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Résumé :

Au cours du syndrome de Sjogren primitif (SSp), les patients peuvent présenter des atteintes
hétérogenes. La triade symptomatique caractéristique incluant sécheresse, fatigue et douleur est
fréquente. Trente a 40 % des patients peuvent développer des atteintes systémiques. Ainsi, le suivi des
patients atteints de SSp est personnalisé et doit étre adapté au phénotype clinique et biologique du
patient. Les modalités et la fréquence du suivi dépendent notamment de la présence ou non de
complications systémiques, ou de leur risque de survenue. Le SSp étant une pathologie rare, il est
recommandé d'organiser cette prise en charge en collaboration avec un centre de référence. La prise
en charge est multidisciplinaire, impliquant différents professionnels de santé en fonction des atteintes
initiales et de I'évolution. Le suivi a pour objectif de préciser I'activité et la sévérité de la maladie, ainsi
que de dépister I'apparition d'atteintes systémiques. Il évalue I'efficacité et la tolérance des traitements
et recherche des comorbidités. De plus, les facteurs de risque de lymphome doivent étre
régulierement réévalués. Un suivi régulier de I'atteinte ophtalmologique et de I'état bucco-dentaire est
nécessaire. Les recommandations récemment établies par I'EULAR portent sur la prise en charge de la
triade sécheresse, fatigue et douleur, et détaillent la prise en charge des atteintes systémiques. De plus,
le Protocole National de Diagnostic et de Soins, établi récemment, propose une stratégie claire pour le
suivi des patients. Enfin, I'éducation thérapeutique constitue un pilier de la prise en charge, permettant
aux patients d'étre actifs dans la gestion de leur maladie.

Mot-clés : Syndrome de Sjogren, suivi, complications systémiques, lymphome, éducation
thérapeutique



Abstract

In primary Sjogren's syndrome (pSS), patients may present with heterogeneous symptoms. The triad of
characteristic symptoms is frequent and includes dryness, fatigue, and pain. Also, 30 to 40 % of
patients may develop systemic damage. Thus, pSS patients’ follow-up is individualized and must be
adapted to the patient clinical and biological phenotype. The modalities and the frequency of the
follow-up depend on the presence or not of systemic complications, or their risk factors. As pSS is a
rare disease, it is recommended to organize its management in collaboration with reference centers.
pSS management is multidisciplinary and involves different health professionals depending on the
initial damage characteristics and the evolution. The aim of the follow-up is to determine the activity
and severity of the disease, as well as to detect occurrence of systemic complications. It assesses the
efficacy and tolerance of treatments and includes the search for comorbidities. In addition, risk factors
of lymphoma must be regularly reassessed. Regular monitoring of ophthalmologic and oral status is
required. Recent EULAR guidelines address the management of the triad of dryness, fatigue and pain,
and detail the management of systemic involvement. In addition, the "Protocole National de
Diagnostic et de Soins” has been recently established and presents a clear strategy for patient
management and follow-up. Finally, therapeutic education is a pillar of pSS management, allowing
patients to be active in their disease follow up.

Key words: Sjogren’s syndrome, follow-up, systemic complication, lymphoma, therapeutic patient
education



1) Introduction

Le syndrome de Sjégren primitif (SSp) est fréquemment responsable d’une triade symptomatique
associant syndrome sec, fatigue et douleurs, entrainant une altération de la qualité de vie. Il peut
aussi s"accompagner de complications systémiques. Il existe ainsi une dichotomie entre patients avec
ou sans atteinte systémique qui conditionne la prise en charge et le suivi de la maladie. En France, le
SSp primitif est considéré comme une maladie rare, avec une prévalence évaluée entre 1,02 ([95%
Cl] 0,85-1,22) et 1,52 ([95% Cl] 1,30-1,76) cas /10 000 adultes (1). Ces derniéres années, des progrés
ont été faits dans la prise en charge thérapeutique des patients atteints de SSp. Des
recommandations récentes ont été établies par 'EULAR (European League Against Rheumatism) et
publiées en 2020 (2), (3). Ces recommandations portent sur la prise en charge de la triade
sécheresse, fatigue et douleur, et détaillent la prise en charge des atteintes systémiques. De plus, un
PNDS (Protocole National de Diagnostic et de Soins) sur le SSp a été établi récemment et propose

une stratégie de suivi des patients adaptée a leur phénotype clinique et biologique initial (4).

Nous aborderons successivement les objectifs du suivi, puis les différents profils des patients
et la nécessité d’un suivi personnalisé. Nous détaillerons ensuite le suivi en pratique et
approfondirons la conduite a tenir en cas de suspicion de lymphome. Enfin, nous discuterons I'intérét

de I'’éducation thérapeutique personnalisée.

2) Objectifs du suivi

Le SSp se révele étre une pathologie tres polymorphe avec des profils phénotypiques tres
différents, ayant des risques évolutifs différents. Outre I'impact élevé des symptémes de la triade
sécheresse, fatigue, douleur sur la qualité de vie, il peut exister des atteintes systémiques avec
atteinte d’organes. De plus, c’est au sein des maladies auto-immunes, celle qui se complique le plus
de lymphome(5), (6). Le SSp peut donc se révéler étre une maladie systémique sévére. Le suivi a pour
objectif de préciser I'activité et la sévérité de la maladie, ainsi que de dépister I'apparition d’atteintes
systémiques éventuelles. Il évalue I'efficacité et la tolérance des traitements introduits. Le suivi a
également pour objectif de rechercher des comorbidités associées au SSp et d’évaluer les facteurs de
risque cardiovasculaires et infectieux. Enfin, les facteurs de risque de développer un lymphome au

cours du SSp sont connus et doivent étre régulierement réévalués au cours du suivi.

Le suivi doit étre individualisé et adapté a I'existence ou non de complications systémiques
de la maladie. Du fait de I'hétérogénéité de présentation du SSp, un suivi personnalisé est possible,

et son rythme est a adapter a I'existence ou non de complications systémiques de la maladie. De



plus, le SSp étant une pathologie rare, il est recommandé, en particulier dans les formes sévéres,
d’organiser cette prise en charge en collaboration avec les centres de référence, centres de
compétence et /ou centres d’expertise, incluant des professionnels ayant une expérience clinique
solide de la pathologie. La liste des centres de référence de la filiere Fai2R (filiere de santé pour les

maladies auto-immunes et auto-inflammatoires rares) est disponible sur le site de la Fai2R (7).

La prise en charge est multidisciplinaire et différents professionnels de santé sont impliqués
en fonction des atteintes initiales et de I'évolution. Plusieurs spécialités peuvent étre concernées :
médecins internistes, rhumatologues, ophtalmologues, stomatologues, ORL, chirurgiens-dentistes,
néphrologues, dermatologues, gynécologues, pédiatres... L'implication du médecin généraliste est
également fortement recommandée dans la prise en charge et le suivi du patient (2). Ainsi, la prise
en charge du SSp est multidisciplinaire et coordonnée, soit par le médecin traitant en lien avec les
spécialistes et les médecins hospitaliers du centre de référence et/ou de compétence; soit
directement par le spécialiste hospitalier en cas de forme grave de la maladie, toujours en lien avec
le médecin traitant et les médecins hospitaliers du centre de référence et/ou de compétence. Le
recours a un centre de référence et / ou compétence est fortement conseillé en cas de forme sévére
ou rebelle du SSp. S’agissant d’'une maladie rare et polymorphe, ou de nombreux symptémes ne sont
pas spécifiques de la pathologie, I'interprétation de ces derniers est parfois rendue difficile, en
particulier de savoir s’ils sont a rattacher ou non au SSp. Il arrive alors fréquemment que le médecin
traitant ne souhaite pas coordonner cette prise en charge et préfére en référer a un spécialiste
hospitalier, y compris dans les formes les plus bénignes de la maladie. Enfin, en fonction des
situations cliniques, d’autres professionnels peuvent étre impliqués : psychologues, centres anti-

douleur, diététiciennes, kinésithérapeutes, assistantes sociales...

3) Profils des patients et suivi personnalisé

Le SSp est une pathologie hétérogéne avec, comme décrit plus haut, une dichotomie des
profils de patients. Alors que la majorité des patients présente une triade symptomatique
caractérisée par des manifestations de I'atteinte glandulaire, principalement la sécheresse oculo-
buccale, les douleurs et la fatigue; certains patients peuvent, eux, présenter des atteintes
systémiques. Ces manifestations systémiques peuvent étre présentes chez 30 a 40 % des patients
ayant un SSp (8). Elles peuvent potentiellement toucher tous les organes et sont répertoriées dans le
score d’activité systémique ESSDAI (Eular Sjégren Syndrome Disease Activity Index) (9). Dans certains
cas, les patients peuvent présenter des symptomes évocateurs d’'un SSp sans en présenter les

criteres diagnostiques. Un acronyme a été proposé pour définir ces syndromes secs sans maladie



auto-immune : SAPS (Sicca Asthenia Polyalgia Syndrome, ou Syndrome Asthénie Polyalgie
Sécheresse). Concernant I'évolution du SAPS vers le SSp, il n’est habituellement pas recommandé de
réitérer les examens complémentaires (recherche d’auto-anticorps anti-SSA et/ou biopsie des
glandes salivaires) lorsque ces derniers étaient négatifs lors du bilan initial. Cependant, en cas
d’apparition de nouveaux symptémes chez un patient présentant un syndrome sec, ces examens

pourront étre répétés.

Plusieurs marqueurs biologiques sont susceptibles d’aider a classer les patients. Les patients
ayant un profil immunologique plus actif, c’est-a-dire des marqueurs d’activité B (présence d’auto-
anticorps anti-SSA, facteurs rhumatoides (FR), hypergammaglobulinémie, cryoglobulinémie,
consommation du complément) sont plus susceptibles de développer des complications systémiques
(10). Un taux élevé de béta2-microglobuline sérique ou de chaines légeres libres d'immunoglobulines
(dosage non remboursé en ville) est également associé a des complications systémiques plus
fréquentes (11). Il a été montré un surrisque de mortalité au cours du SSp par rapport a la population
générale. Ce surrisque était notamment lié a un age plus élevé, le sexe masculin, la présence d’une
vascularite, d’une pathologie interstitielle pulmonaire, d’'une hypocomplémentémie, d’auto-
anticorps anti-SSA et d’une cryoglobulinémie (12). Enfin, le SSp est la maladie auto-immune associée
au plus grand risque de lymphome. Le risque de développer un lymphome au cours du SSp est 15 a
20 fois plus élevé que dans la population générale. Plusieurs facteurs de risque de lymphome ont été
identifiés dont certains peuvent étre recherchés au cours du suivi (cf. paragraphe 4). Les patients
avec atteintes systémiques et/ou lymphome s’averent avoir un pronostic plus réservé avec un

surrisque de mortalité, qui n’est pas observé chez les patients non systémiques (13), (14).

Schématiquement, on peut donc distinguer les patients « non systémiques » ayant les formes
les plus bégnines de la maladie, avec souvent un niveau élevé de symptémes (sécheresse douleur et
fatigue), mais sans complications systémiques et sans marqueurs d’activité biologique (groupe 1), et
les patients « systémiques » ayant des manifestations systémiques avec fréquemment des
marqueurs d’activité B et un surrisque de lymphome (groupe 2). Enfin, il existe un profil de patients
« intermédiaires avec activité biologique », n"ayant pas de complication systémique, mais avec des
signes d’activité biologiques importants (hypogammaglobulinémie, FR, hypocomplémentémie,
lymphopénie). Les patients de ce dernier groupe (groupe 3) sont souvent plus jeunes et au début de
leur maladie. lls requiérent une attention toute particuliere car ils sont a risque de complications
systémiques. Les principales caractéristiques de ces trois groupes de patients sont rappelées dans le

Tableau 1.



La prise en charge thérapeutique tient compte des types de manifestations du SSp (2). Ainsi,
les patients non-systémiques nécessiteront une prise en charge symptomatique et un suivi
espacé (tous ans a 2 ans); tandis que la présence de manifestations systémiques peut nécessiter
d’associer la prescription de traitements immunomodulateurs ou immunosuppresseurs et un suivi
plus rapproché (tous les 3 a 6 mois). L’organisation de la prise en charge et du suivi doit donc étre
adaptée au type de patient. L'identification précoce des patients avec « activité biologique » ayant
plus de risque de développer des manifestations systémiques ou un lymphome, permet de proposer

un suivi plus rapproché.

Enfin, indépendamment de cette classification des patients basée sur I'activé systémique de
la maladie, pour tous les patients un suivi régulier de I'atteinte ophtalmologique et de I'état bucco-
dentaire est nécessaire pour limiter les risques de complication (cf. paragraphe 3). Les complications
liées a la sécheresse touchent, en effet, tous les patients indépendamment de leur statut systémique

ou non.

4) Le suivi en pratique

Comme décrit ci-dessus, le suivi doit étre adapté au type de patient en fonction, notamment,
de la présence, ou non, d’'une atteinte systémique. Pour tous les patients, I'examen clinique est
effectué a chaque consultation et permet d’évaluer la sévérité de la triade associant sécheresse,
douleurs, fatigue et son retentissement psychosocial, professionnel et familial. Le score ESSPRI, dédié

aux patients, permet d’évaluer I'activité de ces symptdmes (Figure 1) (15).

Un examen de la bouche a la recherche de complications du syndrome sec (détérioration dentaire,
candidose buccale, parodontopathie) est réalisé. Un examen général, incluant I'examen des
parotides et glandes sous mandibulaires, la recherche d’articulations douloureuses et gonflées et
I"auscultation pulmonaire, est réalisé. Les symptémes pouvant faire suspecter |'apparition d’'un
lymphome sont a rechercher : fievre, altération de I'état général, parotidomégalie asymétrique,
hépato-splénomégalie, adénopathies. La survenue de purpura vasculaire et de tout symptome qui
orienterait vers une atteinte d’organe est également a rechercher. Le score ESSDAI est validé pour
évaluer I'activité systémique de la maladie (9) (Figure S1, voir le matériel complémentaire
accompagnant la version en ligne de cet article). Il regroupe les atteintes systémiques en 12
domaines et permet de rechercher de facon systématique la plupart des atteintes systémiques
possibles au cours du SSp. Les scores ESSDAI et ESSPRI sont disponibles en ligne a I'adresse suivante :
https://www.sanoia-fiche-sante.com/sjogren. Les applications Rheumatools et 360 medics
permettent de calculer 'ESSDAI.

La fréquence des examens cliniques et paracliniques est a adapter en fonction de la présence

d’une atteinte systémique, de l'introduction récente d’un traitement, de marqueurs d’activité



biologique, de la présence de facteurs de risque de lymphome, et de la durée d’évolution de la
maladie. Ainsi, on peut proposer de faire un examen clinique, une fois par an ou tous les 18 mois
dans les formes quiescentes ou peu sévéres ; tous les 6 a 12 mois en cas de marqueurs d’activité B
sans signes systémiques ; tous les 3 a 6 mois en cas de SSp avec des signes d’activité évalués par le
score ESSDAI ; tous les 1 a 3 mois en cas de grossesse surtout en cas de présence d’auto-anticorps
anti-SSA/SSB; et a chaque modification de traitement. Le suivi et les examens cliniques et
paracliniques a réaliser en fonction du type d’atteintes présentées par le patient sont résumés dans

le Tableau 2.

La sécheresse peut étre oculaire, buccale, mais aussi vaginale, cutanée, nasale ou
bronchique, responsable de symptémes indiqués dans le Tableau 3. Les consultations spécialisées
sont nécessaires pour le suivi ophtalmologique et odontologique. Le suivi ophtalmologique évalue la
sévérité du syndrome sec oculaire, et recherche des signes de kérato-conjonctivite. Il est important
de noter que, concernant la sécheresse, il n’y a pas de corrélation entre la sévérité des symptomes
fonctionnels et les signes cliniques objectifs expliquant la plainte (16). Les modalités d’évaluation
font appel a plusieurs tests : le test de Schirmer permet d’évaluer la production aqueuse de de la
glande lacrymale et le break up time permet d’évaluer la stabilité du film lacrymal. La recherche de
Iésions cornéennes peut étre faite par la mesure du score OSS (ocular staining score), combinant les
colorations au vert de lissamine et a la fluorescéine (17). L'examen recherchera également la
présence d’'une cataracte en cas de traitement par corticoide. En cas de prise d’hydroxychloroquine,
une exploration rétinienne est réalisée, comportant champs visuel central automatisé et OCT (ou
ERG), selon les recommandations actuelles (18). L'examen ophtalmologique doit également
s’attacher a rechercher des atteintes des annexes, notamment un dysfonctionnement des glandes de
Meibomius, caractérisé par des obstructions chroniques des canaux lacrymaux terminaux (16). Les
modalités de la prise en charge de la sécheresse oculaire sont détaillées dans la partie 6 de la
monographie (prise en charge de la sécheresse buccale et oculaire). Le suivi odontologique est
effectué par un chirurgien-dentiste. Son objectif est d’évaluer I'efficacité des traitements, de prendre
en charge les comorbidités, de vérifier I'état bucco-dentaire, et de réaliser un détartrage pour

assurer une maintenance de I'état parodontal.

En cas de complication systémique avérée ou de suspicion de complication systémique, la
réalisation d’examens complémentaires est a adapter en fonction de I'organe atteint. Concernant
I'atteinte pulmonaire, des recommandations américaines ont récemment été publiées (19). Pour
chaque organe, le dépistage et la caractérisation de ces atteintes systémiques sont impératifs pour

pouvoir en adapter le traitement et le suivi, une revue de la littérature les détaille de facon précise



(20), mais pour les organes autres que le poumon, aucune recommandation de suivi n’existe. Un

résumé de la stratégie de suivi des différentes atteintes d’organe est présenté dans le Tableau 4.

5) Cas particulier : suspicion de lymphome

Entre 5 et 10 % des patients atteints de SSp développeront un lymphome au cours de leur
maladie. La survenue d’un lymphome est attribuée a I’hyperactivation chronique lymphocytaire B,
favorisant un échappement clonal. Des facteurs prédictifs de lymphome ont été identifiés, ils
incluent : des épisodes de parotidomégalie récurrents, la présence d’une splénomégalie et/ou d’une
lymphadénopathie, un score ESSDAI >5, un purpura, des facteurs rhumatoides positifs, une
cryoglobulinémie, une hypocomplémentémie C4, une lymphopénie CD4, la présence de centres
germinatifs ectopiques, un focus score >3 (8), (21) (Tableau 5). La plupart de ces facteurs sont
évalués par I'examen clinique ou des tests biologiques simples. La réalisation d’'une NFS a la
recherche d’'une lymphopénie, d’'une électrophorése des protéines plasmatiques (EPP), de la
recherche de facteurs rhumatoides, du dosage de C3 et la recherche d’une cryoglobulinémie sont
recommandés tous les 1 a 2 ans. Chez les patients considérés a risque, ces recherches pourraient
étre réalisées tous les 6 mois (8). L'intérét de rechercher ces facteurs au cours du suivi chez les
patients est de pouvoir effectuer un diagnostic précoce en cas de survenue d’un lymphome. Le
diagnostic précoce permet de pouvoir intervenir avant la transformation en lymphome de haut

grade, de pronostic plus réservé.

Cependant, les facteurs décrits ci-dessus ne sont pas spécifiques et peuvent également étre
associés a la survenue de complications systémiques. De plus, des symptomes observés au cours du
lymphome, tels que la présence de lymphadénopathie, peuvent étre observés au cours du SSp, en
I"'absence de prolifération monoclonale lymphomateuse. Enfin, les lymphomes associés au SSp sont
fréquemment de localisation extra-ganglionnaires et peuvent, en particulier, survenir au sein des
glandes salivaires. Il s’agit le plus souvent de lymphome non Hodgkinien (LNH), avec une
prédominance de lymphomes de la zone marginale de type MALT (mucosa-associated lymphoid
tissue). Parmi les autres sous types de lymphomes dont la survenue est augmentée en cas de SSp, on
retrouve les lymphomes lympho-plasmacytoides et les lymphomes B diffus a grandes cellules(6).
Ainsi, en cas de suspicion de lymphome, il convient de réaliser une électrophorése et immunofixation
des protéines sériques. En cas de protéinurie, une électrophorése et une immunofixation des
protéines urinaires seront ajoutées. Un phénotypage lymphocytaire sanguin a la recherche d’une
population lymphocytaire B monoclonale, le dosage des chaines légéres libres sériques, de la B2
microglobulinémie, une recherche de cryoglobulinémie et le dosage des LDH sont a également a

réaliser.



Le TEP-scanner au 18-FDG est un examen clé a réaliser en cas de suspicion de lymphome. Des
hyperfixations sont susceptibles d’étre observées au niveau ganglionnaire ou parotidien au cours du
SSp, en l'absence de lymphome, cependant, certains parametres sont associés au diagnostic de
lymphome. La présence de fixations pulmonaires nodulaires ou de type condensations focales, une
SUVmax 2 5.6 tous sites confondus, ou une SUV max 2 4.7 au niveau de la glande parotide sont les

parametres retenus en faveur d’un diagnostic de lymphome au TEP (22).

La biopsie des glandes salivaires accessoires doit également étre renouvelée, car ce peut étre un
moyen simple de révéler le lymphome, surtout si la suspicion se fait devant une hypertrophie
parotidienne ou sous-mandibulaire persistante. Une étude récente a montré que chez les patients
pour lesquels le diagnostic de SSp est suspecté, la BGSA permet de faire le diagnostic de lymphome

dans 50 % des cas (23).

Suite a ces examens, en fonction des résultats, il est alors possible de proposer la réalisation d’une
biopsie parotidienne sous échographie, s’il s’agit d’'un nodule parotidien ; ou encore une ponction
biopsie ganglionnaire et/ou une ponction biopsie de la masse guidée par échographie ou TDM, s’il

s’agit d’'une autre localisation muqueuse.

6) Intérét de I'éducation thérapeutique

L’éducation thérapeutique du patient (ETP) est un élément clé de la prise en charge globale
qui vise a aider les patients a acquérir ou maintenir les compétences dont ils ont besoin pour gérer
au mieux leur vie avec la maladie chronique. Les finalités spécifiques de I'ETP sont I'acquisition et le
maintien par le patient de compétences d’auto-soins. Il s’agit d’'un accompagnement personnalisé et
bienveillant, qui aide le patient a prendre des décisions pour des soins, parfois lourds et compliqués,
de sorte a améliorer sa qualité de vie. La HAS a émis des guides de recommandations pour aider a la
mise en ceuvre de programmes ou démarches éducatives. Ainsi, 'ETP comprend 4 étapes: (1)
I’élaboration d’un diagnostic éducatif individualisé avec le patient qui permet de définir ses besoins,
attentes, peurs, croyances, projets... ; (2) la définition d’'un programme personnalisé d’ETP qui définit
les « compétences » (savoir-faire d’auto-soins et d’adaptation) que le patient peut acquérir et/ou
mobiliser ; (3) la planification et (4) la mise en ceuvre des séances ETP qui font appel a des contenus
et des méthodes d’apprentissage tres codifiés et enfin I’évaluation des acquis a I'issue du programme

éducatif.

Dans le cadre du SSp, et des maladies auto-immunes en général, 'ETP est trés utile pour

aider le patient a identifier les symptédmes en lien avec sa maladie. Le SSp est, en effet, une
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pathologie chronique auto-immune rare, potentiellement sévére. Ses atteintes sont variées,
polymorphes et plus ou moins graves. Sa prise en charge est de ce fait complexe et exige des
compétences médicales multiples, ce qui en fait une maladie difficile a appréhender, a la fois pour les
praticiens non spécialistes, en particulier les médecins traitants, et pour les patients, pour lesquels il
est ainsi parfois difficile d’identifier si les symptémes sont en lien ou non avec la maladie. Ainsi, elle
contribue a I'isolement de ces derniers et a I'altération de leur qualité de vie ainsi que celle de leur
entourage. Dans ce contexte, I'ETP est donc cruciale pour rendre le patient et ses aidants « acteurs »
de son parcours de soin, afin d’améliorer la prise en charge et le pronostic. Des équipes ont
développé des programmes d’éducation thérapeutiques dans le SSp. L'un d’eux est le programme
SESAME, co-construit avec I’AFGS (Association Francaise des patients atteints de Gougerot-Sjégren)
et développé par le centre de référence maladies rares des hopitaux universitaires Paris-Saclay. Le
détail de ce programme est disponible sur le site: https://www.fai2r.org/les-pathologies-

rares/gougerot-sjogren/etp.

Les objectifs pédagogiques du programme SESAME sont présentés dans le Tableau 6.

7) Conclusion

La prise en charge et le suivi des patients atteints de SSp sont a adapter au phénotype des
patients. Le SSp peut se présenter sous différentes formes et, schématiquement, trois groupes de
patients se dessinent : ceux pour lesquels I'atteinte glandulaire prédomine, sans atteinte systémique,
versus les patients présentant des atteintes systémiques et les patients présentant un phénotype
intermédiaire. L'hétérogénéité de ces atteintes rend la prise en charge des patients difficiles.
L’organisation d’une prise en charge multidisciplinaire est nécessaire, faisant appel également a des
centres de référence. Les recommandations récemment établies par 'EULAR sont utiles et portent
sur la prise en charge de la triade sécheresse, fatigue et douleur, et détaillent la prise en charge des
atteintes systémiques. De plus, le PNDS (Protocole National de Diagnostic et de Soins) sur le SSp a été
mis a jour récemment et propose une stratégie claire pour le suivi des patients. Enfin, I’éducation
thérapeutique constitue un pilier de la prise en charge, permettant aux patients d’étre actifs dans la

gestion de leur maladie.

Aucun conflit d’intéréts
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Figure 1 : Score ESSPRI (EULAR Sjégren’s syndrome patient reported index) évaluant la plainte des
patients centrée sur la fatigue, la douleur et la sécheresse par 3 échelles visuelles analogiques dont la
moyenne constitue I"ESSPRI.

ESSPRI

1) Comment évalueriez-vous l'intensité de votre sécheresse au cours de ces 2 dernieres semaines ?

séz::rgsse |:| I:' |:| I:' |:| I:' |:| I:' |:| I:' I:' SéCh?rr::;; ;T)T:imale

012345678910

2) Comment évalueriez-vous l'intensité de votre fatigue au cours des 2 dernieres semaines ?

A

maximale imaginable

012345678910

3) Comment évalueriez-vous l'intensité de vos douleurs (articulaires et ou musculaires, des membres supérieurs
et inférieurs) au cours des 2 derniéres semaines ?

e UL TU UL | Pegesmanmae

012345678910

Le score ESSPRI est la moyenne des ces 3 échelles
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Tableau 1 : Principales caractéristiques cliniques et biologiques des trois groupes de patients au cours

du SSp

Groupe « non systémique »

Groupe « intermédiaire »

Groupe « systémique »

Syndrome sec

Plus fréquemment auto-anticorps
(anti-SSA/SSB) négatifs mais BGSA
positive

Présence de signes d’activité
biologique

Mais pas de complication
systémique

Manifestations systémiques

Plus fréquemment auto-
anticorps positifs

- Patients plus agés
- Moins de parotidomégalie

- Plus de syndrome douloureux
diffus

- Triade symptomatique au
premier plan

- Syndrome sec objectif pouvant
étre sévere

- Pas de marqueurs B

- Patient souvent plus jeunes

- Durée d’évolution de la
maladie courte

- Poussées de parotidomégalie
(formes a début précoce)

- Activité biologique importante :
FR, apparition d’une
hypogammaglobulinémie,
hypocomplémentémie,
lymphopénie

- Triade symptomatique souvent
trés au second plan

- Arisque de complications
systémiques et de lymphome

- Patients souvent plus jeunes

- Plus de parotidomégalie,
adénomégalies, vascularites,
leucopénie, Raynaud

- Plus de marqueurs B

- Triade symptomatique
présente mais souvent au
second plan

- Syndrome sec objectif pouvant
étre sévere

- Surrisque de lymphome

ESSDAI bas = activité faible

ESSDAI haut = activité élevée

BGSA : biopsie des glandes salivaires, ESSDAI : Eular Sjégren Syndrome Disease Activity Index




Tableau 2 : Fréquence des examens cliniques et paracliniques a réaliser au cours du suivi d'un patient

atteint de SSp en fonction du sous type de patient, adapté du PNDS 2022 (www.fai2r.org/pnds/)

R . ESSPRI ESSPRI ESSPRI
Symptoémes cliniques
ESSDAI

NFS-plaquettes ;

lonogramme sanguin, créatininémie et débit de filtration glomérulaire,
CRP;

Biologie standard Rapport protéinurie/créatininurie sur échantillon (et éventuellement
ECBU)

Albuminémie, bilan hépatique (ASAT, ALAT, yGT, bilirubine totale
et phosphatases alcalines),

CPK

Recherche  d’un  composant monoclonal et d’une

EPP L,
hypergammaglobulinémie

FR, C3,C4

L Si cryoglobulinémie positive initialement ou signes cliniques
+/- cryoglobulinémie , e
d’evolutivité

ou de vascularite ou d’atteinte rénale glomérulaire

LDH, 12

microglobuline,
R & ] . En cas de suspicion de lymphome
chaines légeres libres

sériques

TSH En fonction des données cliniques de [I'évolution et des
antécédents

, L Si I'introduction d’un traitement
Sérologies virales

VHC, VHB, VIH
Quantiféron

immunosuppresseurs ou d’une
biothérapie est
envisagée




Recherche d’auto-
anticorps
anti-SSA/SSB

N’est pas a renouveler au cours du suivi si elle était positive

initialement.

En vue d’une grossesse, une nouvelle recherche d’anticorps anti-

SSA/SSB

pourra étre réalisée s’ils étaient négatifs au bilan initial.

Antiocoagulant
circulant
Anticorpsanticardioli
pines

Anticorps anti-Z2GP1

A faire si cela n’a pas été réalisé dans le bilan initial. N’est pas a

renouveler au cours du suivi, sauf élément clinique nouveau

thromboembolique ou obstétrical, ou en vue d’une grossesse.

Examens nécessaires
au

suivi de I'atteinte
systémique d’organe

Cf Tableau 3

Comorbidités

Glycémie a jeun

Examen des
anomalies
lipidiques

Examen
gynécologique et
frotti, dépistage du
cancer

du col de l'utérus

Au rythme de la
population
générale

Tous les ans Si prise
d’'immunosuppresseurs ou de biothérapie

Ostéodensitométrie

En cas de corticothérapie au long cours tous les 3 ans

Suivi ophtalmologique

Annuellement ou plus fréquent si sécheresse sévere

Suivi odontologique ou stomatologique

Tous les ans ou plus fréquent si sécheresse sévere




Tableau 3. Symptomes liés a la sécheresse et principes de prise en charge

démangeaisons,
rougeurs

Sécheresse | Symptomes Principes de prise en charge
Buccale Bouche séche, envie | Stimulants de la sécrétion salivaire :
de boire, langue . . .
. . - Non pharmacologiques : les stimulants gustatifs
collée au palais, ) ) )
difficultés 3 avaler, (bonk?ons acides ,sans.sucre ou pa.stllles de xylitol) et/ou
impossibilité de les stimulants mecanllq%Jes (chewing-gums sans sucre).
Auto-massages parotidiens
parler longtemps ) ] o
- Pharmacologiques : agonistes muscariniques
(chlorhydrate de pilocarpinne a posologie
progressivement croissante pour prévenir les effets
secondaires (hypersudation). Traitements sécrétagogues
(cholérétiques tel que I'anétholtrithione ou
mucolytiques tels que la bromhéxine ou la N-
acétylcystéine).
- Substituts salivaires sous forme de gel, sprays, bains de
bouche
- Maesures préventives : limiter les apports acides.
Hydratation 1,5L/j.
Fluoroprophylaxie pour prévenir les lésions carieuses
(dentifrice avec forte teneur en fluor) ou application de gel
fluoré a 20 000 ppm de fluorure
Oculaire Sensation de sable Larmes artificielles et collyres lubrifiants
dans les yeux, Gels lubrifiants
douleurs, rougeurs, | Prise en charge spécialisée en cas de kérato-conjonctivite
brilures, diminution | sévere. +/- Prescription par le spécialiste de collyres
du larmoiement, corticoides, collyres de ciclosporine, bouchons méatiques...
démangeaisons
Vaginale Démangeaisons Regles d’hygiene simples, éviter les lingettes, utilisation de
vulvaires, bralures, | savon doux ou pain de savon surgras...
dyspareunie Consultation gynécologique, +/- proposer ovule a I'acide
hyaluronique, ou au collagéne marin, lubrifiants.
Discuter en fonction du contexte traitement hormonal
substitutif
Cutanée Peau séche, Prescription d’émollients




Tableau 4 : Fréquence des principaux examens complémentaires a réaliser au cours du suivi d’un

patient atteint de SSp a la recherche de complications viscérales

Organe Type d’examen Fréquence
Poumon EFR avec mesure de la DLCO A discuter au diagnostic de SSp, pour évaluation
initiale
A réaliser en cas de signe respiratoire
Puis 1/an si PID ou plus rapproché en cas de PID
sévere ou évolutive (tous les 3 a 6 mois)
Test de marche de 6 minutes | Tous les 6 a 12 mois en cas de PID sévere ou évolutive
Scanner thoracique sans A discuter au diagnostic de SSp, pour évaluation
injection initiale
A réaliser en cas de signe respiratoire, ou
d’exacerbation d’une atteinte pulmonaire connue
Endoscopie bronchique avec Non systématique
lavage broncho alvéolaire A discuter en cas de doute entre infection / évolutivité
d’une PID
Rein Dépistage par sédiment En cas de suspicion d’atteinte rénale interstitielle ou
urinaire, protéinurie, ECBU, glomérulaire
ionogramme sanguin a la
recherche d’une insuffisance
rénale ou d’'une hypokaliémie
Echographie rénale
+/- ponction biopsie rénale
Glandes Echographie des glandes Non systématique, a réaliser en cas de poussée de
salivaires salivaires principales parotidomégalie non fluxionnaire, gonflement
principales parotidien asymétrique d’installation récente.
Articulation | Echographie articulaire mains | En cas de douleurs articulaires d’horaire
et poignets inflammatoire ou mixte sans synovite clinique
Muscle EMG Si déficit musculaire, si augmentation des CPK
IRM
+/- biopsie a discuter avec un
centre de référence
Systeme EMG Si signe clinique de neuropathie
nerveux +/-biopsie Si atteinte motrice a I'EMG faisant suspecter une
périphérique vascularite (sans signe biologique évident de
Biopsies cutanées cryoglobulinémie)
Si suspicion de neuropathie des petites fibres (signes
de neuropathie a EMG normal)
Systeme IRM cérébrale Si atteinte des nerfs craniens, symptomes
nerveux neurologiques centraux
central

PID : pneumopathie interstitielle diffuse, ETT : échographie transthoracique, EMG : électro neuro

myogramme




Tableau 5 : Facteurs cliniques et paracliniques prédictifs de lymphome au cours du SSp

Facteurs prédictifs

Cliniques

Paracliniques

Gonflement chronique des glandes salivaires

Cryoglobulinémie

Adénopathies

Facteur rhumatoide positif

Splénomégalie

Lymphopénie CD4

Purpura

Hypocomplémentémie C4

Composant monoclonal dans le sérum ou les
urines

Structures de type centre germinatif dans les
glandes salivaires, Focus Score




Tableau 6: Objectifs pédagogiques des ateliers du programme SESAME

Qu’est-ce que le
syndrome de
Sjogren ?

-Etre en mesure de s’expliquer et expliquer avec ses mots a son entourage le
mécanisme de la maladie (caractére chronique, mécanisme auto-immun, évolution
par poussées, les manifestations quotidiennes...).

- Donner du sens au respect du suivi médical. Le patient doit disposer des
informations sur les examens dits de routine du suivi de sa maladie, afin d’en
comprendre la nécessité et I'importance, d’en respecter la planification quand elle
existe et/ou de I'anticiper.

-Savoir lister les professionnels de santé ressources.

-Recourir aux associations de patients.

Reconnaitre les
symptomes du
SSp et signes de
gravite

-Acquérir des connaissances sur la maladie.

-Comprendre les examens permettant de poser le diagnostic (recherche d’un
syndrome sec, BGSA, auto-anticorps)

-Acquérir des savoirs et de compétences de sécurité vis a vis des signes de gravité
(ex : massage des parotides en cas de gonflement douloureux)

-Comprendre les bilans biologiques afin de rechercher des signes de gravité
(atteintes dites systémiques touchant un organe)

- Savoir différencier les symptomes en rapport avec le SGS de ceux qui ne le sont
pas

Vivre avec le SSp

-Exprimer son vécu de la vie avec la maladie, ses propres représentations, ses
souffrances. Faire I'acceptation de la maladie chronique. Améliorer la qualité de vie
- Clarifier ses propres émotions.

- Mieux gérer sa fatigue.

- Mieux gérer les douleurs.

- Identifier ses ressources personnelles et externes a mobiliser pour répondre aux
difficultés rencontrées.

- Découvrir de nouvelles ressources utilisables ; envisager des stratégies
personnelles.

-S’autoriser a envisager des projets pour mieux vivre avec le SS

Le syndrome sec
buccal

-Avoir une alimentation équilibrée et retrouver le plaisir de manger

-Identifier ses propres signes et symptomes

-Mieux comprendre le role de la salive et les conséquences de la sécheresse
buccale

-Identifier les différentes stratégies de traitement et d’hygiene de vie

-Développer des compétences sur le brossage des dents et sur le massage des
glandes salivaires

Le syndrome sec
oculaire

-Mieux comprendre les mécanismes du syndrome sec oculaire
-ldentifier les différentes stratégies de traitement

-Savoir faire le soin des paupieres et améliorer I'utilisation des collyres
-Connaitre les complications du syndrome sec oculaire

Traitement et
protocoles
thérapeutiques

-Savoir différencier traitement de fond et traitement symptomatique.

-Acquérir des connaissances sur les traitements généraux et locaux en fonction des
manifestations de la maladie

-Comprendre ce qu’est un protocole thérapeutique et pouvoir y participer






