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FAIT CLINIQUE / CASE REPORT

Masses orbitaires bilatérales révélant une maladie
associée aux Ilg G4 au Burkina Faso.

Bilateral orbital masses revealing a disease associated with Ig G4: a case in Burkina Faso.
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RESUME

La maladie associée aux Ig G4 est une atteinte tissulaire caractérisée par une infiltration lympho
plasmocytaire évoluant vers la fibrose. Cette affection a surtout été décrite en Asie. Elle peut
toucher un ou plusieurs organes de fagon synchrone ou métachrone. Le diagnostic formel repose
sur des arguments immuno histochimiques.

Les auteurs rapportent le premier cas burkinabé d’une maladie associée aux Ig G4, devant des
masses orbitaires bilatérales d’évolution chronique et des localisations cardiaques chez un jeune
homme de 25 ans vivant en milieu rural. Ils montrent d’une part I’intérét de I’imagerie médicale,
de la biologie et de I'immuno-histochimie dans le diagnostic de cette affection. D’autre part, ils
soulignent les difficultés diagnostiques et thérapeutiques dans notre contexte d’exercice 1ié au
faible niveau socio-économique et d’instruction ainsi qu’a I’insuffisance du plateau technique

ABSTRACT

The disease associated with g G4 is a tissue damage characterized by a lympho-plasmocytic
infiltration progressing to fibrosis. This condition has mainly been described in Asia. It can affect
one or more organs synchronously or metachronously. The formal diagnosis is based on clinical
or radiological, biological and immunohistochemical arguments. The authors report the first
Burkinabeé case of a disease associated with g G4, based on bilateral orbital masses of chronic
course and cardiac locations in a 25-year-old man living in a rural environment. They show the
interest of medical imaging, biology and immunohistochemistry in the diagnosis of this
condition. They also underline the diagnostic and therapeutic difficulties in our context due to
the low socio-economic and educational level as well as the insufficiency of the technical
platform
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1. Introduction
La maladie aux immonuglobulines (1g) G4 ou syndrome
d’ hyper Ig G4 est une entité anatomo-clinique définie
par une atteinte fibro inflammatoire d’un ou plusieurs
organes associée le plus souvent a une élévation du taux
sérique des Ig G4[1].

C’est une maladie qui peut toucher un ou plusieurs
organes de fagon synchrone ou métachrone au cours de
I’évolution de la maladie. Le signe d’ appel repose sur la
constatation clinique ou radiologique d’ une tuméfaction
globale ou focalisée d’ un organe [2].

Le diagnostic formel repose sur des arguments immuno
histologiques d une tuméfaction clinique ou radiologique
d’un organe.

Cette affection a surtout été décrite par des auteurs
asiatiques. Puis, des cas ont été notés en Amérique du
nord et en Europe faisant évoquer une maladie
probablement ubiquitaire, mais sous diagnostiquée [1].
En Afrique, quelques cas ont été observés au Maroc en
2016 par [3] et en 2018 par Brour et al [4] en Tunisie,
mais peu en Afrigue sub saharienne.

Nous rapportons le premier cas burkinabé de maladie
associée aux lg G4 chez un jeune homme de 25 ans
présentant des masses orbitaires bilatérales évoluant
depuis I’age de 3 ans, avec des localisations cardiaques.

2. Observation (s)

O.S. est le 2eme d’une fratrie de 7 enfants. [l n’y a
pas d’antécédent familial notable. A 1’age de 3 ans,
apparaissait une tuméfaction orbitaire bilatérale
d’évolution lentement progressive (figure 1). Des
traitements de nature indéterminée furent instaurés
sans succes dans le centre de santé du village. Il
s’installa une baisse progressive de 1’acuité visuelle
puis une cécité compléte bilatérale.

Figure 1: Masses orbitaires bilatérales.

Du fait de la stigmatisation sociale, O.S a été déscolarisé.
Il vit reclus dans la concession familiale. Découvert par
une équipe médicale de passage dans le village, il est
amené a la capitale et pris en charge pour I’exploration
de ces masses orbitaires.

A I’examen clinique, le patient se plaignait de céphalées
intermittentes. Il n’y avait pas de fieévre ou d’altération de
I’état général. L’examen ophtalmologique révélait une
cécité compléte bilatérale. L’auscultation de I’aire
cardiaque notait un souffle télédiastolique au foyer mitral
d’intensité 2/6. L’examen des autres appareils était sans
particularité.

La numération formule sanguine, les sérologies des
hépatites B et C, du VIH 1 et 2 et les tests tuberculiniques
étaient normaux.

Une  échographie oculaire  (figure 2), une
tomodensitométrie (TDM) (figure 3) et une imagerie par
résonance magnétique (IRM) cranio-faciale (figure 4)
furent réalisees. Ces explorations ont confirmé la
présence de masses tissulaires orbitaires bilatérales
occupant complétement les orbites, refoulant et
comprimant les globes oculaires, notamment a droite.
Les différents constituants intra orbitaires n’étaient pas
individualisables. Ces masses étaient modérément
rehaussées apres injection de produit de contraste. |l
existait une extension tumorale le long du canal optique,
du chiasma et dans les fosses ptérygo-palatines. 11 n’y
avait pas de dilatation du systeme ventriculaire cérébral.

Figure 2: Echographie des masses oculaires montrant des formations
tissulaires hypoéchogenes et hétérogenes avec des travées échogénes
intra tumorales, occupant toute les cavités orbitaires (A). Il y avait une
faible vascularisation au doppler couleur (B).
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Figure 3: Tomodensitométrie cranio-faciale: coupes axiales apres
injection de produit de contraste (A), reconstruction sagittale (B) et
coronale (C) montrant les masses orbitaires élargissant les canaux
optiques avec une extension endocranienne dans les fosses ptérygo-
palatines (fleches).

r s, D

Figure 4: Imagerie par résonance magnétique encéphalique et faciale:
coupes axiales T2 (A), T1 fat sat (B), montrant les masses orbitaires
hétérogénes en hyposignal T2 et isosignal T1. Prise de contraste
hétérogéne avec une extension tumorale endocranienne (C). Les
globes oculaires sont refoulés vers I’avant.

La TDM thoraco abdomino pelvienne ne montrait pas
d’anomalie pleuro-parenchymateuse ou médiastinale. 1l
n’y avait pas d’adénomégalies profondes. L’aorte
thoracique et abdominale était de calibre régulier et de
diamétre normal. Il n’y avait pas d’anomalie de densité
des mésos péri artériels. A 1’étage sous phrénique, il n’y
avait pas d’anomalie notamment du pancréas, des voies
biliaires et des reins.

L’électrocardiogramme montrait un rythme cardiaque
régulier avec des signes d’hypertrophie auriculaire
gauche. L’échographie cardiaque notait la présence de
deux nodules échogenes intra cardiaques, sans signal
doppler en leur sein, appendus au pilier septal de la valve
mitrale et dans la région apico latérale mesurés
respectivement a 12 x 11 mm et 19 x 10 mm (figure 5)

Figure 5: Nodules hyperéchogénes apico latéral et appendu au pilier
septal de la valve mitrale.

Une microbiopsie des masses orbitaires avec une étude
histopathologique et immunologique réalisés a
Pextérieur du pays ont permis de mettre en évidence une
fibrose et un infiltrat inflammatoire riche en plasmocytes
évoquant une maladie associée aux lg G4. Le dosage
sérique des Ig G4 également effectué a I’extérieur du
pays a montré un taux normal a 0,116 g/I.

0.S a été mis sous corticothérapie a la dose de 30mg/j.

3. Discussion

La maladie associée aux Ig G4 est une maladie rare,
initialement décrite en 1961 a Marseille[5]. Cette maladie
se caractérise par une atteinte fibro-inflammatoire d” un
ou plusieurs organes chez un méme patient, pouvant étre
synchrone ou survenir dans le temps [1]. Plusieurs
critéres diagnostiques ont été proposés, dont les plus
récents ont été proposés par Umehara et al [6] en 2011 et
Deshpande et al [7] en 2012. Ces critéres mentionnent
des critéres cliniques, sérologiques et immuno
histologiques :

(1) tuméfaction ou masse située dans un ou plusieurs

organes

(2) élévation du taux d’Ig G4 > 1,35 g/l

(3) caractéres histopathologiques

- infiltration marquée de lymphocytes et de
plasmocytes

- plasmocytes exprimant Ig G4 supérieur & 10 par
grand champ avec un rapport Ig G4 / Ig G > 40%

- fibrose storiforme en arabesque.

L’élément essentiel du diagnostic est histologique.
L’élévation du taux sérique des Ig G4 est inconstante.
Elle est présente dans 70% des cas et n’est pas spécifique
car peut étre rencontrée dans des pathologies allergiques,
parasitaires ou systémique [1].

Dans notre cas, 1’aspect typique de la maladie associée
aux Ig G4 a l’histologie des masses orbitaires a été
suffisant pour poser ce diagnostic.

La localisation pancréatique a été la plus décrite dans la
maladie associée aux Ig G4[1,2,8-11]. Les localisations
orbitaires ne sont pas fréquentes. Méme si la plupart des
auteurs ont diagnostiqué cette affection chez des adultes,
des cas ont été notés chez les enfants [12-14].

L’atteinte des glandes lacrymales et des tissus mous
orbitaires peut étre révélatrice dans les localisations
orbitaires[15]. Brour et al [4] avait rapporté un cas
d’exophtalmie bilatérale avec une atteinte des glandes
lacrymales et des muscles oculo moteurs. Cependant le
diagnostic a été fait plus précocement que dans notre cas
et la vision était conservée. Des infiltrations de la gaine
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du nerf optique ou du nerf infra orbitaire ont aussi été
décrites [16].

L’atteinte orbitaire est souvent bilatérale, mais Diaz-
Ramirez et al [17]ont décrit un cas de dacryoadénite
unilatérale chez une adolescente afro-colombienne.

Dans notre cas, compte tenu du volume des masses
orbitaires, il est difficile d’affirmer si le point de départ
de la tumeur était les glandes lacrymales.Il existait de
plus, une extension intra cranienne comme notée par
Mulay et al [18,19]. Nous n’avions pas noté de
tuméfaction clinique ou radiologique des glandes
salivaires comme Sato et al [20] chez ses cas présentant
des tumeurs orbitaires bilatérales.

Cependant, le bilan d’extension chez notre patient notait
une atteinte cardiaque, avec des nodules endocardiques.
Ces nodules avaient un aspect échographique faisant
évoquer une origine fibreuse. Leur taille au moment du
diagnostic faisait aussi suspecter une apparition
métachrone de cette localisation puisque la maladie
évoluait depuis vingt-deux ans.

Les nodules cardiaques sont trés rares dans la maladie
associée aux lg G4[21]. Des atteintes anévrysmales des
artéres coronaires, de 1’aorte et des cas d’ aortite ont été
décrites[22-25].En fonction de la localisation des
nodules, on peut noter un retentissement sur la fonction
cardiaque [21].

Le traitement de cette affection repose sur la
corticothérapie, avec un taux de réponse supérieur a 90%
[26]. Cependant, le taux de rechute serait de 25 a 50% a
I’arrét du traitement. I1 n’y a pas de schéma thérapeutique
consensuel.

4. Conclusion

Nous avons rapporté le ler cas documenté de maladie
associée aux lg G4 dans notre pays devant des masses
orbitaires bilatérales et des localisations cardiaques.
Cette pathologie est rare, mais probablement sous
diagnostiquée car I’indisponibilité et ou I’inaccessibilité
du plateau technique peuvent contribuer a une absence de
son diagnostic.

Chez notre patient, I’évolution chronique de la maladie,
le volume tumoral intra orbitaire, 1’extension intra
cranienne et la présence de localisations cardiaques
réservent le pronostic méme sous traitement.

Ce cas souligne la problématique de la prise en charge
des affections tumorales dans notre contexte, avec de
longs délais de prise en charge adéquate, liés au faible

niveau socio-économique, a 1’ignorance des populations
et a 'insuffisance du plateau technique.
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