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A mes collègues D.E.S et internes du service de pneumologie : 
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I. INTRODUCTION : 

La sarcoïdose est une maladie systémique de cause inconnue caractérisée par la 

formation de granulomes immunitaires dans les organes atteints. La sphère 

médiastino-pulmonaire et le système lymphatique constituent les sites de 

prédilection de la maladie [1, 2, 3, 4]. 

  Elle touche les adultes jeunes des deux sexes entre 25 et 45 ans. Elle donne dans 

86-92% des cas une atteinte médiastino-pulmonaire. Les atteintes ophtalmiques, 

dermatologiques, ganglionnaires périphériques et hématologiques se rencontrent 

dans 10 à 30% des cas [5, 3, 4]. Tous les organes peuvent être atteints.  

  Son diagnostic repose sur un faisceau d’arguments cliniques, radiologiques, 

biologiques, immunopathologiques, histopathologiques et l’exclusion de toute 

autre affection susceptible de lui ressembler. L’évolution est le plus souvent 

spontanément favorable en moins de deux ans. Cependant dans un tiers des cas 

surviennent des complications respiratoires qui évoluent vers une fibrose 

pulmonaire ou extra respiratoire qui menace le pronostic fonctionnel voire vital 

[6]. 

  La corticothérapie et différents traitements immunosuppresseurs permettent de 

contrôler le plus souvent les lésions granulomateuses et la production anormale 

des cytokines. Ces traitements ont cependant un effet purement suspensif. Ils sont 

inopérants sur les lésions de fibrose installées [7].  

  La cause de la sarcoïdose reste inconnue. Il est vraisemblable qu’un ou plusieurs 

facteurs étiologiques de nature infectieuse ou environnementale pourraient 

déclencher chez les individus génétiquement prédisposés une réaction 

immunitaire exagérée réalisant ainsi un modèle de maladie auto-inflammatoire 

[7].  

Nous décrivons l’observation clinique d’un patient de 53 ans suivi au Centre 

Hospitalier de Montluçon pour une sarcoïdose médiastino-pulmonaire, avec une 

régression spontannée en absence de traitement. 
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II. GENERALITE : 

La prévalence de la maladie est estimée à 1 à 40 cas pour 100000 habitants [8]. 

Elle est difficile à déterminer précisément en raison du caractère latent de 

nombreuses atteintes et d’une grande variabilité de présentation clinique. 

L’incidence varie suivant le sexe, l’âge, l’origine ethnique et géographique. Elle 

est estimée à 15/100000 chez les hommes et 22/100000 chez les femmes [9]. Un 

pic d’incidence survient entre 20 et 40 ans (70% des cas) (3,1). Un second pic 

périménopausique est observé après 50 ans chez les femmes en Europe et au 

Japon [8, 10, 11]. La sarcoïdose est rare avant 20 ans et après 65 ans. L’incidence 

est quatre fois plus élevée chez les Afro-américains que chez les Caucasiens [12]. 

Des disparités géographiques existent avec une prévalence maximale observée au 

nord de l’Europe (Suède, Danemark) et au sud des Etats-Unis. La sarcoïdose est 

une pathologie à expression clinique et sévérité variables, en partie liées au 

contexte épidémiologique. Des épidémies de syndrome de Löfgren ont été 

observées en été au Japon, au printemps en Catalogne, et en hiver en région 

parisienne [13]. Cette forme aiguë de sarcoïdose est plus fréquente chez les 

femmes, les sujets caucasiens et en Europe notamment les pays scandinaves [8, 9, 

11, 14]. L’hypercalcémie est plus fréquente en Inde et aux Etats-Unis chez les 

hommes à peau blanche de plus de 40 ans. Les formes disséminées et extra-

pulmonaires sont plus fréquentes chez les sujets à peau noire. La sarcoïdose y est 

plus sévère [9, 12, 15]. Sa mortalité est estimée à 0,5 à 5% [16]. Les étiologies 

sont plus fréquemment pulmonaires en Europe et aux Etats-Unis, cardiaques au 

Japon [17-18]. 

1. Etiologie : 

1.1. Génétique :  

Une prédisposition génétique existe dans la sarcoïdose. L’étude de formes 

familiales est en faveur d’une transmission complexe, polygénique, récessive de 

pénétrance variable [19, 20]. Il existe un risque majoré de développer une 

sarcoïdose en cas d’antécédent familial. Les formes familiales et les particularités 
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ethniques observées ont conduit à rechercher les gènes de prédisposition 

impliqués dans la maladie.  

1.1.1 Gènes du complexe majeur d’histocompatibilité (CMH) : 

 Le polymorphisme des gènes du CMH de type II situés sur le bras court du 

chromosome 6 a été largement étudié dans la sarcoïdose notamment dans les 

formes familiales [8, 21, 22]. La relation entre ces gènes et la maladie concerne 

plus l’expression clinique que la susceptibilité à la développer. Les allèles HLA 

DRB1 et HLA DQB1 sont les plus impliquées dans l’expression clinique de la 

maladie. Les allèles DRB1*0301, DRB1*0201, DRB1*01, sont associés au 

syndrome de Löfgren, ont un bon pronostic et un effet protecteur contre les 

formes chroniques [23-24]. L’allèle DRB1*0301 est absent dans la population 

Japonaise ou le syndrome de Löfgren est exceptionnel [23]. Les allèles DRB1*12 

et DRB1*14 sont liés à une expression pulmonaire de la maladie [23]. Les formes 

chroniques sont associées aux allèles DRB1*07, DRB1*14, DRB1*15. L’allèle 

DRB1*15 est plus fréquent en cas d’atteinte pulmonaire restrictive et de troubles 

de la diffusion [23-25]. Ces particularités génétiques n’ont pour l’instant pas 

d’applications cliniques à l’échelle individuelle.  

1.1.2 Gène de l’enzyme de conversion de l’angiotensine (ECA) : 

Une seule étude sur le polymorphisme du gène codant pour l’ECA montre une 

délétion située sur l’intron 16 plus fréquente chez les patients souffrant de 

sarcoïdose [26]. Une autre étude révèle que les patients homozygotes pour cette 

délétion ont un pronostic à 5 ans plus défavorable [27]. D’autres études portant 

sur le polymorphisme de ce gène ne permettent pas de conclure à son implication 

dans la sarcoïdose [28-29].  

1.1.3 Autres gènes : 

Les autres gènes identifiés impliqués dans la sarcoïdose sont des gènes 

intervenant dans la réaction cytokinique (récepteurs à l’IL2, au TGFβ) [30]. Le 

gène du TNFα se situe au voisinage des gènes du CMH. Une association du 

polymorphisme du promoteur du gène du TNFα au polymorphisme des gènes du 
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CMH [31] et à l’expression clinique de la maladie a été montrée [32]. Enfin, une 

variation sur un gène codant pour une molécule de co-stimulation lymphocytaire 

(BTNL2 : butyrophilin-like 2) a été mise en évidence [33]. 

1.2 Agents environnementaux : 

L’implication de facteurs environnementaux est évoquée en raison de 

l’observation de foyers de la maladie et d’épidémies saisonnières. Des foyers 

géographiques ont été observés notamment au Japon, et sur l’île de Man. Des 

foyers professionnels très localisés ont été décrits aux Etats-Unis chez des 

professionnels de santé, chez des exploitants agricoles, chez des pompiers [34].  

1.3 Physiopathologie : 

La sarcoïdose résulte d’une réponse immunitaire incontrôlée à des antigènes non 

identifiés. Ceci aboutit à la formation de granulomes aux sites de la maladie [8]. 

Des modèles animaux ont permis de comprendre les mécanismes de formation 

des granulomes. Chez l’homme, l’étude cytologique de liquide provenant de 

lavages broncho-alvéolaires de patients ayant une maladie active ou un début 

brutal (syndrome de Löfgren) a permis d’établir le rôle central d’une réponse 

immunitaire Th1 dans la formation des granulomes. 

1.3.1 Formation des granulomes : 

1.3.2 Stimulation initiale : 

Un antigène non identifié est internalisé par des cellules présentatrices 

d’antigènes (cellules de la lignée monocytaire/macrophagique). Il est ensuite 

présenté en surface sous forme d’épitopes associé à des molécules du CMH de 

classe II. La présentation de ces antigènes aboutit à l’activation des lymphocytes 

T.  

1.3.3 Réponse immunitaire [35-36]  

L’étude cytologique de lavages broncho-alvéolaires de patients ayant une maladie 

active montre la présence de nombreux lymphocytes T CD4+ activés. Ces 

lymphocytes produisent de l’interleukine 2 (IL2) responsable de leur prolifération 

et de nombreux autres médiateurs notamment l’interféron γ. Ils stimulent 
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également la production du TNFα par les macrophages. Il en résulte une 

amplification de la réponse immunitaire et un recrutement de nouveaux 

monocytes aux sites des lésions. Ces monocytes se différencient en cellules 

épithélioïdes très actives. Ces interactions monocytes, macrophages, 

lymphocytes, cellules épithélioïdes aboutissent à la production de nombreux 

médiateurs responsables du développement et du maintien des granulomes, et de 

l’orientation Th1 de la réponse immunitaire. Ces médiateurs comprennent des 

cytokines (IL2, l’IL18, le TNFα, l’IFNγ), et des chimiokines (MCP, MIP, 

RANTES...). 

2 Anatomopathologie [8, 37, 38, 39] 

 2.1 Le Granulome sarcoïdien 

 La sarcoïdose se caractérise par la présence de lésions granulomateuses typiques. 

Il s’agit d’un granulome non nécrosant à cellules géantes et épithélioïdes. Les 

granulomes ont une forme sphérique avec une nette délimitation. Ils ne 

contiennent qu’exceptionnellement de la nécrose, constamment de nature 

fibrinoïde. Le follicule central est constitué de l’association de macrophages 

activés (cellules épithélioïdes) et de cellules géantes. Il est partiellement séparé de 

la zone périphérique par une couronne de fibroblastes. La zone périphérique est 

composée d’un tissu conjonctif lâche, riche en fibres de collagène, et infiltré par 

des monocytes, des macrophages, des lymphocytes T CD8+ organisés en 

couronne et des lymphocytes B regroupés en amas. Une fibrose lamellaire 

apparaît progressivement autour des granulomes. Lorsqu’elle persiste, elle réalise 

des nodules parenchymateux denses. Il n’est pas observé au contact des 

granulomes sarcoïdiens d’agents infectieux ou de corps étrangers. Les nodules 

parenchymateux constitués de l’amas de granulomes peuvent avoir une évolution 

cavitaire lieu d’une possible greffe aspergillaire. Dans le poumon, le granulome 

sarcoïdien a une répartition lymphatique le long des axes bronchovasculaires, de 

la plèvre et des cloisons septales. Par extension il peut entraîner une atteinte des 

parois vasculaires veineuses et artérielles et une sténose endoluminale. 
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2.2 Les Cellules épithélioïdes : 

 Les cellules épithélioïdes sont de grande taille. En microscopie optique elles sont 

à contours flous, ont un noyau ovalaire encoché à chromatine peu dense. En 

microscopie électronique elles émettent des expansions cytoplasmiques 

nombreuses interdigitées avec celles des cellules voisines favorisant leur 

regroupement et leur immobilisation. Elles possèdent des organites 

intracellulaires typiques de cellules sécrétrices. 

3 Manifestations cliniques et paracliniques : 

La sarcoïdose est une pathologie à expression clinique très variable, dépendant de 

la localisation des granulomes.  

3.1 Circonstances de découverte [8, 16, 40] 

 Dans un tiers des cas la maladie est découverte fortuitement devant des 

anomalies radiographiques thoraciques. Dans deux tiers des cas les patients sont 

symptomatiques. Les circonstances de découverte sont variables : signes 

respiratoires (toux dyspnée, douleurs thoraciques, manifestations 

asthmatiformes), localisations extra respiratoires spécifiques (ophtalmologiques, 

cutanées, ganglionnaires, hépatospléniques…), érythème noueux (7% des cas), 

signes généraux (asthénie, amaigrissement, fièvre, sueurs nocturnes), 

hypercalcémie (5% des cas), lésions granulomateuses découvertes lors d’une 

biopsie.  

3.2 Manifestations respiratoires : 

Elles sont les plus fréquentes et concernent 90% des patients.  

3.2.1 Clinique [16] : 

Les signes fonctionnels associent toux, dyspnée, douleurs thoraciques dans 30 à 

50% des cas. L’examen clinique est souvent normal. Des râles crépitant des bases 

existent chez 10% des patients ayant une infiltration radiographique. Des râles 

sibilants et un freinage expiratoire existent dans 5% des cas. Il n’y a pas 

d’hippocratisme digital.  
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3.2.2 Radiographie thoracique : 

Elle constitue l’élément principal du diagnostic, du pronostic et du suivi évolutif. 

3.2.2.1 Forme typique [40] : 

Des adénopathies ou une atteinte pulmonaire sont présents dans 90% des cas. Les 

adénopathies sont hilaires et médiastinales, bilatérales, symétriques, satellites de 

l’axe trachéo-bronchique, volumineuses, non compressives. L’atteinte 

parenchymateuse est nodulaire ou réticulo-nodulaire bilatérale et symétrique, 

prédominant dans les régions supérieure et moyenne du poumon. La fibrose 

pulmonaire associe rétraction des lobes supérieurs avec ascension des hiles, 

opacités linéaires rétractiles, aspect de masse pseudotumorale, lésions 

emphysémateuses parfois colonisées par un aspergillome. 

3.2.2.2 Formes atypiques [40] : 

La présentation peut être atypique dans 25%. L’atteinte ganglionnaire ou 

pulmonaire peut être unilatérale, des cavitations, bronchectasies, atélectasies 

peuvent exister. Il peut être observé des opacités alvéolaires multifocales en 

plages à contours flous, des opacités nodulaires nettement limitées, des images en 

verre dépoli. Une atteinte pleurale ou un pneumothorax sont exceptionnels. 

3.2.2.3 Classification : 

 La classification radiographique de la sarcoïdose définit cinq stades de grande 

valeur pronostique [8, 10]. 

 Stades radiologiques de la sarcoïdose pulmonaire et pronostic :  

Stade 0 : Aspect Radiographique normal résolution spontanée. 

Stade I : Adénopathies hilaires bilatérales 60 à 90%. 

Stade II : Adénopathies et infiltration pulmonaire 40 à 70%. 

Stade III : Infiltration pulmonaire sans fibrose 10 à 20%. 

Stade IV : Fibrose pulmonaire. 
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Figure I : Radiographies Thoraciques illustrant les 4 stades radiologiques de 

la sarcoïdose médiastino-pulmonaire  

3.2.3 Tomodensitométrie haute résolution : 

3.2.3.1 Aspect des lésions [41]  

Les lésions typiques sont des micronodules inferieur à 5 mm diffus à contours 

irréguliers de distribution lymphatique (prédominant dans les zones péribroncho-

vasculaires, sous-pleurales et le long des septa périlobulaires). Un épaississement 

péribronchovasculaire non nodulaire, proximal et distal est fréquent. Il traduit une 

densification anormale des parois bronchiques et de l’interstitium péribroncho-

vasculaire. Des images de condensation alvéolaire ou de verre dépoli sont plus 
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rares. Les anomalies ont une prédominance supérieure et postérieure. La fibrose 

pulmonaire a trois aspect principaux : distorsion bronchique proximale (50% des 

cas), bandes hilopériphériques (25% des cas), cavités en rayon de miel (25% des 

cas). 

3.2.3.2 Intérêt de la Tomodensitométrie [42, 43] 

 Elle est plus sensible que la radiographie standard. Elle permet de visualiser des 

adénopathies invisibles à la radiographie standard, des anomalies 

parenchymateuses dans la moitié des stades I radiographiques. Elle permet de 

différencier les lésions fibreuses séquellaires des lésions inflammatoires 

potentiellement réversibles sous traitement. Enfin, elle est utile pour détecter les 

cavitations (cavitations sarcoïdosiques vraies, bulles d’emphysème 

paracicatriciel, bronchectasies kystiques), les éventuelles greffes aspergillaires, 

les complications bronchovasculaires (bronchectasies, sténose bronchique, 

compression ganglionnaire, bronchiolite granulomateuse, hypertension artérielle 

pulmonaire et son mécanisme…). 

  

Figure II : TDM thoracique d’une atteinte parenchymateuse pulmonaire 

caractéristique de la sarcoïdose. Micronodules de distribution lymphatique.  
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Noter les micronodules réalisant un aspect « perlé » des scissures (flèche)  

3.2.4 Scintigraphie au Gallium 67 [44]  

Elle repose sur les capacités phagocytaires accrues des cellules monocytaires qui 

incorporent plus facilement le gallium 67. Une hyperfixation pulmonaire 

s’observe an cas d’infiltration pulmonaire par des granulomes. Elle est un bon 

reflet de l’alvéolite sarcoïdienne. Elle est plus sensible que la tomodensitométrie 

pour évaluer l’activité de la maladie au stade IV. 

 3.2.5 Endoscopie et lavage broncho-alvéolaire [45]  

L’endoscopie permet de réaliser des biopsies bronchiques et transbronchiques 

révélant des lésions granulomateuses dans 60 à 80% des cas. Les techniques de 

biopsies transbronchiques écho guidées sont plus sensibles (80% vs 60%) que les 

techniques classiques. Elles sont également moins invasives car elles utilisent une 

aiguille plus fine. Le lavage bronchoalvéolaire montre une alvéolite avec 

hypercellularité modérée (inferieur à 500000 éléments/ml) constituée de 

macrophages et de lymphocytes T. Les lymphocytes T sont majoritairement de 

type CD4+ avec un rapport CD4+/CD8+ supérieur à 3,5. En cas de fibrose une 

polynucléose neutrophile alvéolaire est fréquente. 

3.2.6 Explorations fonctionnelles respiratoires [46-47]  

Les anomalies observées sont celles des pneumopathies interstitielles diffuses. La 

capacité vitale est diminuée traduisant une baisse des volumes pulmonaires. Les 

troubles de diffusion se caractérisent par une diminution de la capacité de 

transfert de l’oxyde de carbone (DLCO) et par des anomalies de l’hématose à 

l’effort. Un tiers des patients au stade 0 ou I radiographique a des anomalies de la 

DLCO. Il n’y a pas de corrélation stricte entre le stade radiographique et la 

gravité des troubles fonctionnels respiratoires avec de fréquentes variations 

individuelles. Un trouble ventilatoire obstructif est possible. Plusieurs 

mécanismes sont en cause : atteinte bronchique granulomateuse diffuse, 

distorsion bronchique par fibrose proximale, compression ganglionnaire, 
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pathologie associée. La fibrose peut s’accompagner d’une insuffisance 

respiratoire restrictive. 

3.3 Localisations cardiaques  

L’atteinte cardiaque est rare (moins de 20% dans les études cliniques), plus 

fréquente chez les femmes japonaises et les sujets de race noire. L’atteinte 

cardiaque est grave et représente 50% des décès des patients sarcoïdiens. 

L’infiltration granulomateuse touche la paroi libre du ventricule gauche, la partie 

basale du septum inter-ventriculaire, le muscle papillaire. Ceci expose à des 

troubles de la conduction (BAV) et du rythme ventriculaire. Une infiltration 

massive peut entraîner une insuffisance cardiaque.  

3.3.1 Clinique [17]  

L’arrêt cardiaque brutal par trouble du rythme est un des risques majeurs. Il 

concerne 20 à 60% des patients ayant une localisation cardiaque. Des signes 

fonctionnels non spécifiques doivent alerter : lipothymies, palpitations, syncopes, 

douleurs thoraciques. Les atteintes de type péricardite, valvulopathie, anévrisme 

ventriculaire sont souvent asymptomatiques. Des signes cliniques d’insuffisance 

cardiaque droite, gauche ou globale sont possibles en cas d’infiltration massive. 

3.3.2 Electrocardiogramme [48]  

Il est essentiel au bilan et au suivi de toute sarcoïdose. Les troubles de la 

conduction sont les plus fréquents (blocs de tous types). Les troubles du rythme 

sont ventriculaires (extrasystoles, tachycardie ventriculaire, fibrillation 

ventriculaire). Des troubles de repolarisation sont possibles avec des aspects 

trompeurs d’ischémie et des aspects de pseudo-nécrose. Un Holter ECG peut être 

utile afin de dépister une sarcoïdose cardiaque.  

3.3.3 Echocardiographie [49]  

Elle peut détecter des sarcoïdoses cardiaques infra-cliniques. Les signes les plus 

fréquemment observés sont des anomalies septales (épaississements, dyskinésies), 

un épaississement global des parois ventriculaires avec baisse de la fraction 

d’éjection, une dilatation ventriculaire. D’autres signes sont plus rares : 
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épanchement péricardique, anévrisme ventriculaire, thrombus, atteinte valvulaire, 

aspect pseudo-tumoral. Il est important de rechercher un trouble de la fonction 

diastolique du ventricule gauche qui est une anomalie précoce en cas de 

localisation cardiaque.  

3.3.4 Scintigraphies myocardiques  

Elles peuvent être pathologiques chez des patients asymptomatiques. Les 

scintigraphies au Thallium ou au Tc99m sestamibi montrent des hypofixations au 

repos reflet d’un hypo-débit et/ou d’un hypo-métabolisme. Ces anomalies sont 

réversibles sous dipyridamole. Elles peuvent être non réversibles en cas de 

pathologie évoluée et montrent alors un aspect de plages d’hypofixations non 

spécifiques témoin d’une fibrose myocardique.  

3.3.5 Autres examens [50]  

D’autres examens peuvent se justifier selon le contexte : explorations 

électrophysiologiques, IRM cardiaque, biopsies endomyocardiques avec de 

nombreux faux négatifs.  

3.4 Formes cliniques particulières 

 3.4.1 Formes symptomatiques  

Le syndrome de Löfgren est une forme aiguë de sarcoïdose. Il associe arthrites ou 

arthralgies, érythème noueux et adénopathies hilaires médiastinales. Une fièvre 

associée est possible (38% des patients) ainsi qu’une uvéite antérieure aiguë 

(1,6% des patients). Les articulations touchées sont par fréquence décroissante : 

chevilles, genoux, poignets, coudes, métacarpo- et métatarso-phalangiennes, 

épaules et hanches. Le tableau est celui de polyarthrites symétriques migratrices 

[51]. Le syndrome de Mikulicz associe hypertrophie des glandes lacrymales, 

sous-mandibulaires, sublinguales et parotidiennes. Le syndrome d’Heerfordt 

associe uvéite, parotidite et fièvre. Une atteinte d’un nerf crânien peut y être 

associée notamment paralysie faciale. 
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3.4.4 Formes atypiques [52]  

Les cas publiés dans la littérature sont très variés dans leurs circonstances de 

découverte, leur expression clinique, leur terrain de survenue. Les atypies 

concernent les signes pulmonaires, extra-pulmonaires, les signes généraux, la 

biologie, l’histopathologie. L’ensemble des présentations atypiques concerne 20% 

des cas.  

3.5 Manifestations biologiques  

3.5.1 Métabolisme phosphocalcique [53] 

 Il est anormal dans 30 à 60% des cas avec hypercalciurie et plus rarement 

hypercalcémie. Il résulte d’une sécrétion inappropriée de calcitriol secondaire à 

l’hydroxylation de la vitamine D par les macrophages des granulomes 

sarcoïdosiques.  

3.5.2 Enzyme de conversion de l’angiotensine (ECA) [54] 

 La concentration sérique de l’ECA est augmentée dans 60% des cas par 

production au niveau des cellules épithélioïdes. L’ECA reflète l’importance de la 

granulomatose et suit l’évolution de la maladie. Il est utile au diagnostic et au 

suivi. L’élévation de l’ECA n’est pas spécifique de la sarcoïdose et peut se voir 

dans d’autres pathologies (autres granulomatoses, pneumopathies interstitielles 

diffuses, lymphomes…). Une élévation franche (plus de deux fois la normale) et 

évocatrice. 

3.5.3 Autres anomalies biologiques [55] 

 Les anomalies les plus fréquentes sont : une anergie tuberculinique, une 

lymphopénie CD4+ sans majoration du risque d’infection opportuniste, une 

hypergamma-globulinémie polyclonale, une augmentation de la β2-

microglobuline,  

du récepteur soluble de l’interleukine 2, le l’interféron γ, du lysozyme, la 

présence d’auto-anticorps (facteurs rhumatoïdes, antinucléaires, anti-cytoplasme 

des neutrophiles, antiphospholipides), la présence de complexes immuns 

circulants. La VS et la CRP sont souvent normales en dehors des formes très 
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évolutives. Une anémie hémolytique ou thrombopénie auto-immune sont très 

rares. La biologie hépatique peut montrer une cholestase ou une discrète élévation 

des transaminases. La fonction rénale est souvent normale. 

4 Diagnostic  

Il n’existe pas de critères diagnostic validés dans la sarcoïdose. Le diagnostic 

repose sur une présentation clinique, radiologique et biologique évocatrice, sur la 

mise en évidence de granulomes épithélioïdes et gigantocellulaires sans nécrose 

caséeuse, et l’exclusion de toute autre maladie granulomateuse. Cette approche 

diagnostic a été élaborée par consensus d’expert [8].  

4.1 Présentation clinique et paraclinique [56] 

4.1.1 Diagnostic clinique  

Certains aspects cliniques et paracliniques sont plus spécifiques. L’association 

d’atteinte intra et extra-thoracique est évocatrice de sarcoïdose notamment en cas 

de localisations cutanées spécifiques, d’érythème noueux, d’uvéite et 

d’adénopathies. Une atteinte ganglionnaire intrathoracique typique 

asymptomatique et évolutive est également en faveur du diagnostic de sarcoïdose. 

Le contexte épidémiologique doit aussi être pris en compte (sexe et ethnie 

d’origine).  

4.1.2 Diagnostic paraclinique  

Biologiquement, une élévation de l’ECA de plus de deux fois la normale, des 

anomalies du métabolisme phosphocalcique, une anergie tuberculinique récente, 

un profil cytologique typique dans le Liquide Broncho-alvéolaire (LBA) sont en 

faveur d’une sarcoïdose. Certains aspects scanographiques peuvent apporter des 

arguments diagnostics supplémentaires (localisation et aspect des adénopathies et 

des atteintes pulmonaires notamment). Le scanner est également utile dans les 

localisations neurologiques ou ophtalmologiques. L’IRM peut être utile dans les 

localisations neurologiques, musculaires et osseuses. L’injection de Gadolinium 

augmente la sensibilité de l’examen et montre une prise de contraste des lésions. 

La tomographie par émission de positons (TEP) est parfois utile pour repérer un 
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site de biopsie. Elle bénéficie d’une meilleure sensibilité que la scintigraphie au 

Gallium 67 dans la détection des lésions. Elle permet également d’évaluer plus 

précocement l’efficacité ou l’échec d’un traitement. Elle est surtout utilisée dans 

les formes évoluées, atypiques ou compliquées. 

4.2 Mise en évidence de lésions granulomateuses 

 La confirmation histologique invasive n’est pas nécessaire en cas de syndrome 

de Löfgren, de stade I typique asymptomatique ou associé à une uvéite, en cas 

d’évolution documentée stade I / stade II. Elle est indispensable si la présentation  

n’est pas typique ou si l’instauration d’un traitement est envisagée. Le granulome 

est mis en évidence par biopsies transbronchiques, biopsies des glandes salivaires 

accessoires, biopsies de localisations cliniques superficielles (cutanées, 

ganglionnaires, conjonctivales).  

4.3 Diagnostic différentiel  

4.3.1 Autres affections granulomateuses [8]  

Elles comprennent : la tuberculose, les mycobactérioses non tuberculeuses, 

l’histoplasmose, la bérylliose pulmonaire chronique, le déficit immunitaire 

commun variable avec granulomatose, les granulomatoses iatrogènes (interféron 

α et β, BCG 

-thérapie intravésicale), les lymphomes et carcinomes avec réaction 

granulomateuse, les vascularites granulomateuses, certaines granulomatoses 

idiopathiques. Le syndrome de Blau est une granulomatose systémique juvénile 

dont le tableau clinique est proche de la sarcoïdose. Il associe atteinte osseuse, 

cutanée, ophtalmologique, plus rarement pulmonaire. 

4.3.2 Affections non-granulomateuses 

 En l’absence de diagnostic histologique disponible, de nombreuses pathologies 

nongranulomateuses peuvent être évoquées selon le ou les organes atteints.  

4.4 Bilan initial [8] 

 Le bilan initial recommandé dans la sarcoïdose comprend dans tous les cas : 

interrogatoire détaillé à la recherche d’une exposition professionnelle ou 
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environnementale, examen clinique complet, radiographie thoracique de face, 

exploration fonctionnelle respiratoire (incluant spirométrie et mesure de la 

DLCO), bilan biologique sanguin et urinaire (NFS plaquettes, calcémie, 

transaminases, phosphatases alcalines, urée, créatininémie, calciurie), ECG, 

examen ophtalmologique, IDR à la tuberculine. Les autres examens seront 

fonctions des localisations cliniques. 

5 Evolution de la Sarcoïdose   

5.1 Complications 

 L’évolution est très variable avec des phases d’améliorations et d’aggravations. 

Lorsqu’un traitement par corticoïdes est prescrit, son arrêt peut entraîner un 

phénomène de rebond. Une rémission spontanée survient chez 2/3 des patients. 

Dans 10 à 30% de cas l’évolution est chronique ou progressive. La sarcoïdose 

laisse des séquelles chez 10 à 20% des patients. Elle est mortelle dans 0,5 à 5% 

des cas (insuffisance respiratoire, cœur pulmonaire, hémoptysie massive, plus 

rarement cause neurologique ou cardiaque) [8, 47].  

5.1.1 Complications pulmonaires  

5.1.1.1 Insuffisance respiratoire d’origine granulomateuse  

Il s’agit d’une dyspnée s’aggravant progressivement sur quelques semaines ou 

mois. Elle s’accompagne d’une baisse des volumes pulmonaires, de la DLCO, et 

d’une hypoxémie. La tomodensitométrie révèle de très nombreux micronodules et 

un aspect en verre dépoli [66]. L’élévation de l’ECA est importante. L’évolution 

est habituellement favorable sous traitement.  

5.1.1.2 Fibrose pulmonaire  

 Elle survient dans 5 à 10% des cas. Elle peut entraîner un syndrome obstructif, 

un syndrome restrictif, une baisse de la DLCO. Elle est responsable de séquelles 

fonctionnelles.  

5.1.1.3 Hypertension artérielle pulmonaire [57] 

 Elle peut être due à de multiples mécanismes : destruction du réseau capillaire 

pulmonaire par la fibrose, infiltration granulomateuse des artérioles et veinules 
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pulmonaires, hypoxémie chronique, atteinte vasculaire compressive par des 

adénopathies, hypertension portale, retentissement d’une cardiopathie gauche 

sarcoïdienne. Elle a un mauvais pronostic.   

5.2 Facteurs pronostiques [8]  

Les facteurs de bon pronostic sont : début avant 40 ans, syndrome de Löfgren, 

latence clinique et stades I et II. Les facteurs de mauvais pronostic sont : début 

après 40 ans, atteinte multi-viscérale symptomatique, maladie évolutive, stades III 

et IV, anomalies sévères des EFR, cœur pulmonaire chronique, atteinte cardiaque 

gauche, atteinte du système nerveux central, atteinte rénale, atteinte 

rhinosinusienne, lupus pernio, présence de sarcoïdes à gros nodules. Les sujets à 

peau noire ont une présentation plus sévère : évolution plus souvent chronique, 

pronostic à long terme plus péjoratif, rebond à l’arrêt des traitements plus 

fréquent.  

5.3 Critères d’activité [8]  

Les critères cliniques d’activité comprennent : fièvre, uvéite, lupus pernio, 

érythème noueux, modification des cicatrices, polyarthralgies, adénopathies, 

splénomégalie, augmentation de volume des glandes salivaires et lacrymales, 

atteinte myocardique, neurologique, apparition ou aggravation des symptômes 

respiratoires. Les critères paracliniques sont l’élévation de l’ECA sérique, des 

troubles du métabolisme calcique, une lymphocytose à CD4 dans le LBA, des 

anomalies du bilan hépatique, une apparition de nouvelles localisations ou une 

progression radiologique (radiographies standard, examens scanographiques, 

IRM), un aspect de verre dépoli au scanner, une hyperfixation à la scintigraphie 

au Gallium 67, des anomalies à l’ECG, l’échocardiographie, la scintigraphie 

myocardique, des anomalies à l’angiographie rétinienne à la fluorescéine. Le 

scanner TEP peut être utilisé dans le suivi des lésions granulomateuses. Il est plus 

sensible que la scintigraphie au gallium [88] notamment pour les localisations 

pulmonaires et cardiaques.  
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5.4 Surveillance [8] 

 Les patients doivent être suivis régulièrement pendant les 2 ans qui suivent le 

diagnostic. Les stades I peuvent être suivis tous les 6 mois. Les patients aux 

stades II, III ou IV doivent être initialement suivi tous les 3 à 6 mois. Au-delà des 

2 ans et en l’absence de traitement, un suivi annuel est suffisant en cas de lésions 

persistantes et stables dans les stades I. Les patients traités doivent être suivi 

jusque 3 ans après l’arrêt du traitement en cas d’évolution favorable. Les patients 

aux stades II, III et IV persistant ou ayant des manifestations extra-thoraciques 

sévères doivent être suivi de manière très prolongée au minimum annuellement. 

Le suivi comprend pour tous les patients interrogatoire à la recherche de 

nouveaux symptômes, examen clinique, radiographie thoracique et EFR. Les 

autres examens dépendent du contexte. 
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III. Observation clinique : 

Un homme de 53 ans de race blanche (français), éducateur, reçu en consultation 

pneumologique le 04 octobre 2019 pour une toux sèche persistante évoluant 

depuis 6 mois, aux antécédents de trouble bipolaire, hypertension oculaire et de 

reflux gastro-œsophagien, chez un patient non tabagique, sans notion d’exposition 

professionnelle, pas d’allergie connue. L’interrogatoire ne note pas de fièvre, pas 

de dyspnée de repos, pas de douleur thoracique ni d’amaigrissement. 

  L’examen à l’admission montrait un patient en bon état général, avec un poids 

corporel à 70 kg pour une taille de 1m66 soit un indice de Masse Corporel (IMC= 

21,08), une température corporelle à 36.5°C, normotendu à 136/74 mmHg, avec 

une saturation à 98% en air ambiant, la fréquence cardiaque à 86 battements/mn, 

fréquence respiratoire à 20 cycles/mn. 

A l’examen pleuropulmonaire pas hippocratisme digital, l’auscultation 

pulmonaire ne retrouvait pas de signe de foyer.  

La radiographie pulmonaire du 17 octobre 2019 : ne retrouve pas de foyer de 

condensation pulmonaire, mais plutôt des adénopathies hilaires bilatérales. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure III : Radiographie Thoracique de face, adénopathies hilaires bilatérales.  

Le scanner thoracique réalisé le 17 octobre 2019, a mis en évidence une 

condensation alvéolaire à limites irrégulières spéculées au niveau du segment 

basal antérieur du lobe inferieur gauche rétractiles. On note aussi de multiples 
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adénopathies médiastinales et hilaires réalisant des congloméras, le plus 

volumineux environ de 20 mm d’épaisseur, péricardique de 9,6 mm, para-

œsophagien de 17 mm, sus-phrénique de 14 mm.  

  

 

 

Figure IV : Scanner Thoracique fenêtre médiastinale avec de multiples 

adénopathies médiastinales et hilaires. 

Devant ses adénopathies un TEP-scanner a été réalisé le 31 janvier 2020, qui a 

montré de multiples adénopathies hypermétaboliques susclaviculaires droite 

médiastinales bilatérales multi-étagées. Plusieurs foyers hypermétaboliques 

modérés au niveau de la partie postérieure de la plèvre gauche en regard de 

discrets épaississements qui sont suspect de malignité. Une hyper métabolisme de 

la condensation du segment antéro-basal du lobe inferieur gauche et de nombreux 

foyers hypermétaboliques relativement intenses situés en regard des micronodules 

bilatéraux prédominant en perihilaire et affectant particulièrement les segments 

postérieurs des lobes supérieurs et des segments apicaux des lobes inferieurs.  
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Figure V : TEP SCAN avec de multiples adénopathies hypermétaboliques 

médiastinale et sus-claviculaire. 

 Le patient avait bénéficié d’une fibroscopie bronchique le 13 janvier 2020 qui 

n’avait pas d’anomalie endoscopique, la cytologie sur les biopsies bronchiques 

réalisées au cours de la fibroscopie ont montré une inflammation subaiguë 

discrète non spécifique et absence de malignité, la recherche des Bacilles Acido-

Alcolo- résistants (BAAR) était négative dans le liquide d’aspiration bronchique 

ainsi que dans le liquide du lavage broncho alvéolaire (LBA).  

Il n’avait pas de syndrome inflammatoire, la C-Réactive Protéine (CRP) était 

négative, pas d’augmentation des leucocytes, bonne fonction rénale avec une 

clairance à 71 ml/mn, la glycémie était normale ainsi que l’Enzyme de 
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Conversion de l’Angiotensine (ECA). La recherche des marqueurs de malignité 

notamment Antigène Carcino-Embryonnaire (ACE), Antigène CA19-9, le 

CYFRA 21-1 étaient normale. Pas de trouble des bilans hépatiques, la calcémie 

dosée était légèrement augmentée 3mmol/L, l’electrocardiogramme était en 

rythme sinusale sans trouble de la repolarisation ni de la conduction, 

L’echographie cardiaque et le fond œil réalisés sont revenus sans particularité. 

Vidéo médiastinoscopie a permis de réalisée de multiples biopsies au niveau des 

adénopathies laterotrachéales droites et sous carinaires. L’aspect de ces 

adénopathies évoquait une sarcoïdose. L’examen anatomopathologique des 

biopsies des adénopathies latéro-trachéale droite qui retrouve sur l’ensemble des 

prélèvements le même type de lésion., avec une architecture ganglionnaire qui est 

totalement détruite. 

Le diagnostic de sarcoïdose médiastino-pulmonaire a été retenu à travers le 

résultat de l’histologie des biopsies des adénopathies médiastinales qui a 

objectivé la présence des granulomes épithélioïdes et giganto-cellulaires sans 

nécrose associée. 

1. Traitement  

Le cours évolutif de la sarcoïdose est difficile à prédire. La stratégie thérapeutique 

repose sur 3 lignées de traitement.  

Première ligne de traitement basée sur les corticostéroïdes systémiques (CSS) en 

première intention, il est généralement poursuivi pour une durée minimum de 12 

mois avant de considérer la possibilité d’un sevrage.  

En deuxième intention les antimétabolites à savoir le méthotrexate (MTX) ou 

l’azathioprine (AZA). La World Association of Sarcoïdosis and Other 

Granulomatous Disorders (WASOG) a établi des recommandations pratiques sur 

l’utilisation du MTX dans la sarcoïdose en combinant revue de la littérature et 

opinions d’experts. Soit en combinaison avec CSS soit en monothérapie si les 

CSS doivent être évités à tout prix.  
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La troisième ligne de traitement les anti TNF alpha sont des biomédicaments par 

génie génétique, l’infliximab (Remcade). 

La sarcoïdose guérit spontanément en l’absence de traitement dans 30 à 70% des 

cas. Dans notre contexte en fonction de l’évolution clinique fonctionnelle, 

scanographique le patient a été laissé en abstention thérapeutique sur une 

surveillance clinique biologique et radiologique. Un traitement pourra être 

instauré   en fonction de l’évolution de la maladie.   

2. Evolution : 

Revu au contrôle le 19 mars 2020 avec une évolution sans traitement médical qui 

montra un patient en bon état général, une diminution de la fréquence de la toux, 

eupnéique en air ambiant avec une saturation à 96% à l’air ambiant, l’auscultation 

pulmonaire ne montra pas de signe de foyer. Des mesures des souffles 

pulmonaires à la spirométrie ne montrait pas de trouble ventilatoire avec un 

VEMS à 3300L soit 106% de la valeur théorique, un rapport Tiffeneau 80%, une 

Capacité Pulmonaire Totale (CPT) à 124% et une DLCO à 92% de la valeur 

théorique. 

Le scanner thoracique de contrôle réalisé le 25 février 2020, conclus à une 

stabilité de l’imagerie, avec toujours de multiples adénopathies et adénomégalies 

hilaires. 
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IV. Discussion : 

Nous observons une faible prévalence mondiale de 1 à 4 cas pour 100000 

habitants, plus élevée chez les afro-américains et une mortalité estimée à 0,5 à 

5%.  

La sarcoïdose est découverte à un stade évolutif variable, parfois longtemps après 

son début réel. Son diagnostic est basé sur des arguments cliniques, radiologiques 

et biologiques et doit être confirmé par la démonstration de lésions 

granulomateuses tuberculoïdes à partir de prélèvements biopsiques  bien choisis 

[7]. 

Dans cette observation le diagnostic a été évoqué devant une symptomatologie 

clinique de toux sèche chronique évoluant depuis six mois, les images 

scanographiques. Et confirmé par l’histologie des biopsies des adénopathies 

médiastinales, chez un patient de 53 ans non tabagique et sans exposition 

professionnelle. 

L’image du scanner thoracique montrait de multiples adénopathies médiastinales 

et hilaire, péricardiques et paraoesophagiennes, avec de multiples micronodules 

dissémines bilatérale d’allure alvéolaire. Coté stade II de sarcoïdose. 

Cette même observation a été retrouvé dans la littérature avec l’importance de 

l’imagerie dans le diagnostic de la Sarcoïdose, également dans le travail de S. 

Louhaichi et al, donc le scanner thoracique montrait des adénopathies 

médiastinales dans 87 % des cas, ses adénopathies médiastinales étaient isolées et 

associées à des opacités alvéolo-interstitielles [58]. 

Le dosage de l’Enzyme de Conversion de l’Angiotensine était normal, mais ne 

permet pas d’éliminer le diagnostic. Néanmoins, une élévation importante 

associée à des signes cliniques d’atteinte multiviscérale est évocatrice de 

Sarcoïdose. 

Au cours d’une Sarcoïdose, 10 à 20 % des patient ont une hypercalcémie. 

L’hypercalcémie retrouvée dans notre observation était sans néoplasie sous-

jacente [59]. 
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Selon la littérature les anomalies à l’EFR notamment avec une capacité vitale 

forcé CVF inferieur à 65% et une DLCO inferieur à 60% de la valeur théorique 

tient compte de l’indication du traitement.  

Dans notre observation l’EFR retrouvait un VEMS à 3300L soit 106%, un 

Tiffeneau 80%, une Capacité Pulmonaire Totale (CPT) à 124%, une capacité 

vitale forcé CVF à 67% et une DLCO à 92% de la valeur théorique.  

La fibroscopie bronchique avec lavage bronchoalvéolaire (LBA), dont la 

cytologie dans le LBA n’à pas pus être réalisée. Mais la recherche des Bacilles 

Acido-Alcolo- résistants (BAAR) à l’examen direct, et la culture du Bacille de 

Koch (BK) étaient négative dans le liquide d’aspiration bronchique et le dans le 

LBA. 

LBA constitue un moyen peu invasif d’exploration du poumon profond et un outil 

sensible pour la détection des atteintes pulmonaires asymptomatiques. Le 

diagnostic de la sarcoïdose repose sur un faisceau d’arguments cliniques, 

radiologiques, biologiques, histopathologiques et l’exclusion de toute autre 

affection susceptible de lui ressembler. La biopsie de l’adénopathie médiastinale à 

travers la Vidéo médiastinoscopie dans notre cas, nous a permis de poser le 

diagnostic, par le mise en évidence des granulomes épithélioïdes et giganto-

cellulaires sans nécrose associée. Et de faire le diagnostic différentiel avec toute 

autre maladie granulomateuse. 

La corticothérapie orale est le traitement de référence de la sarcoïdose, elle vise à 

inhiber la réaction granulomateuse afin d’empêcher ou de réduire l’altération 

fonctionnelle de l’organe atteint. Avec une dose d’attaque entre 0,5 à 1 

mg/kg/jour pour une durée minimum de 12 mois. D’autres lignes de traitement 

médicamenteux sont aussi utilisés.  

Un traitement peut être instauré d’emblée ou après une période d’observation. Les 

traitements permettent de stabiliser ou de faire régresser les lésions mais 

n’influencent pas l’histoire naturelle de la maladie. 
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L’abstention thérapeutique est envisagée en cas d’atteinte médiastinopulmonaire 

de type I ou II et sans autres localisation extra-pulmonaire associée à une 
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V.  Conclusion : 

La sarcoïdose est une maladie systémique de cause inconnue caractérisée par la 

formation de granulomes immunitaires dans les organes atteints. Donc le 

diagnostic est basé sur des faisceaux d’arguments cliniques, radiologiques 

biologiques et immunologique. Cela peut aboutir à un retard de diagnostic. La 

vidéo médiastinoscopie joue un rôle prépondérant. L’évolution est le plus souvent 

spontanée sans traitement dans la plus part des cas. Mais il faut aussi une 

surveillance clinique et radiologique, pour prendre une décision thérapeutique et 

éviter une évolution vers la chronicité.   
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Résumé 

La sarcoïdose est une maladie systémique de cause inconnue caractérisée par la 

formation de granulomes immunitaires dans les organes atteints. La sphère 

médiastino-pulmonaire et le système lymphatique constituent les sites de 

prédilection de la maladie. 

Son diagnostic repose sur un faisceau d’arguments cliniques, radiologiques, 

biologiques, immunopathologiques, histopathologiques et l’exclusion de toute 

autre affection susceptible de lui ressembler.  

Il s’agissait d’un homme de 53 ans, éducateur, reçu en consultation 

pneumologique pour une toux  sèche persistante évoluant depuis 6 mois, aux 

antécédents de trouble bipolaire, hypertension oculaire et de reflux gastro-

œsophagien.  L’examen à l’admission montrait un patient en bon état général, 

avec des constantes hémodynamiques normales A l’examen pleuropulmonaire 

pas hippocratisme digital, et l’auscultation pulmonaire ne retrouve pas de signe de 

foyer.  

Le scanner thoracique réalisé, a mis en évidence de multiples adénopathies 

médiastinales et hilaires réalisant des congloméras, le plus volumineux environ de 

20 mm d’épaisseur, péricardique de 9,6 mm, para-œsophagien de 17 mm, sus-

phrénique de 14 mm. Confirmés au TEP-scanner par de multiples adénopathies 

hypermétaboliques susclaviculaires droite médiastinales bilatérales multi-étagées. 

La biopsie de l’adénopathie médiastinale à travers la Vidéo médiastinoscopie 

dans notre cas, nous a permis objectivée de multiples adénopathie et l’histologie 

de poser le diagnostic de sarcoïdose, par la mise en évidence des granulomes 

épithélioïdes et giganto-cellulaires sans nécrose associée. Et de faire le diagnostic 

différentiel avec toute autre maladie granulomateuse. 

La sarcoïdose est une maladie systémique le diagnostic est basé sur des faisceaux 

d’arguments qui peut aboutir à un retard de diagnostic. Donc l’évolution est le 

plus souvent spontanée sans traitement dans la plus part des cas. 

 


