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Introduction:
Le syndrome de Gougerot Sjorgen ou syndrome de Sjorgen primaire(SSp)
est une maladie inflammatoire auto-immune rare caractérisée par une
infiltration lymphocytaire mononucléaire des glandes exocrines, mais qui
peut aussi affecter d’autres organes, parmis lequels |'atteinte du systeme
nerveux central(SNC) est estimée entre 2,5% et 60%[1]. La question se
pose donc de savoir s’il s'agit d’'une association fortuite entre maladies
démyélinisantes du SNC et SSp ou d’un lien pathologique direct entre ces
pathologies ce qui va impliquer la prise en charge thérapeutique.
Objectifs :
Le but de notre travail est de décrire les particularités cliniques et radiologiques des
patients ayant un SSp associé a une atteinte de type démyélinisante du SNC.
Résultats:
Tableau 1
Signes Signes IRMcm Bilan Traitement Evolution
neuologiq extra- immunolo
ues neurologiq gique
ues
P1 F 43 Poussées  Syndrome Lésions Anti SSA, Sialadénite MMF Une seule
sensitivo-  sec démyélinis anti-SSB; Grade 4 poussé
motrices oculaire et antessus  négatifs Sous . - : : ) :
buccal ot SOUS traitement Figure 1: IRM cérebrale du patient P2 en coupe axiale sequence T2 Flair montrant de
tentorielles multiples lésions nodulaires arrondies et ovalaires de la substance blanche péri et juxta-
S8 | ventriculaire(A) IRM médullaire du patient P2 en coupe sagittale séquence T2 montrant un
;ned””a're hypersignal au niveau C2-C3 de siége cordonal postérieur bilatéral(B) IRM médullaire de la
, . | o patiente P3 coupe sagittale séquence T2 montrant un hypersignal centro-médullaire
P2 M = Zg:;ii?eiset i’?drome i;f:jant QS”A“E;Z - Z’igina“es gmztgﬂ f:;jiie i étendu entre T2 et T9(C) IRM cérébrale de la patienete P3 en coupe sagittale séquence T2
vestivulaire oculaire et aux SSAL0 et sEiERg: Flair montrant de multiples hypersignaux nodulaires et punctiformes de la substance
s buccal critéres de  anti SSB: blanche sous-corticale, profonde et péri ventriculaire, du versant épendymaire du corps
DISetDIT  positifs calleux et des 2/3 postérieurs des nerfs optiques (D)
AAN:
positifs(1/1
00)
I2APE[oiten L Discussion:
type 3 V 4 ° [} ° V 4 ° [} [} °
Notre série illustre les différents tableaux cliniques qui peuvent se voir en cas
) . . . ) .
P3 F 55 NORB Syndrome hypersignal Anti-SSA,  Sialadénite Corticoides Pasde d’atteinte du SNC chez des patients ayant un SSp il peut sagir de syndromes
sévere sec dunerf  anti-SSB, grade3  Cyclophosp récidive de typiques de Neuromyeélite optique(NMO) (NORB sévere, myélite extensive),
Syndrome oculaire et optiqueet anti-MOG, hamide poussées , , - : , : ,
médullaire buccal  du chiasma anti-NMO, poussées du tronc cérébral ou sensitivo-motrices evocatrices de sclerose en
optique  AAN, FR: olaques(SEP) , ou de céphalées. Limagerie a montré dans la majorité des cas des
h itif ;. , ;. . .
fﬂa;‘e?"tz PRI ésions évoquant une SEP, des lésions de NMO de Devic chez une seule patiente
extensive et des |ésions non spécifiques chez une patiente. Dans la littérature, comparée a
P4 F 45 Poussées  Syndrome DIS,DIT  IEPP: profil Sialadénite Avonex  Pasde la classification détaillée des lésions du systeme nerveux périphérique, la
;“ed“”a're et Bpas  geeks puots ;‘Z“‘i;‘;eege compréhension de I'implication du SNC dans le systéme nerveux périphérique est
: culai ileny u . , . . . . e
I E s moins structuree, les tableaux clinico-radiologiques observeés étaient : troubles
& MERE Gilenya cognitifs, méningite aseptique, épilepsie, céphalées, myélite transverse, névrite
P5 F 26 Poussées  Syndrome DIS, DIT Ac anti- Sialadénite Avonex 3 pousseées Opth%{e’ en,cephalopathle dlslsemmee. OU d,es Ile5|ons typiques de SEP[Z]' L.ES
sensitivo-  sec SSA, anti-  grade 3 Sous premieres etudes ont souleve la possibilité gu'un sous-ensemble de maladies
motrices gﬁ‘:';‘lre et iféz;tifs traitement démyélinisantes du CNS puisse étre spécifiguement lié au SSp, mais, une
compréhension récente du spectre NMO et de la SEP a conduit a la
reclassification de la plupart de ces troubles comme non spécifiques au SSp mais
Pk 30 NORB syndrome  DIS, DIT — Acanti- = Sialadenite Dimethyl - Pas de comme des maladies associés[3]. En effet Les maladies démyélinisantes du SNC,
sec SSA, anti- grade 3 Fumarate récidive de ) y _
oculaire et SSB, anti- poussées telles que le spectre NMO et et le SSp sont frequemment associées. L'atteinte du
buccal mgfa”“' SNC dans le SSp a souvent été considérée comme imitant la SEP[4].
négatifs
P7 F 34 Poussées  Syndrome Lésions IEPP profil Sialadénite MMF Pas de COI‘IC'USiOnS:
sensitivo-  sec sémyélinis type 2 grade 4 récidive de . . 7 AP ’
Er P ARti-SSA Soussées Le lien entre le syndrome de SSp et les maladies démyélinisantes du SNC n’est pas
buccal périventric anti-SSB, encore completement compris. Ces maladies semblent coexister avec les
;"e'syarthra' ;‘fr';‘;s ﬁg\;a:tifs maladies auto-immunes, ce qui incite a s’interroger sur leurs caractéristiques
Photosensi  calleux, cliniques, leur corrélation avec les thérapies immunomodulatrices et |la
JAlligs zheat'am'q“e probabilité d’un processus immunitaire commun dans leur pathogenése.
médullaire
S V 4 V 4
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