SARCOÏDOSE

· Granulomatose diffuse d’étiologie inconnue, le diagnostic repose sur 3 éléments :
· clinique : atteinte médiastino-pulmonaire
· histologie : granulomatose tuberculoïde sans nécrose caséeuse (lésion caractéristique)
· étiologique : absence de toute étiologies 
· prédominance : femme de race noire entre 20 et 40ans (hiverno-printanière) 
· résolution possible pour certaines localisations
· localisations ubiquitaires

Anapath :
1- Granulome tuberculoïde : lésions siègent au niveau du tissu péri broncho-vasculaire et alvéolaire 
· au centre : macrophages + cellules épithelioïdes + cellules géantes de Langhans + cellules astéroïdes (cellules géantes contenant des inclusions)
· périphérie : LT CD4 + fibrose 
2- Alvéolite : composée de cellules inflammatoires (lymphocytes +macrophages)
3- Fibrose : dans les formes évolutives, superposables au granulome 

Clinique : (sarcoïdose médiastino-thoracique) 
· dans 2/3 des cas : asymptomatique
· dans 1/3 des cas : AAA, fièvre, toux sèche +dyspnée d’effort, parfois râles crépitants
· forme extra thoracique : syndrome de Löfgren (cutanée)
· fièvre
· arthralgies (genoux, cheville)
· Erythème noueux
· ADP médiastinales

Paraclinique :
1) radiographie thoracique :
· stade 0e 
hie thoracique:yspnée d'ymphocute +macrophage) alvéolaire stade 0 : image thoracique normale 
· stade 1 : ADP hilaires/médiastinales, isolées, bilatérales, symétriques, non compressives 
· stade 2 : ADP + atteinte parenchymateuse de type :
· réticulo-nodulaire : bilatérales symétriques, prédominant aux régions moyennes et sup 
· infiltrat alvéolaire : bilatéral à contours flous, contenant un bronchogramme aérique 
· aspect en verre dépoli 
· stade 3 : atteinte parenchymateuse sans ADP 
· stade 4 : fibrose pulmonaire diffuse, aspect réticulo-nodulaire en rayon de miel

2) TDM : intérêt diagnostic et pronostic, examen prioritaire 
3) Histologie : fibrose bronchique, examen prioritaire 
4) LBA : lymphocytes> 20%, CD4/CD8> 2, PN< 1% => arguments diagnostic
5) IDR à la tuberculine : (-) dans 70%
6) Dosage immunologique : hyper gamma globulinémie polyclonales 
7) Métabolisme phosphocalcique : hypercalciurie +/- hypercalcémie, phosphorémie normale 
8) Dosage de l’ECA : produits des cellules epithelioïdes reflet de l’extension du granulome 
9) EFR : Sd restrictif 
10) Gazométrie : hypoxie à l’effort 

Traitement : 
· bilan pré thérapeutique
· EFR, FO (risque d’uvéite et cécité), chimie des urines, bilan phospho-calcique
· traitement anti-inflammatoire, traitement immunosuppresseurs (méthotrexate)

Indications : 
· stades radiologiques 1 et 2 : abstention thérapeutique
· stades 3 et 4 : corticoïdes au long cours et immunosuppresseurs

Pronostic :

	Facteurs de bon pronostic
	Facteurs de mauvais pronostic

	Jeune âge
	Age > 40ans

	Asymptomatique 
	SF + SP

	Stade 1 et 2 radiologiques
	Stade 3 et 4 radiologiques 

	Pas de localisations extra thoraciques 
	Localisation extra thoracique multiples ou sévères 

	EFR normale
	Altération de la fonction respiratoire 

	Pas d’hypercalcémie
	Hypercalcémie 



