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Résumé

Le syndrome de Heerfordt-Waldenstrom (HWS)est une variante subaigué rare de la sarcoidose, caractérisée
par une hypertrophie des glandes parotides, une paralysie du nerf facial, une uvéite antérieure, et la fiévre dans
la forme compléte. Lediagnosticest clinique,toutefois des granulomes épithélioides gigantocellulaires sans nécrose
caséeuseavec un déficit lymphocytaire périphérique sont retrouvés dans |’anatomo-pathologiedes organes
affectés. Ce syndrome est normalement auto-limitatif, avec une guérison obtenue entre 12 et 36 mois, mais
certains cas prolongés ont été signalés. Le traitement dépend du degré d'atteinte systémique. Les
corticostéroides oraux constituent le traitement de premiére ligne.

Nous rapportons un cas de syndrome de Heerfordt-Waldenstrom dans sa forme compléete, avec revu de la
littérature.
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I.  Introduction
La sarcoidose estune maladie granulomateusesystémiqued’étiologieinconnue.Elle affecte habituellement le
poumon, mais n’importe quelorganepeut étreimpliqué. Le syndromede Heerfordtestunemanifestation rare de
lasarcoidosecaractériséepar la présence de paralysie de nerffacial, d’hypertrophie des glandes parotides,d’uvéite
antérieure,et de fiévre de bas grade [1]. Le diagnostic du syndrome de HWS est clinique [2],
Laprésencesimultanéedetous lessymptdmes représente la forme complete de ce syndrome, constituant0.3%de tous
lescasdesarcoidose[3]. Nous rapportons un cas de syndrome de Heerfordt-Waldenstrom dans sa forme compleéte.

Il. Cas clinique

Un patient de 45ans, sans antécédents pathologiques notables, non connu tabagique, qui présentait trois mois
avant son admission une rougeur oculaire bilatérale avec baisse d’acuité visuelle, et toux séche intermittente le tous
évoluant dans un contextefébrile, I’examen clinique révélait une paralysie faciale droite de type périphérique, rougeur
oculaire, parotidomégaliebilatérale indolore confirmer par la TDM cervicale (figure 1). Leshilans biologiques
notamment la numération formule sanguine montrait une lymphopénie alors que 1’ionogramme sanguin,le bilan
phosphocalcique étaient sans anomalies, enzyme de conversion de [’angiotensine était normale.L’examen
ophtalmologique révélait une uvéite antérieure bilatérale au fond d’ceil (figure 2),le scanner thoracique révélaient des
adénopathies médiastinales et une atteinte pulmonaire micronodulaire (figure 3), I'intradermoréaction a la tuberculine
était négative, la fibroscopie bronchique avait objective un aspect de compression extrinséque sur la lobaire moyenne,
le lavage bronchoalvéolaire revenait lymphocytaire a 50% alors que les biopsies bronchiques étagées étaient en faveur
d’un remaniement inflammatoire, une biopsie des glandes salivaire accessoire a été réalisémontrait un granulome sans
nécrose caséeuse,le diagnostic de syndrome de Heerfordtétait retenudevant 1’ensemble des signes cliniques et devant
la confirmation histologiqueet le patient a été mis sous corticothérapie par voie générale 0.5 mg /kg /j ce qui a permis
la régression de la symptomatologie,avec une bonne évolution aprés 3 mois de traitement.
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(A) fenétreparenchymateuse montrant des micronodules pulmonaire, (B)
fenétremédiastinale objectivant des adénopathies médiastinales bilatérales

Figure 3 : TDM thoracique :

I11. Discussion

Le syndromede Heerfordtestunemanifestationrarede lasarcoidosecaractériséepar la  présenced’une
tétradeclinique de paralysie de nerf facial,l’hypertrophie desglandesparotides, d’uvéite antérieure, et de fievre de bas
grade [1]. Laprésence simultanée de tous lessymptdmes représente la forme compléte de ce syndrome constituant
0.3%de tous lescasdesarcoidose [3] ; Une étude portant sur 1 000 patients atteints de sarcoidose, Darlington P et al ont
montré que trois patients avaient la forme compléte, 13 avaient la forme incompléte et tous avaient une uvéite
[4].Notre malade présentait la forme compléte de la maladie.

La maladie a été décrite pour la premiére fois en 1909 par Heerfordt et Waldenstrém, et son association avec
la sarcoidose a été constatée en 1937[2,5].

Dans environ 6 % des cas de sarcoidose, on observe une hypertrophie de la glande parotide, qui est due a une
réaction inflammatoire granulomateuse.L 'atteinte du systeme nerveux se produit chez 5 % des patients, et la paralysie du nerf
facial due a des granulomes épineux et péri-neurale en est la manifestation la plus courante. [6,2].

Bien que I'étiologie exacte ne soit pas encore totalement élucidée, la pathologie de base du HWS est la réaction
inflammatoire granulomateuse sous-jacente.
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Le diagnostic du syndrome de HWS est clinique [2]. L’examen anatomopathologique de la 1ésion montre un
granulome épithélioide gigantocellulaire sans nécrose caséeuse ; Ces granulomes produisent une enzyme de
conversion de I'angiotensine, mais les niveaux ne sont pas toujours en corrélation avec l'activité de la maladie (10% de
faux positifs et 40% de faux négatifs) [2].

Le traitementstandard du syndrome de Heerfordtn’a pas encoreétéétabli en raisonde larareté dece syndrome ;
toutefois Les corticostéroides restent le traitement de premiére ligne du HWS, tandis que d'autres médicaments
immunosuppresseurs tels que le méthotrexate et I'azathioprine peuvent étre utilisés en cas de rechute ou dans les cas
réfractaires [7]. Notre malade était mis sous forte dose de corticoides avec son traitement adjuvant.

Le pronostic de la sarcoidose varie en fonction de la durée de la maladie, de sa gravité et des organes touchés. Il
s'agit généralement d'une maladie auto-limitée, dont la guérison est obtenue dans un délai de 12 a 36 mois. Certains cas
prolongés ont été signalés. Le taux de mortalité varie entre 1 % et 5 % [8]. L’évolution chez notre malade était favorable
avec régression de la tuméfaction parotidienne et récupération de la paralysie faciale périphérique au bout du troisieme mois
de traitement.

V. Conclusion
Le HWS est un sous-type rare de sarcoidose ; cette rareté soulignel'importance de la sensibilisation sur le
syndrome HWS pour éviter les retards ou méme les erreurs de diagnostic.La nécessité d'une sensibilisation est encore
renforcée par la tendance de ce syndrome a se présenter de maniére ambigué et par le fait que les criteres de diagnostic
classiques peuvent ne pas se produire simultanément.
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