


Syndrome de Sjögren : définition

• Epithélite auto-immune

• Caractérisée par une infiltration lymphoïde focale 
des glandes exocrines, salivaires et lacrymales

• Responsable d’une sécheresse buccale et 
oculaire, de douleurs, de fatigue…

• Primitive lorsqu’elle est isolée (SSp)
• Secondaire lorsqu’elle est associée à une 

autre maladie auto-immune……



• Secondaire : 
• survient comme une 

complication de la MAI sous-
jacente

• Évolution parallèle à la MAI 
sous-jacente 
(poussées/rémissions)

• Les manifestations cliniques et 
biologiques sont moins 
fréquentes

• Polyarthrite rhumatoïde

• Associé :
• Présentation clinique et 

biologique idem / forme 
primitive

• Évolution propre du SS, même 
sévérité que dans la forme 
primitive

• Lupus systémique
• Sclérodermie Systémique
• Thyroïdites auto-immunes
• CBP, hépatites auto-immunes

Syndromes de Sjögren associés, secondaires?

Uhlig T, Ann Rheum Dis, 1999;58(7):415 Theander E, Rheum Dis Clin N Am, 2008; 935



Syndrome de Sjögren : Épidémiologie

• Prédominance féminine : 9 femmes/1 homme
• 40 ans : 1ers symptômes
• 50 ans : Diagnostic

• Prévalence : 
• chiffres peu fiables
• 0,02 à 3 % de la population adulte selon les études
• Etude épidémiologique de capture-recapture en 

Seine-Saint-Denis : 128-202/million (0,013-0,020%)
• Maladie rare : 1/2000
• Création d’un centre de référence (KB/Cochin)

Maldini, Arthritis care res, 2014;mar;66(3):454-63.



Les critères de 
classification









Whitcher JP, et al. Am J Ophthalmol 2010;149:405-15



Les nouveaux critères….





Ce qui permet de tenir compte d’items 
absents des autres classifications

• Signes d’atteintes systémiques
• Neuropathies périphériques
• Vascularites
• Atteintes pulmonaires, rénales
• Manifestations articulaires
• Lymphomes
• ….

• Signes biologiques d’activation lymphocytaire B
• Hypergammaglobulinémie
• Cryoglobulinémie
• Cytopénies



Les critères d’exclusion

• Antécédents de radiothérapie (face et cou)
• Hépatite C
• Infection par le VIH
• Lymphome préexistant
• Sarcoïdose, amylose
• GVH
• Utilisation de médicaments anticholinergiques
• Syndrome IgG4

Vitali, Ann Rheum Dis, 2002, 61 (554-8)

Shiboski, Arthritis care Res, 2012, 64 (475-487)

Shiboski, ARD, 2016, 0(1-8)



Les différents types de 
patients



Schématiquement : 2 types de patients

Syndrome sec
Auto-Ac (anti-SSA/SSB) 

négatifs
BGSA positive

Manifestations 
systémiques

Auto-Ac (anti-SSA/SSB) 
positifs

•Patients plus jeunes
•Peu de syndrome sec
•Beaucoup de parotidomégalie, 
vascularites, leucopénies, raynaud

•Beaucoup de marqueurs B

•Patients âgés
•Peu de parotidomégalie
•Beaucoup d’arthralgies
•Beaucoup de syndrome douloureux
•Beaucoup de fatigue

•Peu de marqueurs B

Ramos-Casals M, Medicine, 2008; 87: 210-219



Anquetil C, Rheumatology (Oxford). 2018 Dec 17. 

Cohorte ASSESS



Début avant 35 ans

Anquetil C, Rheumatology (Oxford). 2018 Dec 17. 



Mortalité au cours du Sjögren

EGM = extra-glandular
manifestations

Horvath I, Journal of Immunology Research Volume 2014, Article ID 647507



Les cohortes

Cohorte espagnole
1010 patients

Cohorte française
395 patients

Focus score > 1 79% 87,8%

FAN 85% -

Anti-SSA 52% 59,2%

Anti-SSB 34% 33,5%

FR - 41,1%

Atteintes systémiques 71% 34,1%

Ramos-Casals M, Medicine, 2008; 87: 210-219, Gottenberg JE, PlosOne, 2013;8 (5, e59868)



Cohorte ASSESS

Corrélation 
atteintes systémiques
/ 

b2 microglobulinémie
et chaînes légères 
libres k

Gottenberg JE, PlosOne, 2013;8 (5, e59868)



Corrélation anti-SSA/SSB et marqueurs B

• Le taux d’anti-SSA/SSB 
est corrélé à :
• Hypergammaglobulinémie
• B2 microglobulinémie
• FR
• BAFF
• Chaines légères libres 

kappa



Le risque de survenue d’un lymphome

• Globalement, la complication la plus redoutée

• Qui reste rare : 5 % des patients vont développer un 
lymphome

• Localisations extranodales +++

• Le plus souvent, au sein des galndes salivaires

• Lymphomes de la zone marginale d le plus souvent (MALT)

• Parfois grandes cellules B



Facteurs prédictifs de lymphomes

Cliniques Parotidomégalie permanente

adénopathies

Purpura vasculaire

Biologiques Cryoglobulinémie

Lymphopénie (CD4)

C4 bas

Composant monoclonal

Histologique Centres germinatifs intraglandulaires





Facteur Rhumatoïde et Activité



Facteur rhumatoïde / activité 



MANIFESTATIONS 
GLANDULAIRES
Xérostomie
Fluxions parotidiennes/parotidomégalie
BGSA















« Faciès en poire »













Repérages des glandes salivaires



Petite anesthésie locale….



Prélèvement : 2 à 3 glandes

A éviter





Sialadénite lymphocytaire focale:
Focus score 

• Nombre de foyers présents dans un champ de 4 mm2

• Focus score = 1 correspond à stade III de Chisholm

Daniels TE, Arthritis Rheum. 1994 Jun;37(6):869-77








