Sarcoidose
(www.medhyg.ch/formation/article.php3?sid=30310)
· Predisposition génétique (HLA-DR3, A1, B8), 
· Noirs 3-4x> Blancs.

· Pic : 20 et 40 ans

· Mécanisme : Activation excessive des lymphocytes CD4+ 2° à stimulus inconnu => formation de granulomes non caséeux épithélioïdes avec fibrose résiduelle

Symptômes :

· Atteinte pulmonaire (80-90%) => toux sèche, dyspnée, douleurs thoraciques, parfois râles crépitants fins

· Ganglionaire (33%) : adénopathies hilaires, intra- et rétropéritonéales => diagnostic différentiel = lymphome. 

· Articulaires (25-39%): arthralgies et les arthrites s'intègrent le plus souvent dans le cadre du syndrome de Löfgren. La biopsie synoviale peut révéler une hyperplasie non spécifique du tissu synovial ou la présence de lésions granulomateuses. 

· Cutanée (25%): érythème noueux,  papules-plaques-nodules rouge-rosé ou livides, => L'association d'un + polyarthralgies+ adénopathies hilaires bilatérales= syndrome de Löfgren

· Occulaire (25%): uvéite antérieure, atteintes des paupières, conjonctives, voies visuelles avec atteinte du nerf optique, du chiasma et des voies optiques => peut s'intégrer dans le syndrome de Heerfordt (uvéite antérieure, hypertrophie parotidienne bilatérale, fièvre et paralysie faciale périphérique).

· Neuromusculaire (5-16%): méninges, le SNC, les nerfs crâniens, les nerfs rachidiens et les muscles et tous les types de neuropathies périphériques + hydrocéphalie, les crises épileptiques et les troubles psychiques ou si atteinte de l’hypothalamus et de l'hypophyse => diabète insipide, insuffisance hypophysaire

· Cardiaque (5%) => lipothymies, syncopes (BAV ou TdR), mort subite, insuffisance cardiaque => responsable de 50% des décès chez les patients atteints de sarcoïdose

· Glandes exocrines (6%) : parotides, glandes lacrymales et labiales accessoires)

· Rénale => néphropathie interstitielle granulomateuse ou 2° à une hypercalciurie/hypercalcémie sur sécrétion inappropriée de calcitriol => hypercalciurie et plus rarement par une hypercalcémie => lithiase rénale calcique et une néphrocalcinose.
DD : 
· lymphome ou tumeur solide avec granulome loco-régional, 
· tuberculose ou autre mycobactéries, 
· chlamydia, syphilis, tularémie, brucellose, toxoplasmose, leishmaniose

· mycose (histoplasmose, coccidiomycose, blastomycose), 
· exposition métaux lourds, talc, zirconium, beryliose, 
· méthotrexate, amiodarone,  
· Wegener, 
· Churg-Strauss (vasculite à éosinophilie), 
· cirrhose biliaire primitive, Crohn
Laboratoire:

· Rx thorax : adenopathies bilatérales, infiltrat et fibrose pulmonaire surtout dans les lobes supérieurs=> 5 stades qui servent au pronostic de  régression :

· 60-80% au stade I (adénopathies hilaires) 

· 50-60% au stade II (adénopathies hilaires +infiltrat interstitiel) 
· < 30% en cas de stade III (infiltrat interstitiel isolé sans fibrose)

· Fonctions pulmonaires

· CT- thoracique = plus sensible => détection des lésions minimes= micronodules diffus et épaississements péri-bronchovasculaires ou en verre dépoli +/- signes de fibrose.   

· LBA => hypercellularité modérée (< 500 000 cellules/ml) avec une lymphocytose (pourcentage de lymphocytes inférieur à 50%) et une augmentation du rapport CD4/CD8. 

· Biopsie cutanée, ganglionnaire ou pulmonaire
· FSC : lymphopénie +/- neutropénie et thrombopénie sont possibles. 
· VS: peu augmentée sauf en cas d'érythème noueux ou de polyarthrite.
· Dosage Ig: Hypergammaglobulinémie polyclonale (30-80% des cas). 

· FR, FAN, ANCA parfois positifs. 

· Rechercher atteinte hépatique (GGT, transaminases) rénale (iono, urée, créat, calciurie, US rénale (néphrocalcinose, calculs)) 

· ECA est élevé dans 60% des cas de sarcoïdose (=production anormale  par les macrophages activés et les cellules épithélioïdes dans les granulomes) mais que de dans 27% des formes extrathoraciques exclusives. Seule une élévation franche est évocatrice. Utile pour suivre la réponse thérapeutique. La spécificité de l'ECA est mauvaise car positif dans bérylliose, tuberculose, mycobactérioses atypiques, silicose, hyperthyroïdie, cirrhose hépatique, insuffisance rénale, diabète, lèpre, maladie de Gaucher). 

· Mantoux permet uniquement de rendre moins probable une tuberculose (diagnostic différentiel principal) mais il faut savoir qu’il est atténué dans 55-85% des cas => faire aussi TB-spot. 
· ECG 
· Examen ophtalmologique
Traitement: 

· Corticostéroides

· Anti-malariques (chloroquine, hydroxychloroquine)
· Méthotrexate, ciclosprorine, azathioprine, cyclophosphamide, thalidomide, infliximab

Prognostic:

· Chez plus de 60% des patients avec sarcoïdose, la réponse granulomateuse se résout en deux à cinq ans. Cette résolution est habituellement associée à un afflux de lymphocytes T CD8+ et à une production d'IL-10 permettant de maîtriser l'activité inflammatoire. Les cytokines associées à une maladie chronique, quant à elles, incluent IL-8, IL-12 et le TNFa.

