimenteux 06/64 09.4%
Sténose endo bronchique 07/64 10.9%
Aspect de compression extrinséque 05/64 07.8%
Gestes per endoscopiques
Biopsie bronchique 63/64 98.4%
Inflammation non spécifique 16/63 25.4%
Résultats Granulome tuberculoide Total 47/63 74.6%
1ére biopsie 34/63 54.0%
2¢me biopsie 13/63 20.6%
Biopsie transbronchique 04/64 06.3%
non spécifique 01/04 25%
Granulome tuberculoide 03/04 75%
LBA 33/64 51.6%
Lymphocytose (varie de 25 2 70% avec une  24/33 72.7%
Résultats moyenne de 43.58 +4.72 %)
Formule panachée 08/33 24.2%
PNN 01/33 03.0%

70% m Profiles pléthysmographiques

18%

6% 5%

1%

Normale TVR modérdVR séverelVO modéréTV mixte

Figure 4. Répartition selon le profil fonctionnel
respiratoire.

Tableau 3. Répartition selon les données de la
pléthysmographie.

Mini Maxi M.

ECART- Intervalle de confiance

) % % ‘;Aw TYPE A 95%
cv 35 95 64.13 + 6.82 16.16 57.30 - 70.95
CVF 34 91 62.71 £ 6.63 15.70 56.08 - 69.34
VEMS 37 88 61.17 £4.51 10.70 56.65 - 65.68
Indice de 59 99 83.67 £4.62 10.95 79.04 - 88.29
TIFFENEAU
DEP a2 93 66.21£5.76  13.64 60.45 - 71.97
DEMM 25 24 129 56.13 £10.60 15.12 45.52 - 66.73
DEMM 25-75 26 106 58.04 £8.55  20.26 49.49 - 66.59
DEMM 50 23 90 58.88 +8.22 20.26 50.65 - 67.10
CPT 35 920 62.58 £5.72 13.53 56.87 - 68.30
VR /CPT 22 46 35.50 +£2.53 05.99 32.97 -38.03
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clonale
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monoclonale a 1G1
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Figure 5. Répartition selon les données de
I’électrophoreése des protéines.
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Figure 6. Répartition selon les données de
I’hémogramme.
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Figure 7. Répartition selon les données du
bilan calcique.
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Discussion :

Le diagnostic de sarcoidose meédiastino-
pulmonaire est trés délicat et reste souvent
présomptif, il repose sur un faisceau d’arguments
cliniques mais aussi paracliniques. Le clinicien
doit savoir hiérarchiser la demande des examens
complémentaires dans l'optique de faire le
diagnostic, rechercher le retentissement
respiratoire et poser l'indication d'un traitement
systémique.

Le role précis de I'imagerie thoracique dans la BBS
n'a pas été clairement défini La sarcoidose
médiastino pulmonaire est souvent classée en
type radiologique sur la base d'une simple
radiographie thoracique standard de face. Devant
une présentation clinique typique , le téléthorax
peut étre suffisant pour établir un diagnostic
rapide de sarcoidose avec peu de marged ‘erreur
sans recours a | ‘imagerie scannographique.
Cependant, La TDM thoracique joue un rdle clé
pour le diagnostic de BBS chez les patients ayant
une présentation radio clinique atypique ou avec
un téléthorax normal ou sub normal. De plus la
TDM oriente le clinicien vers le site de biopsie le
plus rentable  par  voie endoscopique,
transthoracique ou chirurgicale. Les lésions les
plus caractéristiques de la sarcoidose pulmonaire
sont les micronodules , ces derniers ontune
distribution particuliére lymphatique  : suivant
I'interstitium péri bronch ovasculaire , en
centrolobulaire, le long des septa inter lobulaires
en sous pleurale et sur le trajet des scissures dont
un aspect « perlé » des scissures . Les
reconstructions de type Maximum Intensité
Projection (MIP) permet de détecter et d’analyser
les structures micronodulaires et leur distribution
avec une plus grande facilité que les coupes axiales
transverses natives. En plus des micronodules
dont le diamétre ne dépassant pasles 5 mm, on
retrouve parfois des nodules d contours nets mais
irréguliers ayant un diameétre compris entre 5 et
20 mm ou des nodules confluents avec une
répartition irréguliere sur le parenchyme
pulmonaire. La confluence des nodules donne
I'aspect de condensations parenchymateuses ou
rarement des masses pseudo tumorales. La
présence des nodules entourés d'une couronne
micronodulaire satellite signe l'aspect en galaxy
ou « galaxy sign). Ce signe radiologique est
retrouvé également dans la tuberculose
pulmonaire et le cancer bronchique. L’aspect en
verre dépoli est fréquemment retrouvé mais d'une
maniere tres discréte Les adénopathies
apparaissent sur le téléthorax comme des opacités
denses homogenes , alimites externes nettes
convexes vers le parenchyme pulmonaire ou poly
cycliques et des limites internes effacantle
médiastin. Elles sont hilaires et médiastinales ,
bilatérales, en contact avec ’axe trachéo
bronchique, symétriques et volumineuses mais

souvent non compressives. On retrouve par ordre
décroissant : des adénopathies hilaires (97 %),
dans la fenétre aorto pulmonaire (76 %), latéro
trachéales droites (71%), en sous carinaire (21%).
La présence des adénopathies hilaires unilatérales
estrare, etsevoitdans 3 a5 % descasde
sarcoidose notamment a droite . La TDM
thoracique confirme la présence des adénopathies
hilaires et/ ou médiastinales en précisant le siége ,
la taille, la présence des calcifications ounon |, le
caractere nécrosé ou non et | e caractére
compressif ou non. En plus des adénopathies
constatées au téléthorax, on retrouve une atteinte
inter-trachéo-bronchiques (20 %), au niveau de la
chaine médiastinale antérieure (16 %) et
postérieures (2 %). Les calcifications sont
fréquentes, prenant parfois un aspect en coquille
d’oeufs, faisant principalement discuter une
silicose. Certaines atteintes ganglionnaires sont
rares, en particulier au niveau mammaire interne
et para péricardique . Les adénopathies peuvent
étre exceptionnellement compressives sur I'axe
trachéo bronchique et /ou vasculaire engendrant
des troubles de la ventilation et parfois une
hypertension pulmonaire. Le langage radiologique
a utiliser pour décrire le siége des ces
adénopathies est basé par convention sur la
classification internationale de I'IASLC « The
International Association for the Study of Lung
Cancer ». Dans notre étude, les anomalies
parenchymateuses pulmonaires prédominaient
dans les régions supérieures et moyennes sous
forme de nodules, de micronodules, un
épaississement des septas inter lobulaires et de
I'interstitium péri broncho vasculaire. Les aires
ganglionnaires les plus touchées étaient la 10R, la
10L,1a 7,1a 5 et la 4R.

Les granulomes sarcoidiens ont une prédilection
pour la sous -muqueuse del 'ensemble du tractus
respiratoire et par conséquence la sarcoidose peut
affecter n'importe quel segment des voies
aériennes. La fibroscopie bronchique est un outil
précieux mais non systématiquement réalisée

pour le diagnostic de la BBS . La bronchoscopie est
donc inutile si le diagnostic de la maladie est déja
établi par une biopsie sur une localisation plus
accessible, comme la peau ou une adénopathie
périphérique. La fibroscopie bronchique oriente le
clinicien vers la sarcoidose par la constatation des
anomalies macroscopiquement visibles et qui sont
parfois trés évocatrices de la BBS . L’aspect
endoscopique est pathologique dans 55% a 71%
des cas; On peut retrouver de 1 'érythéme avec des
degrés divers, de l'oedéme, de I'épaississement des
éperons, des nodosités de taille variable allant de
quelques millimétres a la taille de téte d’épingle, et
des plaques. La muqueuse peut étre extrémement
friable, saignantau moindre contact avec le
fibroscope et d 'aspiration , mais donnant
rarement une hémoptysie . Les nodules
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endoluminaux vus dans la sarcoidose sont
généralement cires ou nacrés , blanchatres a
jaunatres, etlorsqu 'ils sont présents dans une
distribution non contigués donnant un aspect
pavimenteux caractéristique mais non spécifique
La sténose endoluminale significative est tré s rare,
survenant seulement chez 18 sur 2500 patients
(0,7 %) vus dans une structure hospitaliére
francaise entre 1980 et 2000. La plupart des
lésions se produisent dans les lobaires

supérieures ou la lobaire moyenne et impliquer
plus d'une lobaire ou bronche segmentaire. Parfois
la sténose est diffuse apparaissant comme des
lésions en bandes ou un rétrécissement
concentrique par un tissu fibrotiques. Le lavage
bronchioloalvéolaire (LBA) occupe une place
importante pour le diagnostic de sarcoidos e
médiastino pulmonaire. Il a méme contribué 4 la
compréhension de la pathogenese de la maladie ;
En analysant le liquide du LBA , on observe sur le
plan cytologique une cellularité discrétement
élevée (< 500 000 cellules/ml) avec
I'augmentation nette du taux de lymphocytes de
30 a 60 %. Ce taux est nettement abaissé pour les
types précoces , alors que pour le type IV , on
constate souvent une augmentation du taux des
neutrophiles ; retrouvée également dans la plupart
des fibroses pulmonaires, indépendamment de
leurs étiologies chez 80% des patients . Une
lymphocytose peut étre notée méme en cas de
radiographie normale. Un taux de lymphocyte de
plus de 15% de la cellularité du LBA oriente vers
le diagnostic de BBS avec une sensibilité de  90%.
Un rapport CD4/CD8 supérieur a 3,5 observé dans
50% descas , apporte une grande valeur
diagnostique.  Toutefois, d’autres maladies
pulmonaires peuvent entrainer une élévation du
ratio, telles que la bérylliose , l'asbestose, la
tuberculose et la fibrose pulmonaire idiopathique.
De ce fait, le LBA est important mais non suffisant
pour retenir la sarcoidose . Les anomalies
endoscopiques les plus fréquentes dans notre
série se résument en une inflammation de la
muqueuse bronchique, un épaississement des
éperons et une alvéolite lymphocytaire.

Les données des tests de la fonction pulmonaire
doivent étre corrélées avec les symptomes et les
données de l'imagerie.ll n'y a pas de criteres
fonctionnels connus qui permettent au clinicien de
prédire le cours naturel de la sarcoidose
pulmonaire ou la réponse ala thérapie. Les
meilleurs paramétres a utiliser pour le suivi

clinique sont la capacité vitale forcé « CVF » et la
diffusion de mono oxyde de carbone « DLCO »
grace a des mesures séquentielles; La DLCO et la
CVF partagent une direction commune du
changement sur les séquentiels tests dans 2/3 des
patients atteints de sarcoidose pulmonaire. Dans
I'étude ACCESS, 14 a 20 % des patients atteints de

sarcoidose avaient un trouble ventilatoire
restrictif (TVR) etjusqu'a 13,6 % avaient une CVF
de moins de 70% sur le plan spirométrique. Le
trouble ventilatoire obstructif (TVO) a été souvent
décrit dans la population afro- américaine.
L’association des deux troubles a été aussi
retrouvée. La pléthysmographie confirme la
présence d’'un TVR en mesurant indirectement la
capacité pulmonaire totale « CPT ». On a retrouvé
une majoration du risque d’avoir un
retentissement fonctionnel de la sarcoidose en
passant de type I au type IV avec jusqu 'a 20 % des
patients atteints d 'une BBS type I etjusqu 'a 70 %
de types II, III et IV de la maladie. Dans notre série
et malgré la fréquence et l'importance des
anomalies radiologiques, le retentissement
fonctionnel respiratoire n’était pas conséquent.

L’intradermo-réaction «IDR» ala tuberculine
reste le Gold standard pour détecter une infection
tuberculeuse latente, mais on assiste actuellement
a un regain du dosage du Quantiféron dans cette
indication depuis quelques années . LIDRadla
tuberculine est négative ou anergique chez ~ 80%
des malades atteints de sarcoidose . Le quantiféron
est habituellement négatif aussi . La négativité de
ces tests et l'absence de notion de contage
tuberculeux rendent le diagnostic de tuberculose
peu probable. Cependant une IDR a la tuberculine
positive et/ ou un dosage sanguin de Quantiféron
positif n’élimine pas le diagnostic de BBS . L’hyper
éosinophilie sanguine périphérique se trouve
couramment dans la sarcoidose .
5 a 35 % des patients peuvent avoir un taux
d’éosinophile supérieur a 5 % del’équilibre
leucocytaire. La leucopénie est aussi relativement
fréquente (28-41 %). La NFS avec équilibre
leucocytaire peut montrer une lymphopénie
sanguine périphérique prédominant sur les
lymphocytes T avec un rapport CD 4/CD8 normal
ou abaiss€ . D’une maniére générale , on retrouve
une hyper protidémie avec hyper globulinémie
portant essentiellement sur la fraction gamma . On
constate ainsi une hypergammaglobulinémie poly
clonale dans 30 a 80% des cas prédominant sur
les immunoglobuline G1 (IgG1) et IgG3. Le bilan
calcique au cours de la sarcoidose est
fréquemment perturbé avec une hyper calciurie et
rarement une hypercalcémie . Une hyper calciurie
supérieurea 0,10 mmol/kg par 24 heures est
retrouvée dans 40 % a 60 % des cas selon les
études européennes ; alors que I'’hypercalcémie
supérieure a 2,75 mmol/l ne se voit que chez 5 %
a 11 % des patients atteints de BBS. La
phosphorémie et les phosphatases alcalines sont
habituellement normales. La parathormone (PTH)
est normale ou abaissée La survenue d’une
lithiase calcique ou d’'une néphrocalcinose est rare
(<1%). Dans notre étude, la négativité de
I'intradermo-réaction a la tuberculine et du
Quantiféron, I'hyper gamma globulinémie poly
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clonale, la lymphopénie et I'hyper calciurie
dominaient les anomalies biologiques.

Conclusion :

Le diagnostic de sarcoidose n’est jamais sur , mais
en fait arbitraire lorsque la probabilité statistique
des autres diagnostics alternatifs devient trop
faible pour justifier la poursuite des investigations
approfondies. Parfois le diagnostic de BBS est
difficile car les symptdmes et les signes cliniques
ne sont pas spécifiques et sont partagés avec
d’autres affections . La découverte isolée d'un
granulome tuberculoide sans nécrose caséeuse
dans un tissu n’est pas suffisante pour établir un
diagnostic positif. Al’état actuel des données
scientifiques, il n’existe aucune caractéristique
clinique pathognomonique ni un test de diagnostic
parfait pour retenir avec certitude le diagnostic de
sarcoidose. Par conséquence on assiste assez
souvent a des erreurs diagnostiques . Afin de
minimiser ces erreurs, le clinicien doit maitriser la
demande et [linterprétation des examens
paracliniques dans la sarcoidose. I doit
rassembler le maximum de critéres en faveur de
BBS pour pouvoir retenir le diagnostic et traiter a
temps. Globalement, les données de notre étude se
concordent avec les données de la littérature.
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