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Abstract:

La sarcoidose est une affection systémique d’étiologie inconnue caractérisée par la formation de granulomes
dans les organes atteints. Les lésions pulmonaires apparaissent souvent chez les patients atteints de la
sarcoidose, elles se présentent typiqguement comme des nodules péri lymphatiques, un épaississent du septum
interlobulaire et des opacités périhilaires bilatérales. Cependant, [’aspect de miliaire est rare. La sarcoidose
peut se manifester par une splénomégalique le plus souvent de taille modérée mais la forme multinodulaire est
rare. Nous rapportons le cas d’un jeune homme de 26 ans atteint d’'une sarcoidose miliaire associée a une
splénomégalie multiloculaire. Une corticothérapie a été instaurée avec bonne amélioration.

Key Word: sarcoidose, miliaire, splénomégalie, corticothérapie.

Date of Submission: 06-05-2023 Date of Acceptance: 16-05-2023

I.  Introduction

La sarcoidose est une affection multisystémique d’étiologie indéterminée caractérisée par la présence
de granulomes épithélioides non caséeux. L'atteinte thoracique est fréquente.

Les aspects radiologiques typiques de la sarcoidose médiastino-pulmonaire comprennent des nodules
périlymphatiques, un épaississement du septum interlobulaire et des opacités périhilaires bilatérales. Ces
anomalies parenchymateuses prédominent dans les champs pulmonaires supérieurs et moyens. En revanche,
I’aspect de miliaire est rare et atypique [1]. De méme, la splénomégalie multinodulaire est une forme
extrathoracique rare de la sarcoidose. Le lymphome, la tuberculose et les autres granulomatoses sont les
principaux diagnostics différentiels [2].

Nous rapportons le cas d'une sarcoidose miliaire associée a une splénomégalie multinodulaire.

Il. Observation médicale

Il s’agit d’un homme agé de 26 ans, jamais traité pour tuberculose, sans habitudes toxiques, sans
exposition professionnelle, sans prise médicamenteuse et sans tares connues qui présentait depuis 8 mois une
toux séche, persistante et génante sans autres signes respiratoires ou extra respiratoires. Le patient était
apyrétique, en bon état général. L’examen clinique était normal.

Un bilan biologique comprenait, un hémogramme, un ionogramme sanguin, une fonction rénale, une
calcémie et une phosphorémie était normal. Le bilan hépatique retrouvait des phosphatase alcaline (PAL) et des
gamma-glutamyltransférase (GGT) élevées a 3 fois et 2 fois la normale respectivement. Cependant, le taux de
bilirubine était normal sans cytolyse.

La radiographie thoracique montrait des opacités micronodulaires bilatérales avec une opacité latéro-
trachéale droite (figure 1). La tomodensitométrie (TDM) thoracique avec injection de produit de contraste
objectivait des micronodules diffus intéressant les deux champs pulmonaires prédominant au niveau des 2 lobes
supérieurs réalisant un aspect de miliaire avec des polyadénopathies médiastinales intéressant les différentes
chaines ganglionnaires sans caractére nécrotique (figure 2).

La fibroscopie bronchique retrouvait a droite un épaississement de 1’éperon de la lobaire moyenne. A
gauche, 1’aspect endoscopique était normal.

L’étude histologique des biopsies bronchiques étagées montrait la présence de granulomes
épithélioides et gigantocellulaires sans nécrose caséeuse associée. L’étude du lavage broncho-alvéolaire (LBA)
a révélé une alvéolite lymphocytaire (60 % de lymphocytes). La recherche de BK dans le liquide d'aspiration
bronchique était négative. L’étude anatomopathologique de la biopsie des glandes salivaires accessoires
(BGSA) avait également mis en évidence des granulomes épithélioides et gigantocellulaires sans nécrose
caséeuse associée.

Une échographie abdominale, réalisée devant la perturbatin du bilan hépatique, montrait une
hépatomégalie homogéne, une splénomégalie de 12 cm micronodulaire et des adénopathies profondes sus
mésocoliques.
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L’examen ophtalmologique était normal sans signes d’uvéite. Un bilan cardiaque comprenant un
électrocardiogramme et une échographie transthoracique était normal.

L’exploration fonctionnelle respiratoire, y compris la TLCO, était normale.

Chez notre patient, le diagnostic de la sarcoidose a été retenu devant la présence de granulomes a
cellules épithélioides non caséeux dans deux sites différents (BBE, BGSA) et devant ’exclusion du diagnostic
d’une tuberculose ou une origine néoplasique et [’absence d’exposition professionnelle suggérant une
pneumoconiose.

Un traitement a base de la corticothéapie a été instauré a dose de 40 mg/j avec bonne amélioration
clinique et fonctionnelle.

I11. Discussion

La sarcoidose est une maladie remarquable par son polymorphisme clinique et la variété de ses modes
de présentation [3]. Elle affecte les deux sexes avec une légere prédominance féminine. Le sex-ratio
femme/homme varie entre 1,2 et 1,5. L’4ge moyen des patients se situe, dans 70 % des cas, entre 25 et 40 ans
avec une incidence égale entre hommes et femmes. Dans 30 % des cas, la maladie débute autour de la
cinquantaine avec une nette prédominance féminine [4].

La présentation initiale de la maladie est souvent typique (tableau 1). Dans certains cas, des aspects
atypiques peuvent étre noté (tableau 2).

Tableau 1 : Caractéristiques typiques de la sarcoidose pulmonaire sur le scanner thoracique.

Caractéristiques typiques :
Adénopathies Siége (hilaire, paratrachéale droite), bilatérales et symétriques.
Nodules Micronodules (2-4 mm), bilatéraux, de distribution lymphatique (péri broncho vasculaire,
sous-pleurale et interlobulaire), prédominent dans les parties supérieures et moyennes et péri
hilaires
Signes de fibrose Epaississement des septa, réticulations, distorsion, bronchectasie de traction

Tableau 2 : Caractéristiques atypiques de la sarcoidose pulmonaire sur le scanner thoracique.
Caractéristiques atypiques :
Adénopathies unilatérales, isolées, médiastinales antérieure et postérieure

Opacités de type masse, nodules pulmonaires solitaires,
Opacités alvéolaires confluentes (aspect sarcoide alvéolaire).

Consolidation de I'espace

aérien oy P
Opacités en verre dépoli
Nodules Miliaire
Opacités linéaires épaississement des septa intralobulaires.

Atteinte des voies
respiratoires

Atteinte pleurale épanchement, chylothorax, pneumothorax, épaississement pleural, calcification
Lésions cavitaires

perfusion en mosaique, anomalies trachéobronchiques, atélectasie.

La miliaire est rare (<1 % de cas) et pose un probléme de diagnostic différentiel avec la tuberculose, les
Iésions métastatiques et la pneumoconiose [5]. Les nodules miliaires ont une distribution aléatoire et peuvent
&tre vus en relation avec les surfaces pleurales, les petits vaisseaux et les septa interlobulaires, mais ils n'ont pas
de relation cohérente ou prédominante avec I'un ou l'autre de ces éléments [5]. S. Rajagopala et al [5] ont colligé
27 cas de sarcoidose miliaire qui ont été rapportés dans la littérature dont 16 hommes et 9 femmes. L'age moyen
des patients inclus était de 47,5+13,2 ans. Le délai médian de présentation était de 8 semaines. Sur le scanner
thoracique, Une distribution des nodules dans le lobe supérieur et moyen a été observée dans 26,9 % des cas et
une distribution périphérique dans 69,2 % des cas. Des adénopathies médiastinales ont été observées dans 50 %
des cas, en association avec des micronodules et des adénopathies systémiques ont été retrouvées chez 8,7 % des
patients.

La splénomégalie multinodulaire est une forme extrathoracique rare de la sarcoidose. Elle peut étre
révélatrice de la maladie. Elle pose des problemes de diagnostic différentiel, en particulier avec le lymphome, la
tuberculose et les autres granulomatoses surtout en ’absence de Iésion intrathoracique caractéristique d’ou
lintérét d’une preuve histologique [2]. Le plus souvent la splénomégalie est asymptomatique et de taille
modérée [3]. La fréquence des splénomégalies majeures est évaluée a 3 % des cas [6]. Elles peuvent étre alors
symptomatiques sur le plan clinique et responsables de tableaux de pesanteur ou de douleurs abdominales. Cette
splénomégalie peut étre homogéne ou hétérogene. Plus rarement [2], des nodules hypodenses sont retrouvés
comme dans le cas de notre patient. Un hypersplénisme a été rapporté dans 20 % des cas [3] alors que la
thrombopénie constitue 1’anomalie la plus fréquente. Des adénopathies profondes abdominales co-existent chez
69 % des patients porteurs d’une splénomégalie [2]. Chez notre patient, multiples adénopathies hypoéchogenes
homogéne du hile hépatique, de la loge péri-pancréatique et du hile splénique ont été retrouvées.
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L’atteinte hépatique représente une localisation fréquente, retrouvée dans 50 a 80 % des biopsies
hépatiques en cas de sarcoidose systémique [7-8]. Elle est habituellement asymptomatique. Cependant, le
tableau clinique comprend des douleurs abdominales plus rarement un ictére cutané muqueux. Un prurit en cas
de cholestase, une hépatomégalie généralement modérée, molle et indolore ou une splénomégalie peuvent étre
retrouvés [9]. Cette localisation se complique rarement de cholestase chronique, d’hypertension portale (HTP),
ou de cirrhose et exceptionnellement d’un syndrome de Budd-Chiari ou d’une insuffisance hépatocellulaire [10].
Le bilan hépatique est perturbé dans 20 & 40 % des cas de sarcoidose [7]. Il s’agit d’une augmentation modérée
des PAL, des GGT et des transaminases [10]. Les PAL sont plus fiables que les GGT dans la prédiction de
’atteinte hépatique [8]. Une cytolyse peut étre constatée dans plus de 70% des cas [4]. L’imagerie est d’un
grand apport dans le diagnostic de la sarcoidose hépatique. Les données de 1’échographie abdominale ne sont
pas spécifiques mais sont utiles au dépistage de I’atteinte hépatique au cours de la sarcoidose. Associée a
I’échographie, la TDM montre une hépatomégalie homogene dans 29 % des cas, des petits nodules hépatiques et
spléniques, rarement calcifiés (5 a 15 % des cas), plutdt hypodenses [11].

Dans la sarcoidose miliaire, la corticothérapie systémique est efficace [12]. Dans la série de S.
Rajagopala et al [5] un traitement par les corticostéroides a été proposé dans 95,2 % des cas, avec une réponse
de 100 %.

En général, le traitement de la sarcoidose splénique comprend la corticothérapie avec de la prednisone,
du méthotrexate et/ou des médicaments antipaludéens, permettant une bonne réponse au traitement [13]. Le
recours a la splénectomie peut étre envisagé a titre de diagnostic différentiel (surtout en cas de formes
extrathoraciques) ou dans certaines situations cliniques particulieres (absence de réponse au traitement médical,
hypersplénisme sévére et prophylaxie de la rupture splénique). Baughman et al [11] ont détecté une
splénomégalie chez 32 de 235 patients atteints de sarcoidose; 9 de ces patients ont bien répondu au traitement
médicamenteux appliqué, tandis que 2 patients ont d0 subir une splénectomie. S. Madaule et al [3] ont rapporté
17 cas de splénomégalie avec une sarcoidose prouvée histologiquement. La corticothérapie était prescrite chez
15 patients. On a noté une diminution de taille de la splénomégalie chez six d’entre eux et sa disparition chez
neuf patients. La splénectomie a été réalisée chez deux patients pour exclure le diagnostic différentiel d’un
lymphome.

En présence d’une splénomégalie sarcoidosique, S. Madaule et al. ont proposé cette conduite a tenir
thérapeutique pratique [3] :

* En présence d’une splénomégalie asymptomatique de taille modérée et en 1’absence d’anomalie
biologique franche et de localisations extraspléniques nécessitant une prise en charge spécifique, on peut
proposer une abstention thérapeutique sous couvert d’une surveillance en raison d’un taux important de
rémission spontanée des splénomégalies modérées.

* En présence d’une splénomégalie de taille importante responsable de manifestations cliniques ou
d’anomalies biologiques associées comme un hypersplénisme ou une thrombopénie, on peut proposer une
corticothérapie qui sera efficace sur les signes cliniques et biologiques mais qui aura le plus souvent un effet
suspensif.

* La place des traitements d’épargne cortisonique reste a définir dans cette situation.

* La place de la splénectomie reste a discuter, elle reste indiquée en cas d’échec du traitement médical
par corticothérapie et en cas de splénomégalie massive symptomatique avec risque de rupture splénique.
Toutefois elle ne modifie pas le cours de la maladie.

Le traitement de la sarcoidose hépatique dépend des manifestations cliniques et biologiques de la
maladie. Un traitement immédiat par une corticothérapie générale s’impose en cas d’atteinte hépatique grave.
Cependant, il est clair que ’atteinte granulomateuse histologique asymptomatique n’est pas justifiable d’un
traitement [8-10]. Contrairement au réle des corticostéroides dans le traitement de la sarcoidose pulmonaire, leur
role dans la sarcoidose hépatique est imprécis. Les patients atteints d'une maladie Iégére sont souvent en
rémission spontanée. Ainsi, pour les patients avec des symptdmes légers ou inexistants, le traitement par
corticostéroides n'est pas recommandé en raison des effets indésirables liés aux stéroides et du manque
d'efficacité prouvée du traitement dans ces groupes. Parmi les patients symptomatiques, tels que ceux présentant
des douleurs abdominales importantes, ou ceux présentant un prurit aigu ou chronique, il a été démontré que les
corticostéroides diminuent le nombre de granulomes hépatiques et la taille du foie, ce qui entraine une
amélioration des symptomes [14]. Les immunosuppresseurs peuvent étre utilisés seuls ou associés a des faibles
doses de corticoides. Le méthotrexate a montré son efficacité comme traitement d’épargne cortisonique.
Cependant, sa toxicité hépatique constitue un véritable dilemme dans le traitement de la sarcoidose hépatique.
Ce traitement a montré son efficacité dans certains cas de sarcoidose hépatique corticorésistante [15]. Les anti
TNF-q, tels que l'infliximab, ont été efficaces dans les cas de sarcoidose extrapulmonaire, mais les données
évaluant spécifiqguement la sarcoidose hépatique font défaut. L'acide ursodésoxycholique (UDCA) doit étre
proposeé, en particulier en cas de syndrome cholestatique ou de lésion biliaire prouvée par biopsie [15]. En cas
de maladie hépatique au stade terminal réfractaire aux corticostéroides et aux agents immunosuppresseurs, la
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transplantation hépatique peut étre indiquée dans la sarcoidose. Des rechutes son observées dans 30% des cas de
I’allogreffe, mais elles sont généralement contrélées par les corticostéroides [15].

IV. Conclusion
Les aspects atypiques de la sarcoidose posent le probléme du diagnostic différentiel. La sarcoidose

miliaire est rare et répond bien au traitement corticostéroide. La sarcoidose peut se manifester per une
splénomégalie le plus souvent de taille modérée mais peut étre massive et responsable de signes cliniques. Le
traitement est basé essentiellement sur la corticothérapie chez les patients symptomatiques. Le recours a la
splénectomie peut étre envisagé a titre de diagnostic différentiel ou dans certaines situations cliniques
particulieres.
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Figures:

Figure 1: Radiographie thoracique montrant des opacités micronodulaires bilatérales avec une opacité latéro-
trachéale droite

Figure 2: TDM thoracique montrant des micronodules diffus intéressant les deux champs pulmonaires
prédominant réalisant un aspect de miliaire.
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