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INTRODUCTION  

• LA MALADIE ASSOCIÉE AUX IGG4, N’A ÉTÉ ÉTABLIE COMME 

UNE ENTITÉ DISTINCTE QU'AU COURS DES DEUX DERNIÈRES 

DÉCENNIES. 

 

 

• MALADIE FIBRO-INFLAMMATOIRE A MÉDIATION IMMUNITAIRE. 

 

• PEUT TOUCHER N’IMPORTE QUEL ORGANE AVEC UNE 

PRÉDILECTION POUR CERTAINS D’ENTRE EUX. 

 

 



EPIDÉMIOLOGIE  

 

• PRÉVALENCE 1:100000. 

 

• SOUVENT APRÈS L'ÂGE DE 50 ANS. 

 

• SEXE RATIO: 3/1 (H/F). 



PHYSIOPATHOLOGIE  

• IMPLICATION DES LB ET DES PLASMOCYTES. 

 

 

 

• ACTIVATION DES LYMPHOCYTES T CYTOTOXIQUES CD4+. 

 

 

• FORMATION DE MASSES INFLAMMATOIRES ET DES TISSUS 

FIBROTIQUES. 



FACTEURS DE RISQUE 

1. TABAC: 

• ÉTUDE CAS-TÉMOIN, RATIO 1:5 APPARIÉS SELON LE SEXE, L'ÂGE ET LA 

RACE. 

•  IL Y AVAIT UNE PLUS GRANDE PROPORTION DE FUMEURS ACTIFS PARMI 

LES CAS D'IGG4-RD  (11 %) QUE PARMI LES TÉMOINS (6 %), OR 1,79. 

• EN ANALYSANT LES SOUS-GROUPES, CETTE ASSOCIATION ÉTAIT 

FORTEMENT SIGNIFICATIVE AVEC LA FRP [OR 6,93 (IC À 95 %) 2,78, 

17,26), P  < 0,001], ET LE SEXE FÉMININ [OR 3,79 (IC À 95 % 1,71, 

8,39), P  = 0,001] 

Rheumatology (Oxford). 2021 Nov 3;60(11):5310-5317. 



2. COLS BLEUS:  

JHEP Rep. 2021 Oct 9;3(6):100385. 



ANTICORPS DANS LA MALADIE A IGG4 

• ANTICORPS CONTRE LA GALECTINE 3, LAMININE 111 ET L’ANNEXINE A11. 

 

• CES AUTOANTICORPS ÉTAIENT CONSIDÉRÉS COMME DES MOLÉCULES ANTI-

INFLAMMATOIRES. 

 

 
Analyse du plasma                   

des patients IGG4 
auto-AC anti-IL1 

Médiateurs pro             

inflammatoire et 

profibrotique 

 J Allergy Clin Immunol. 2022 Jan;149(1):358-

368. 



DÉMARCHE DIAGNOSTIQUE  



PHÉNOTYPES CLINIQUES 



L’ATTEINTE RÉNALE AU COURS DE L’IGG4-RD 



ALGORITHME DIAGNOSTIQUE 



BIOMARQUEURS  



TRAITEMENT 

https://journals.lww.com/cmj/toc/2022/02200 



BITHÉRAPIE D’EMBLÉE OU NON ? 

Rheumatology (Oxford). 2019 Jan 1;58(1):52-
60.  





FOLLOW-UP STUDY OF IGG4-RD PATIENTS TREATED WITH 
RITUXIMAB  

J.Clin. Méd. 2021 , 10 (6), 1329 ; 



FOLLOW-UP STUDY OF IGG4-RD PATIENTS 
TREATED WITH RITUXIMAB  

J.Clin. Méd. 2021 , 10 (6), 1329  



TOCILIZUMAB VS CYCLOPHOSPHAMIDE 





 IGG4 ET RISQUE DE MALIGNITÉ 



CONCLUSION  

• L'IGG4-RD N'EST PAS AUSSI RARE QUE L’ON PENSAIT. 

 

• ELLE PEUT GRAVEMENT AFFECTER LA QUALITÉ DE VIE DES 

PATIENTS OU MÊME METTRE LA VIE EN DANGER LORSQUE 

CERTAINS ORGANES VITAUX SONT TOUCHÉS. 

 

• BIEN QUE LES STÉROÏDES RESTENT LE PILIER DU TRAITEMENT, LES 

MÉDICAMENTS ÉPARGNANT LES STÉROÏDES COMME LES DMARDS 

ET LE RTX DOIVENT ÉGALEMENT ÊTRE ENVISAGÉS DANS 

CERTAINES CONDITIONS 


