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Histoire	
  de	
  cas	
  
CSSS	
  de	
  Sept-­‐Iles	
  

•  Syndrome	
  lymphoproliféraCf	
  ?	
  
•  MédiasCnoscopie	
  :NégaCve	
  
•  JUILLET	
  2014	
  
-­‐	
  asthénie-­‐perte	
  de	
  poids	
  
-­‐	
  sensaCon	
  de	
  plénitude	
  gastrique	
  
-­‐ictère	
  de	
  novo	
  
-­‐selles	
  pâles	
  
-­‐urines	
  fonçées	
  
-­‐prurit	
  
-­‐saCété	
  précoce	
  
-­‐drl	
  abdo	
  sup	
  2-­‐3/10	
  

!  H	
  67	
  ans	
  	
  	
  
!  ATCD:	
  neo	
  prost	
  (chx	
  2008)	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  DM-­‐Dlp	
  

Avril	
  2014	
  :	
  	
  	
  ADP	
  cervicales	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  ↑paro7des	
  

-­‐ct	
  scan	
  cou:↑paro7des	
  g>d	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  ↑↑gldes	
  ss-­‐max	
  
!  	
  thorax:	
  adp	
  hilaires	
  et	
  

medias7nales	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  



Histoire	
  de	
  cas	
  (	
  CSSS	
  de	
  Sept-­‐Iles)	
  
Labos:	
  	
  
•  INR	
  1,6	
  
•  AST;153	
  /ALT:	
  260	
  
•  P.alc:	
  559	
  /GGT:	
  629	
  	
  
•  Bil.T:	
  164	
  (136	
  D)	
  
•  Amylase:	
  208/Lipase:	
  295	
  

Écho	
  abdo:	
  Pancréas	
  hyperéchogène	
  diffus	
  a/n	
  de	
  la	
  tête,	
  Wirsung	
  non	
  dilaté,	
  	
  
effet	
  de	
  masse	
  46x37x28mm	
  à	
  la	
  tête	
  du	
  pancréas,	
  VB	
  dilatée,	
  courvoisier,	
  
cholédoque	
  dilaté	
  (sans	
  cholédocholithiase)	
  

Clinique:	
  Ictère	
  non	
  douloureux	
  

DX:	
  Néo	
  pancréas	
  VS	
  xxx	
  



HDQ	
  

Transfert	
  en	
  chirugie	
  



Examens	
  complémentaires	
  
radiologiques	
  demandés	
  









Histoire	
  de	
  cas	
  
•  Transfert	
  HDQ	
  Chx	
  
•  IRM	
  abdo	
  avec	
  GADO;	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  Combinaison	
  d’akeinte	
  VB+vésicule	
  +	
  pancréas	
  évocatrice	
  d’un	
  

processus	
  fibro-­‐infecCeux	
  avec	
  pancréaCte	
  auto-­‐immune	
  
•  Suggère	
  IgG4	
  related	
  disease	
  
•  L’absence	
  de	
  dilataCon	
  du	
  Wirsung	
  aussi	
  serait	
  atypique	
  pour	
  une	
  

néoplasie	
  

•  TEP:	
  -­‐Aspect	
  infiltraCf	
  diffus	
  du	
  pancréas	
  suggère	
  akeinte	
  inflam.	
  VS	
  
infecCeuse	
  plutôt	
  que	
  néoplasique	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐	
  DilataCon	
  des	
  voies	
  biliaires	
  intra	
  et	
  extra	
  hépaCques	
  ,	
  
augmentaCon	
  	
  de	
  la	
  VB	
  par	
  compression	
  extrinsèque	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐	
  ADN	
  hypercaptantes	
  médiasCnales	
  et	
  hilaires	
  bilat.	
  	
  	
  



Histoire	
  de	
  cas	
  
•  Prednisone	
  débutée	
  40mg	
  die	
  /sevrage	
  de	
  5	
  mg/2sem.	
  	
  
•  AmélioraCon	
  globale:	
  ↓prurit,	
  ↓ictère,	
  selles	
  normales,	
  

amélioraCon	
  bilan	
  hépaCque:	
  AST:	
  68,	
  ALT:	
  184,	
  GGT:	
  179	
  PA:	
  230	
  
•  Dosage	
  IgG4	
  reçu:	
  11,6	
  (↑):	
  -­‐IgG:	
  21,65	
  (7-­‐16)	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐IgG1:	
  13,6(	
  5-­‐11,6)/	
  IgG2:	
  3,74	
  

(1,5-­‐6,4)/IgG3:	
  0,544	
  (0,22-­‐1,180)/	
  IgG4:11,6	
  (0,08-­‐1,43)	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐IgM:	
  0,98	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐IgA	
  :2,54	
  
-­‐CEA:	
  1,3	
  
-­‐CA	
  19-­‐9:	
  268	
  (N	
  <37)	
  
-­‐AnC	
  SSA/SSB:	
  NégaCf	
  



Suivi	
  28/08/2014	
  

•  CT	
  thorax	
  +	
  abdo	
  
1)  Neke	
  diminuCon	
  ADP	
  médiasCnales	
  

2)  Régression	
  quasi	
  complète	
  des	
  signes	
  de	
  
pancréaCte	
  et	
  régression	
  de	
  la	
  dilataCon	
  des	
  VB	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Suivi	
  2015	
  

-­‐Augmenta3on	
  enzymes	
  hép.	
  

-­‐Récidive:	
  Imuran	
  100mg	
  +	
  winpred	
  3mg	
  



Cas	
  2	
  

•  Homme	
  de	
  24	
  ans	
  
•  12/2014:	
  Dlr	
  FID	
  (HD	
  d’Artabaska)	
  
•  TDM/TAP:	
  Épaississement	
  pleural	
  disconCnu	
  G	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Épaississement	
  autour	
  Vx	
  iliaques	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Engainement	
  uretère	
  D	
  (HND)	
  
•  Consult	
  Med.	
  Interne:	
  Lymphome?	
  
•  Labos:	
  VS	
  114	
  
•  TEP:	
  CaptaCon	
  hypermétabolique	
  des	
  épaississements	
  de	
  la	
  

plèvre	
  et	
  des	
  vaisseaux	
  (manchon)	
  
•  Référé	
  à	
  T-­‐R:	
  Biopsie	
  de	
  plèvre:	
  Fibrose	
  intense	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  PeCt	
  infiltrat	
  L/P	
  



Cas	
  2	
  
•  Visite	
  contrôle	
  Med.Interne	
  02/15:	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐Créat:	
  495;	
  TDM:	
  HN	
  bilat.	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐	
  Mise	
  en	
  place	
  double	
  J-­‐D	
  

•  Transfert	
  HDQ	
  pour	
  biopsie	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐Double	
  J	
  dysfoncConel	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  (néphros.	
  D	
  installée)	
  et	
  double	
  J	
  bilat.	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐Vs:	
  69,	
  PCR:	
  38	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐Lamesrévisées:	
  Pas	
  de	
  marquage	
  IgG4	
  significaCf	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐	
  Ca	
  19-­‐9;	
  Ca125;	
  CEA;	
  αféto;	
  LDH→NÉGATIFS	
  
!  Consult	
  hémato-­‐onco:	
  Probabilité	
  de	
  lymphome	
  ou	
  autre	
  néo	
  très	
  faible	
  
!  Consult	
  uro:	
  Risque	
  de	
  biopsie	
  de	
  la	
  fibrose	
  péri-­‐iliaque	
  trop	
  élevé	
  
!  IgG4	
  élevés:	
  2470g/L	
  (N:	
  0,8-­‐1430)	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  
!  IgGG:	
  15000/	
  IgM:	
  0,33/IgGA:	
  4,77	
  
!  RATIO	
  igG4/IgG:	
  16%	
  (N<5%)	
  



Cas	
  2	
  

•  CorCcothérapie	
  26/02/2015	
  ad	
  09/2015	
  
•  Néphrostomie	
  D	
  reCrée	
  
•  TDM	
  04/2015:	
  ↓Épaississement	
  pleural	
  G	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  ↓	
  ↓	
  ↓	
  Manchon	
  Cssulaire	
  péri-­‐iliaque	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  DispariCon	
  de	
  l’HN	
  
!  10/2015:	
  -­‐ÉvoluCon	
  favorable	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐	
  Double	
  J	
  toujours	
  en	
  place	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐	
  Créat	
  stable	
  ;	
  corCco	
  cessés	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐BEG	
  



IgG4-­‐	
  RSD	
  (related	
  systemic	
  disease)	
  

•  CondiCon	
  systémique	
  récemment	
  reconnue	
  
(2003)	
  ,caractérisée	
  par	
  des	
  trouvailles	
  histo-­‐
pathologiques	
  uniques	
  dans	
  une	
  grande	
  variété	
  
d’organes	
  	
  

•  Pancréa3te	
  auto-­‐immune(AIP):-­‐	
  type	
  1:(1995)	
  
Début	
  de	
  la	
  série!!(infiltrat	
  décrit	
  L/P	
  +fibrose)	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐2001	
  Hanano	
  et	
  al.:↑IgG4	
  dans	
  AIP	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐2003	
  Kamisawa	
  :	
  AIP	
  fait	
  parCe	
  maladie	
  	
  
systémique	
  et	
  il	
  propose	
  IgG4-­‐related	
  auto-­‐
immune	
  disease	
  



IgG4	
  RSD	
  

•  Condi3on	
  fibro-­‐inflammatoire	
  caractérisée	
  par:	
  
	
  	
  	
  *FormaCon	
  de	
  lésions	
  oédémateuses	
  intra-­‐organes	
  
	
  	
  	
  *	
  Infiltrat	
  L/P	
  dense	
  ,	
  riche	
  en	
  plasmocytes	
  IgG4	
  +	
  	
  	
  	
  
	
  	
  	
  *	
  	
  Fibrose	
  
	
  	
  	
  *AugmentaCon	
  des	
  niveaux	
  sériques	
  d’IgG4	
  	
  
(fréquent;pas	
  omni-­‐présent)	
  

	
  	
  	
  *Réponse	
  rapide	
  au	
  Tx	
  (corCsone)	
  
" Ressemble	
  à	
  sarcoidose,	
  maladie	
  mulC-­‐systémique	
  
dont	
  l’histopathologie	
  est	
  disCncCve	
  d’un	
  organe	
  à	
  
l’autre	
  



IgG4	
  RSD	
  

•  1er	
  organe	
  décrit:	
  Pancréas	
  (années	
  2000,	
  
likérature	
  japonaise	
  et	
  coréenne)	
  

•  D’autres	
  ont	
  suivi:	
  tractus	
  biliaire,	
  glandes	
  
salivaires,	
  Cssus	
  orbitaux,	
  glandes	
  lacrimales,	
  
muscles	
  extraoculaires,	
  reins,	
  méninges,	
  thyroide,	
  
peau...	
  

•  Dénominateur	
  commun	
  (Dx):	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  1)↑	
  plasmocytes	
  IgG4	
  	
  Cssulaires	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  2)	
  Trouvailles	
  histopathologiques	
  typiques	
  



•  Table	
  1.	
  Different	
  names	
  employed	
  to	
  refer	
  to	
  IgG4-­‐related	
  disease	
  
•  Name	
  Ref.	
  
•  IgG4-­‐related	
  disease	
  25	
  
•  IgG4-­‐associated	
  disease	
  23	
  
•  IgG4-­‐related	
  systemic	
  disease	
  26	
  
•  IgG4-­‐related	
  sclerosing	
  disease	
  16	
  
•  IgG4-­‐related	
  systemic	
  sclerosing	
  disease	
  42	
  
•  IgG4-­‐related	
  autoimmune	
  disease	
  4	
  
•  Hyper-­‐IgG4	
  disease	
  43	
  
•  IgG4-­‐posiCve	
  mulCorgan	
  lymphoproliferaCve	
  syndrome	
  44	
  
•  Systemic	
  IgG4-­‐related	
  plasmacyCc	
  syndrome	
  (SIPS)	
  45	
  
•  IgG4	
  syndrome	
  46	
  



IGg4	
  RD	
  
Maladies	
  	
  connues	
  pouvant	
  faire	
  parCe	
  

du	
  spectre	
  de	
  IGg4RD	
  
Nom	
  ancien	
  
•  Maladie	
  de	
  Mikulic’z	
  
•  Tumeur	
  de	
  Kukner	
  
•  Thyroidite	
  de	
  Riedel	
  
•  AorCte	
  sclérosante	
  chronique.	
  

•  AorCte	
  abdo.inflammatoire	
  
•  Fibrose	
  rétropéritonéale	
  
•  PancréaCte	
  auto-­‐immune	
  
•  Cholangite	
  sclérosante	
  
•  Pseudotumeur	
  orbitaire	
  
•  Fibrose	
  angiocentrique	
  eosinophilique	
  
•  MédiasCnite	
  -­‐	
  mésentérite	
  sclérosante	
  

sclérosante	
  
•  Pseudolymphome	
  cutané	
  
•  Pachyménigite	
  hypertrophique	
  
•  Néphrite	
  intersCCelle	
  idiopathique	
  avec	
  

dépots	
  TI	
  extensifs	
  

Organes	
  touchés	
  
•  Glande	
  salivaire	
  et	
  lacrymale	
  
•  Glandes	
  sous-­‐maxillaires	
  
•  Thyroide	
  
•  Aorte	
  
•  Aorte	
  abdominale	
  
•  Rétropéritoine	
  
•  Pancréas	
  
•  Voies	
  biliaires	
  
•  Orbites	
  

•  Sinus	
  et	
  cavités	
  nasales	
  
•  MédiasCn-­‐mésentère	
  	
  
•  Peau	
  
•  Méninges	
  
•  Reins	
  



IGg4	
  RD	
  

Mikulicz	
  

•  Oedème	
  idiopathique	
  
bilatéral	
  non	
  douloureux	
  
des	
  glandes	
  lacrymales,des	
  
paroCdes	
  et	
  des	
  sous-­‐
maxillaires	
  

Tumeur	
  de	
  Kubner	
  

•  AugmentaCon	
  glandes	
  sous-­‐
maxillaires	
  

	
  •	
  	
  	
  IGg4(Sous-­‐maxillaires	
  
peuvent	
  devenir	
  très	
  
grosses)	
  

(Sjogren:	
  paro7des>>>sous-­‐
max;an7ssa-­‐ssb)	
  

Sialadénite	
  chronique	
  sclérosante	
  



Riedel	
  (1,06/100	
  000)	
  

•  Décrite	
  en	
  1896	
  
•  TuméfacCon	
  thyroide,	
  indurée++	
  (fer)	
  
•  Processus	
  fibroCque	
  associé	
  à	
  une	
  inflam.	
  
avec	
  cellules	
  mononuclées	
  

•  Ad	
  hypoparathyroidie,	
  akeinte	
  du	
  nerf	
  
récurrent	
  laryngé,	
  compression	
  de	
  la	
  trachée,	
  
du	
  médiasCn	
  et	
  de	
  la	
  paroi	
  thoracique	
  ant.	
  

•  Associé	
  à	
  fibrosclérose	
  mulCfocale	
  (FRP-­‐
médiasCn-­‐VB-­‐	
  espace	
  rétrobulbaire)	
  



Ra3o	
  H:F→5:1	
  
Age	
  moyen>50	
  ans	
  
1	
  ou	
  plusieurs	
  organes	
  
affectés(60	
  à	
  90	
  %)	
  

•  Mode	
  de	
  présentaCon	
  
•  Développement	
  sub-­‐aigu	
  
d’une	
  masse	
  dans	
  l’organe	
  
affecté:	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐pseudotumeur	
  de	
  l’orbite	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐masse	
  rénale	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐	
  lésions	
  nodulaires	
  
pulmonaires	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐augmenta7on	
  diffuse	
  
d’un	
  organe(ex:pancréas)	
  

-­‐Trouvaille	
  parfois	
  pathologique	
  
ou	
  radiologique	
  

	
  	
  Tous	
  les	
  organes	
  touchés	
  partagent	
  	
  
similitude	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  *Pathologique	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  *Sérique(60-­‐70%;IGg4↑)	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  *	
  Clinique(Oedème	
  Cssu	
  	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  touché)	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Et	
  réponse	
  
favorable	
  au	
  
traitement...	
  



Critères	
  diagnosCques	
  2009	
  
Comité	
  naConal	
  japonais	
  

(1)	
  Clinically,	
  diffuse/focal	
  enlargement,	
  or	
  mass-­‐forming,	
  nodular/
thickened	
  lesions	
  in	
  one	
  or	
  more	
  organs	
  

(2)	
  Elevated	
  levels	
  of	
  serum	
  IgG4	
  ([135	
  mg/dl)	
  
(3)	
  Histopathological	
  findings	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  a)-­‐Prominent	
  infiltraCon	
  of	
  lymphocytes	
  and	
  plasmacytes	
  

with	
  fibrosis,	
  but	
  no	
  neutrophilic	
  infiltraCon	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  b)Abundant	
  infiltraCon	
  of	
  IgG4-­‐posiCve	
  plasmocytes	
  ([10/

hpf)	
  and/or	
  a	
  raCo	
  of	
  IgG4/IgG-­‐posiCve	
  cells	
  of[40%	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  c)Storiform/swirling	
  fibrosis	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  d)ObliteraCve	
  phlebiCs	
  
•  Diagnos3c	
  de	
  l’IgG4-­‐related	
  disease:	
  (1)	
  +	
  (2),	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  ou	
  (1)	
  +	
  (3)	
  a	
  -­‐	
  b,	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  ou	
  (2)	
  +	
  (3)	
  a	
  -­‐	
  b,	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  ou	
  (3)	
  a-­‐b-­‐c-­‐d	
  



Histopathologie	
  
•  IGg4	
  sérique	
  et	
  Cssulaire	
  insuffisants	
  pour	
  DX	
  
•  Patho:	
  	
  	
  (1)Infiltrat	
  lymphoplasmocytaire	
  (T˖B)	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  désorganisé,emmelé,spiralé.	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  (2)phlebite	
  obliteraCve	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  (3)Infiltrat	
  léger	
  à	
  modéré	
  d’éosinophiles	
  
#  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Si	
  organes	
  glandulaires:	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐	
  infiltrat	
  autour	
  des	
  canaux	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐infiltrat	
  en	
  	
  forme	
  de	
  masse	
  pouvant	
  détruire	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  l’organe	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  PLUS	
  	
  :	
  confirma3on	
  IgG4	
  sur	
  les	
  plasmocytes	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  >10-­‐50/champ	
  ou	
  ra3o	
  IgG4/IgGT	
  >50%	
  

•  PAS	
  de	
  neutrophiles,	
  Pas	
  de	
  granulomes	
  











Histopathologie	
  

•  Si	
  phase	
  avancée	
  ...FIBROSE	
  (moins	
  d’inflammaCon)	
  

•  DX	
  DIFFÉRENTIEL	
  :	
  -­‐Lymphome	
  B(davantage	
  
lympho	
  B)	
  VERSUS	
  -­‐Davantage	
  lympho	
  T	
  dans	
  
IgG4	
  RD	
  



Pathogénèse...	
  

•  PrédisposiCon	
  généCque	
  
-­‐Évidence	
  d’autoimmunité:	
  	
  
$ FAN	
  +,	
  autres	
  auto-­‐ac.	
  
$ Ressemblance	
  AG	
  avec	
  

H.pylori	
  (AIP)	
  
$ Dépôts	
  CI	
  (pancréas/

reins)	
  

•  IGg4:Rôle	
  mineur	
  de	
  
tolérance	
  aux	
  AG	
  et	
  
propriétés	
  anC-­‐inflam.	
  	
  

•  IgG4:	
  +reflet	
  d’un	
  
processus	
  primaire	
  
inflam.	
  qu’un	
  rôle	
  causal	
  

•  Évidence	
  d’une	
  réponse	
  
allergique:	
  

$ ↑cytokines	
  TH2	
  reliées	
  
$ ↑R.A.	
  +	
  asthme	
  (40%)	
  
$ 40%	
  d’éosinophilie	
  

périphérique	
  	
  







ManifestaCons	
  cliniques	
  

•  Maladie	
  mulC-­‐organes	
  d’emblée	
  au	
  DX	
  
•  Peut	
  aussi	
  se	
  développer	
  1	
  à	
  la	
  fois	
  	
  (qq	
  mois	
  	
  

	
  	
  	
  	
  	
  à	
  qq	
  années)	
  





ManifestaCons	
  cliniques	
  

•  Maladie	
  mulC-­‐organes	
  d’emblée	
  au	
  DX	
  
•  Peut	
  aussi	
  se	
  développer	
  1	
  à	
  la	
  fois	
  	
  (qq	
  mois	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  à	
  qq	
  années)	
  
•  Rarement	
  résoluCon	
  spontanée	
  de	
  certaines	
  
manifestaCons	
  

•  2	
  trouvailles	
  fréquentes	
  	
  	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  (1)oedème	
  de	
  l’organe	
  touché	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  (2)manifestaCons	
  allergiques(40%)	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  eczéma-­‐asthme-­‐éosinophilie	
  
•  Etat	
  général	
  variable:perte	
  de	
  poids	
  si	
  mulC-­‐organes	
  
•  Lymphadénopathie	
  fréquente	
  



•  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Par	
  organe	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Terme	
  actuel	
  
•  Pancreas	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Type	
  1	
  autoimmune	
  pancreaCCs	
  (IgG4-­‐related	
  pancreaCCs)	
  

•  Eye	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  ophthalmic	
  disease	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  

•  Orbital	
  so�	
  Cssue	
  (orbital	
  inflammatory	
  pseudotumor)	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  gG4-­‐related	
  orbital	
  inflammaCon	
  	
  

•  Extraocular	
  muscle	
  disease	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  orbital	
  myosiCs	
  

•  Orbit	
  with	
  involvement	
  of	
  mulCple	
  anatomic	
  structures	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  pan-­‐orbital	
  inflammaCon	
  (includes	
  lacrimal	
  gland	
  
disease,	
  

•  extraocular	
  muscle	
  involvement,	
  and	
  other	
  potenCal	
  intraorbital	
  
•  complicaCons)	
  

•  Salivary	
  glands	
  (paroCd	
  and	
  submandibular	
  glands)	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  sialadeniCs	
  or,	
  more	
  specifically,	
  IgG4-­‐related	
  
paroCCs	
  or	
  

•  IgG4-­‐related	
  submandibular	
  gland	
  disease	
  

•  Pachymeninges	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  pachymeningiCs	
  

•  Hypophysis	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  hypophysiCs	
  

•  Thyroid	
  (Riedel	
  thyroidiCs)	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  thyroid	
  disease	
  

•  Aorta	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  aorCCs/periaorCCs	
  

•  Arteries	
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  periarteriCs	
  
•  MediasCnum	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  mediasCniCs	
  

•  Retroperitoneum	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  retroperitoneal	
  fibrosis	
  

•  Mesentery	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  mesenteriCs	
  

•  Skin	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  skin	
  disease	
  

•  Lymph	
  node	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  lymphadenopathy	
  

•  Bile	
  ducts	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  sclerosing	
  cholangiCs	
  
•  Gallbladder	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  cholecysCCs	
  

•  Liver	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  hepatopathy	
  	
  

•  Lung	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  lung	
  disease	
  

•  Pleura	
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•  Pericardium	
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•  Kidney	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  kidney	
  disease.	
  The	
  specific	
  renal	
  complicaCons	
  	
  
•  Breast	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  masCCs	
  

•  Prostate	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4-­‐related	
  prostaCCs	
  



ArthriCs	
  and	
  rhumaCsm	
  sept.	
  2015	
  



MANIFESTIONS	
  CLINIQUES	
  
Pancréas	
  

•  PancréaCte	
  de	
  type	
  1:prototype	
  de	
  la	
  maladie	
  
•  À	
  l’imagerie:	
  masse	
  pancréaCque	
  ou	
  ↑diffuse	
  
•  Douleur	
  abdominale	
  légère	
  
•  Mime	
  néo	
  pancréas	
  re	
  ictère	
  obstrucCf	
  non	
  	
  	
  	
  	
  	
  
	
  	
  	
  	
  douloureux	
  et	
  masse	
  au	
  pancréas	
  
•  JAPON	
  :	
  	
  	
  	
  	
  	
  0.82/100,000	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  2%	
  des	
  pancréaCtes	
  chroniques	
  
•  1	
  autre	
  organe	
  touché	
  (VB:	
  74%,	
  -­‐ADP:	
  80%,	
  
Gldes	
  salivaires	
  et	
  lacrymales:	
  40%,	
  -­‐FRP:	
  13%)	
  



Critères	
  diagnosCques	
  de	
  la	
  
pancréaCte	
  auto-­‐immune	
  (HISORt)	
  

•  (H)	
  Histology	
  suggesCve	
  of	
  autoimmine	
  pancreaCCs	
  
•  (I)	
  PancreaCc	
  imaging	
  suggesCve	
  of	
  autoimmine	
  
pancreaCCs	
  

•  (S)	
  Serology	
  (IgG4	
  ≥2	
  Cmes	
  the	
  upper	
  limit	
  of	
  normal)	
  
•  (O)	
  Other	
  organ	
  involvementBiliary	
  strictures,	
  paroCd/
lacrimal	
  gland	
  involvement,	
  mediasCnal	
  
lymphadenopathy,	
  retroperitoneal	
  fibrosis	
  

•  (Rt)	
  Response	
  to	
  steroid	
  treatment	
  -­‐	
  ResoluCon/
marked	
  improvement	
  of	
  pancreaCc	
  and	
  
extrapancreaCc	
  manifestaCons	
  



Pancréas	
  

•  DX	
  différen3el	
  avec	
  néoplasie	
  du	
  pancréas	
  
•  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  CTSCAN:	
  	
  	
  -­‐	
  ↑diffuse	
  du	
  pancréas	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐Halo	
  d’oedème	
  au	
  pourtour	
  	
  	
  	
  	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐	
  Pas	
  de	
  dilataCon	
  du	
  Wirsung	
  

•  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  IgG4	
  	
  :	
  >2x	
  Normale(IgG4RD)	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  :	
  	
  <2x	
  Normale(Néo)	
  



Sous-­‐types	
  de	
  pancréaCtes	
  auto-­‐
immunes	
  

Type	
  1	
  
•  Asie>USA,Europe	
  
•  Age	
  avancé	
  
•  H>>F	
  
•  Ictère	
  obstrucCf	
  (↓douleur)	
  
•  RX	
  oédème-­‐pseudo-­‐masses	
  
•  ↑IgG4,IgG(T)	
  
•  Autres	
  organes	
  touchés	
  
•  Stéroides	
  :	
  Réponse	
  favorable	
  
•  Récidive	
  fréquente	
  
•  Rare	
  associaCon	
  avec	
  CU	
  

Type	
  2	
  
•  Europe>USA>Asie	
  
•  Plus	
  jeunes	
  
•  H=F	
  
•  Ictère	
  +douleur	
  	
  vive	
  	
  
•  RX	
  oédème-­‐pseudo-­‐masses	
  
•  N	
  IgG,IgG4..	
  
•  Pas	
  d’akeinte	
  extra-­‐pancréas	
  
•  Réponse	
  favorable	
  aux	
  

stéroides	
  
•  Récidive	
  rare	
  
•  AssociaCon	
  fréquente	
  CU	
  



ManifestaCons	
  cliniques	
  
Voies	
  Biliaires	
  

•  ManifestaCon	
  extra-­‐pancréaCque	
  la	
  plus	
  
fréquente	
  de	
  la	
  AIP	
  de	
  type	
  1	
  ad	
  70%	
  

•  Rare	
  en	
  l’absence	
  de	
  pancréaCte	
  
•  Dx	
  Diff	
  :	
  cholangite	
  sclérosante	
  primaire	
  
•  Bx	
  via	
  ERCP	
  peut	
  aider	
  
•  Ensemble	
  Dx	
  :	
  -­‐	
  fibrose-­‐infiltrat	
  L/P	
  riche	
  en	
  IgG4	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐IgG4	
  (s)	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐	
  Réponse	
  aux	
  corCco	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  +/-­‐	
  autres	
  organes	
  touchés	
  



ManifestaCons	
  cliniques	
  
Glandes	
  Salivaires	
  

•  ManifestaCon	
  fréquente	
  
•  Ad	
  40%	
  des	
  AIP	
  (akeinte	
  salivaire	
  et/ou	
  lacrymale)	
  
•  Sialadénite	
  survient	
  avant	
  AIP	
  
•  Autant	
  H=F	
  (Sjogren	
  F>H)	
  
•  Trouvailles	
  patho...infiltrat	
  L/P;phlébite	
  
obliterante;fibrose..	
  

•  IgG4	
  et	
  IgE	
  	
  	
  ↑	
  
•  Contrairement	
  à	
  Sjogren	
  :	
  -­‐moins	
  de	
  xérophtalmie,de	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  

xérostomie,	
  d’arthralgies	
  et	
  moins	
  d’auto-­‐ac	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐	
  plus	
  d’ashtme,	
  d’AIP,de	
  TIN	
  



ManifestaCons	
  Cliniques	
  
IgG4	
  maladie	
  ophtalmique	
  

•  Dacryoadénite	
  (bilatérale):souvent	
  associée	
  à	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  l’akeinte	
  des	
  glandes	
  salivaires	
  

•  Pseudotumeurs	
  orbitaires	
  (25-­‐50	
  %	
  des	
  cas	
  
sont	
  IgG4	
  reliés)	
  

•  Myosite	
  orbitaire	
  

•  ?PrédisposiCon	
  au	
  Malt?	
  

•  Dx	
  Diff:	
  	
  lymphome-­‐Wegener-­‐orbitopathie	
  de	
  
Graves	
  



ManifestaCons	
  Cliniques	
  
Polyadénopathies	
  

•  Localisées	
  ou	
  généralisées	
  (MediasCnal-­‐hilaire-­‐axillaire-­‐intra-­‐abdo)	
  
•  80%	
  AIP	
  +	
  adénopathies	
  
•  Non	
  douloureuses	
  
•  Parfois:	
  seule	
  manifesta7on	
  
•  Biopsie	
  :	
  	
  5	
  paPern	
  :	
  *	
  tous	
  riches	
  en	
  cellules	
  IgG4+	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  *	
  majorité	
  infilta7on	
  éosinophilique	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐1;mul7centrique	
  Castleman-­‐like	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐2;hyperplasie	
  folliculaire	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐3;expansion	
  interfolliculaire	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐4;transforma7on	
  progressive	
  des	
  centres	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  germinaux-­‐like	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐5;inflammatoire	
  nodal	
  pseudotumeur-­‐like	
  
•  Souvent	
  hyperplasie	
  réac4onnelle	
  ...si	
  pas	
  de	
  recherche	
  spécifique	
  

d’IgG4	
  ...on	
  passe	
  a	
  coté....	
  



ManifestaCons	
  Cliniques	
  
REIN	
  

!  Pseudotumeurs	
  inflammatoires	
  
!  Patho	
  :Néphrite	
  intersCCelle	
  (infiltrat	
  L/P	
  diffus	
  et	
  fibrose)	
  	
  	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  :	
  +rare	
  GMN	
  menbraneuse	
  avec	
  depots	
  IgG4	
  sub-­‐épi	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  théliaux	
  
% Imagerie	
  :	
  -­‐	
  AugmentaCon	
  de	
  volume	
  des	
  reins	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐Masses	
  focales	
  rénales	
  
% 	
  Akeinte	
  d’autres	
  organes	
  :95%	
  et	
  +	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐sialadénite	
  ;83%	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐	
  ADP;44%	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐AIP;39%	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐lésions	
  pulm;26%	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐	
  Dacryoadenite;30%	
  



ManifestaCons	
  Cliniques	
  
Fibrose	
  rétropéritonéale	
  

•  Mode	
  de	
  présentaCon:	
  -­‐uropathie	
  obstrucCve	
  (75%);	
  IRA	
  47%	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐Douleur	
  au	
  dos	
  ,aux	
  flancs	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐Oedème	
  MI	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐HN	
  
•  VS/PCR	
  ↑	
  

"  	
  	
  COMPRESSION	
  	
  	
  
-­‐A.	
  des	
  MI	
  	
  :	
  ClaudicaCon	
  cuisses	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  
-­‐A	
  mésentériques:	
  Ischémie	
  mésentérique	
  
-­‐A	
  rénales:	
  Hypertension	
  de	
  novo	
  
-­‐Ao	
  thoracique:	
  Voix	
  éteinte;	
  toux	
  sèche;	
  claudicaCon	
  MS	
  
-­‐VCI/	
  Veines	
  iliaques:	
  OMI	
  +/-­‐	
  TVP	
  



ManifestaCons	
  Cliniques	
  
Fibrose	
  rétropéritonéale	
  

•  1/3	
  post-­‐RT;	
  cancer;	
  médicamenteux	
  (dérivés	
  ergo,	
  
methysergide,	
  bromocripCne,	
  méthyldopa,	
  
hydralazine);	
  infecCeux(TB-­‐histoplasmose-­‐
acCnomycose);	
  maladie	
  de	
  Erdheim-­‐Chester	
  post	
  
hémorragie	
  du	
  RP;	
  post	
  lymphadénectomie	
  etc...	
  

•  2/3	
  	
  Idiopathiques:	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  *manifestaCon	
  d’une	
  maladie	
  auto-­‐immune	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  *autres:	
  	
  #vasculite	
  des	
  gros	
  vaisseaux	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  #ac	
  dirigés	
  contre	
  fibroblastes	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  #infiltrat	
  plasmocytes:	
  IgG4	
  +	
  (2/3	
  	
  
cas	
  	
  idiopathiques)	
  



Péri-­‐aorCte	
  et	
  fibrose	
  rétropéritonéale	
  

•  FRP	
  idiopathique	
  (maladie	
  de	
  Ormond):	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐	
  2/3	
  des	
  cas	
  reliés	
  à	
  maladie	
  IgG4	
  
•  Se	
  divise	
  en	
  :	
  -­‐FRP	
  IgG4	
  –reliée	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐AorCte	
  abdominale	
  IgG4	
  reliée	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐	
  Fibrose	
  péri-­‐anévrysmale	
  IgG4r	
  
!  3	
  sites:	
  -­‐PériaorCque(83%);	
  -­‐iliaques	
  (65%);	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  
-­‐périurétéral	
  →	
  obstrucCon→	
  HN	
  	
  

	
  	
  	
  	
  -­‐	
  Masse	
  (grande	
  plaque)	
  le	
  long	
  du	
  RP	
  



Péri-­‐aorCte	
  et	
  fibrose	
  rétropéritonéale	
  

•  Dx	
  patho:	
  Fibrose	
  +++	
  (emmêlée)	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Infiltrat	
  L/P	
  faible	
  	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Phlébite	
  oblitéraCve	
  	
  

!  Nombre	
  plasmocytes	
  IgG4	
  parfois	
  faible,	
  d’où	
  
l’importance	
  d’un	
  raCo	
  (plasmocytes	
  IgG4	
  /
plasmocytes	
  IgG	
  total)	
  



ManifestaCons	
  Cliniques	
  
Fibrose	
  rétropéritonéale	
  

# IMAGERIE	
  	
  	
  TDM	
  /TAP	
  	
  	
  pour	
  	
  EXCLURE	
  FIBROSE	
  
SECONDAIRE	
  

# Dx	
  difficile	
  car	
  stade	
  de	
  fibrose	
  souvent	
  avec	
  la	
  
`fibrose	
  rétropéritonéale`!!	
  

# Idéalement	
  	
  	
  histo	
  classique	
  +sérologie	
  posiCve	
  

-­‐La	
  plupart	
  des	
  FRP	
  –IgG4	
  reliées:	
  Abeinte	
  d’autres	
  
organes	
  

	
  	
  	
  Série	
  de	
  14	
  cas	
  	
  →	
  	
  11	
  pancréas;	
  3	
  salivaires;2	
  
ADP;1	
  péri-­‐aor3te	
  médias3nale	
  



ManifestaCons	
  Cliniques	
  
AorCte-­‐IgG4R	
  

•  AorCte	
  abdominale	
  ou	
  thoracique	
  
•  Cause	
  d’aorCte	
  non	
  infecCeuse	
  
•  Peut	
  entraîner	
  anévrysmes	
  ;s’étendre	
  en	
  péri-­‐aorCque	
  puis	
  causer	
  fibrose	
  

rétropéritonéale	
  
•  Souvent	
  Dx	
  rétrospec3f	
  	
  cid	
  post-­‐op	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Patho	
  -­‐aor7te	
  L/P	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐anévrysme	
  inflammatoire	
  	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐péri-­‐aor7te	
  
Sur	
  638	
  résec7ons	
  aor7ques	
  thoraciques	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  33/638	
  Aor7tes	
  non	
  infec7euses	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  3/33	
  (9%)	
  =IgG4-­‐reliées	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  3/638=0.5%	
  de	
  toutes	
  les	
  chirurgies	
  
•  Tx:	
  difficile	
  →formaCon	
  possible	
  de	
  faux	
  anévrysme	
  pendant	
  le	
  tx	
  aux	
  GC	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  →	
  Chx	
  endovasculaire	
  parfois	
  nécessaire	
  avec	
  poursuite	
  des	
  GC	
  

pour	
  éviter	
  d’autres	
  manifestaCons	
  





ManifestaCons	
  Cliniques	
  
Autres	
  Organes	
  

•  Thyroide	
  	
  	
  	
  ;	
  	
  hypothyroidie	
  
•  Seins	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  ;masses	
  mulCples	
  ovalaires	
  non	
  dlr.	
  
•  Poumons	
  	
  	
  ;	
  toux-­‐hémoptysie/dyspnée/Dlr	
  th.	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  ;nodules,	
  consolidaCons,	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  
épaississement	
  pl.	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  ;pseudotumeurs	
  ou	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  pneumonites	
  intersCCelles	
  
•  Hypophyse	
  ;degrés	
  variables	
  hypopituarisme	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  ;présence	
  d’akeinte	
  d’autres	
  organes	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  ;IgG4+	
  



ManifestaCons	
  Cliniques	
  	
  
Autres	
  Organes	
  

•  Méninges	
  	
  :	
  	
  Pachyméningite	
  (céphalée-­‐	
  	
  	
  	
  	
  
paralysie	
  de	
  nerfs	
  craniens	
  )	
  

•  Foie:	
  HépaCte	
  auto-­‐immune	
  like,	
  pseudotumeur	
  
inflam.	
  HépaCque	
  

•  Lésions	
  osseuses	
  destructrices,	
  nasosinusales	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  
(Wegener	
  like)	
  

•  Peau	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  :	
  Plaques	
  ou	
  papules	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  visage	
  +cuir	
  chevelu	
  
•Péricarde	
  :	
  QQ	
  cas	
  de	
  péricardites	
  constricCves	
  





Quand	
  en	
  faire	
  un	
  Dx	
  
•  Y	
  penser	
  	
  *	
  PancréaCte	
  de	
  cause	
  X	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  *Cholangite	
  sclérosante	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  *↑volume	
  bilatérale	
  salivaire	
  ou	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  lacrymale	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  *Fibrose	
  rétropéritonéale	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  *Pseudotumeur	
  orbitaire	
  ou	
  proptose	
  
•Bx	
  :	
  fibrose	
  -­‐	
  phlébite	
  oblitéraCve	
  -­‐	
  éosinophilie	
  Cssulaire	
  modeste	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐infiltraCon	
  Cssulaire	
  L/P	
  (IgG4)	
  
•IgG4	
  sérique	
  :aide	
  au	
  dx	
  mais	
  pas	
  dx	
  

↑↑chances	
  si	
  1	
  critère	
  clinique	
  	
  	
  +niveau	
  IgG4	
  ↑	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  +symptômes	
  d’allergie	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  +et/ou	
  processus	
  fibro3ques	
  



DiagnosCc	
  
•  Biopsie	
  Cssulaire	
  
•  Dosage	
  d’IgG4	
  :	
  ↑85%	
  des	
  cas	
  (>135	
  mg/dl)	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  :pas	
  de	
  corrélaCon	
  niveau/acCvité	
  mx	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  :paramètre	
  uCle	
  pour	
  suivi	
  	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  dans	
  certains	
  cas	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  :niveau	
  ↑avec	
  nombre	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  d’organes;↓avec	
  TX	
  



DIAGNOSTIC	
  
Examens	
  complémentaires	
  

•TDM	
  /TAP:	
  	
  	
  akeinte	
  sub-­‐clinique	
  d’autres	
  org.	
  
•TEP	
  	
  -­‐	
  	
  IRM	
  
•Sédiment	
  urinaire	
  
•IgE	
  totaux	
  et	
  éosinophiles	
  sériques	
  
" Dx	
  différen3el:	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐1	
  seul	
  organe:	
  Néo	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐Plusieurs	
  organes:	
  lymphome,	
  néo	
  métast.	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐	
  Autres	
  causes	
  d’IgG4	
  élevées	
  sériques	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  -­‐	
  Autres	
  causes	
  de	
  plasmocytesIgG4	
  Cssulaires	
  
élevés	
  









Traitement	
  

•  CorCcostéroides	
  	
  	
  en	
  qq	
  semaines	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  →↓masses	
  ou	
  du	
  volume	
  de	
  l’organe	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  →↓symptômes	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  →amélioraCon	
  foncConnelle	
  de	
  l’organe	
  touché	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  →↓IgG4	
  
•Faible	
  %	
  de	
  mauvais	
  répondeurs(+	
  si	
  fibrose..)	
  
•Pred	
  40	
  mg	
  à	
  ↓sur	
  2	
  à	
  6	
  mois	
  
•Si	
  R	
  au	
  TX	
  ou	
  dose	
  de	
  maintenance>10mg	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Rituximab	
  1	
  Gm	
  IV	
  X	
  2(↓Bcell	
  IgG4)	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Imuran	
  –Cellcept-­‐MTX	
  



Rituximab	
  

•  Étude	
  réçente:	
  annals	
  of	
  Rhuma7c	
  disease	
  
•  AnC-­‐CD20→dépléCon	
  Bcells	
  →↓plasmocytes	
  producteurs	
  

d’IgG4	
  
•  30	
  IgG4-­‐RD:	
  2	
  doses	
  rituxan	
  1	
  g	
  IV	
  
•  RTX	
  seul	
  	
  ou	
  	
  RTX	
  +gluco<2	
  mois	
  
•  Outcome	
  primaire:	
  1)	
  ↓Maladie	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  2)	
  0	
  flare	
  avant	
  6	
  mois	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  3)	
  Pas	
  de	
  GC	
  nécessaire	
  entre	
  mois	
  2	
  et	
  

6	
  
" 77%	
  ont	
  akeint	
  le	
  outcome	
  	
  
" 47%	
  rémission	
  complète	
  à	
  6m,	
  dont	
  40%	
  demeurent	
  à	
  12m	
  



PronosCc	
  

•  Récidives	
  fréquentes	
  	
  
•  Si	
  pas	
  TX	
  	
  	
  	
  ††cirrhose	
  et	
  hypertension	
  portale	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  ††fibrose	
  rétropéritonéale	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  ††complicaCon	
  d’anévrysmes	
  (diss	
  )	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  ††obstrucCon	
  biliaire	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  ††faCgue	
  ,perte	
  de	
  poids	
  ...	
  

•risque	
  de	
  néoplasie	
  (lymphome-­‐néo	
  
dig,prost,poumons,thyroide,vb)	
  	
  	
  	
  	
  



Conclusion	
  
IgG4	
  related	
  disease	
  

•  Maladie	
  d’abord	
  likérature	
  japonaise	
  et	
  plus	
  
connue	
  des	
  gastro-­‐entérologues	
  et	
  chirurgiens	
  

•  Maladie	
  systémique	
  de	
  +	
  en	
  +	
  diagnosCquée,	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  d’éCologie	
  imprécise	
  chez	
  H	
  d’âge	
  moyen	
  
•CollecCon	
  d’akeinte	
  d’organes	
  avec	
  les	
  mêmes	
  
	
  	
  	
  	
  critères	
  pathologiques,cliniques	
  et	
  
sérologiques,autrefois	
  considérés	
  non	
  reliés	
  

•Y	
  penser	
  ,la	
  reconnaître	
  pourra	
  faire	
  éviter	
  des	
  
chirurgies	
  majeures...	
  



FIN	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Merci!	
  


