Enteropathie exsudative secondaire au syndrome de Goujerot-
Sjogren, une complication rare mais potentiellement severe : a
propos d’un cas et revue de la litterature
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Introduction

Les entéropathies exsudatives se caractérisent par la perte de protéine plasmatique par le tube digestif. Les
étiologies sont variees, et correspondent a difféerents mécanismes physiopathologiques : exsudation par
augmentation de permeéabilité intestinale avec ou sans |ésion macroscopique, augmentation de la pression
hydrostatique menant a une fuite de lymphe.

Le syndrome de Goujerot-Sjogren est une maladie auto-immune caractérisée par une atteinte inflammatoire
des glandes exocrines aboutissant a une secheresse lacrymale et buccale. Des atteintes systémiques sont
également décrites. Jusqu’ici, seulement 18 cas d’entéropathie exsudatives secondaires a un syndrome de
Goujerot-Sjogren ont ete deécrits , principalement en Asie. La physiopathologie de |'atteinte est pour le
moment incomprise.

Observation
Nous décrivons ici le cas d'une patiente de 84 ans, sans
antecédent notable en dehors d’'une hypergammaglobulinémie
polyclonale connue depuis un an, hospitalisée en médecine
interne pour l'exploration d’'une hypoalbuminémie profonde
associée a un syndrome cedémateux généralisé avec une prise
de 10 kg et une asthénie. Elle n’a pas de diarrhée.
L’albuminémie est chiffrée a 5 g/L et s’accompagnhe d’une
hypergammaglobulinémie polyclonale a 61 g/ L sans protéinurie
significative.
Le bilan immunologique retrouve des anticorps anti-nucléaires
positifs a 1/1280 avec anticorps anti- SSA > 282, SSB 9,7. La
biopsie des glandes salivaires accessoires montre un infiltrat
lymphoplasmocytaire CHISHOLM IllI alors qu’elle ne présente
pas de syndrome sec cliniquelL. L’Alpha 1 anti-trypsine dans les
selles est supérieure a 1280 ng/. Le Scanner thoraco-abdomino-
pelvien montre une ascite abondante, un foie d’hépatopathie
chronique (Fig. A). La coloscopie retrouve un aspect
erythémateux (Fig.B).
Le diagnostic d’enteropathie exsudative compliquant un
syndrome de Goujerot- Sjogren primitif est retenu et la patiente
est mise sous corticothérapie générale 0,5 mg/kg et
Hydroxychloroquine 400 mg/j. A 1 mois, la maladie est
controlée avec une albumine remontée a 24 g/L, une disparition
des cedemes et un retour a son poids habituel.

Discussion

Les entéropathies exsudatives compliguant un syndrome de Goujerot-Sjogren sont exceptionnelles, avec
seulement 18 cas décrits dans la littérature Tous les patients décrits présentaient un bilan auto-immun
perturbé avec des anti-SSA positifs et un diaghostic clinigue de syndrome de Gougerot-Sjogren. Ils
présentaient tous une hypoalbuminémie (de 9 g/L a 34 g/L) a I'entrée. Les symptomes décrits sont
principalement représentés par des cedemes diffus et seulement 11% des patients présentaient de la
diarrhée. Tous ont été traités par corticothérapie générale (au minimum 1 mg/kg/24h) avec parfois I’ajout
d’autre immunosuppresseur tel que le mycophénolate mofétil, le cyclophosphamide ou le rituximab. Tous les
patients ont présenté une évolution favorable aprés traitement. Le délai d’amélioration variait entre 3
semaines et 36 mois (moyenne de 3 mois).

Conclusion
L’entéropathie exsudative est une complication exceptionnelle du syndrome de Goujerot-Sjogren, mais
pouvant étre severe. Son diagnostic peut étre rapide avec la recherche d’alpha 1 anti-trypsine dans les
selles. Un diagnostic précoce permet une thérapeutique efficace (corticothérapie a forte dose). L'adjonction
d’un immunosuppresseur en cas d’échec de la corticothérapie seule peut étre nécessaire.
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