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ABSTRACT

Case report of acute sarcoidosis, 
or Löfgren’s syndrome, associat-
ing erythema nodosum, hilar ad-
enopathies and polyarthralgias.

Keywords : erythema nodosum, 
sarcoidosis, Löfgren’s 
syndrome.

RÉSUMÉ

Cas clinique d’une sarcoïdose 
aigüe ou syndrome de Löfgren, 
qui associe un érythème noueux, 
des adénopathies hilaires et des 
polyarthralgies.

Mots-clés : érythème noueux, 
sarcoïdose, syndrome de 

Löfgren.
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Des boules 
qui dérangent…

par le Dr Caroline MICHOT*

Madame B., 37 ans, me consulte pour des « boules » très douloureuses 
apparues sur sa jambe gauche depuis 5 jours. Elle pense avoir été piquée 
par un insecte.

L’examen clinique de Madame B. met en évidence des nodosités violacées as-
sez molles, douloureuses à la palpation, situées sur la face antéro-interne des 
deux tiers proximaux du tibia gauche. Les cuisses sont épargnées. La patiente 
présente quelques varices superficielles. Les mollets sont souples et non dou-
loureux à la palpation. On ne constate ni érythème, ni chaleur localement. Il n’y 
a pas d’œdème des membres inférieurs. Depuis quelques jours, elle rapporte 
également des arthralgies, surtout au niveau des chevilles avec gonflement et 
recrudescence nocturne. Elle ne présente pas de fièvre. En creusant l’anamnèse, 
elle explique aussi avoir présenté, il y a une dizaine de jours, un mal de gorge et 
une forte toux. Il n’y a aucune notion de traumatisme.

Mise au point
Je demande dans un premier temps un échodoppler veineux des membres 
inférieurs vu l’intensité des douleurs afin d’exclure une thrombose veineuse 
superficielle ou profonde. L’échographie met en évidence des plages d’infiltration 
et d’œdème de la graisse sous-cutanée, qui évoquent en première hypothèse un 
érythème noueux. Le port de bas de compression, la surélévation des jambes et 
la prise d’anti-inflammatoires non stéroïdiens lui sont conseillés.

Je revois Madame en consultation afin de lancer la mise au point étiologique. 
Elle ne présente ni toux, ni dyspnée, ni fièvre. Une prise de sang avec les auto-
anticorps est réalisée afin de rechercher une maladie systémique ou auto-im-
mune (lupus érythémateux disséminé [LED], polyarthrite rhumatoïde [PR], ma-
ladie de Crohn, maladie cœliaque entre autres) : formule sanguine complète, 
bilan martial, métabolisme glucidique, ionogramme, créatinine, urée, tests hé-
patiques, bilan lipidique, TSH, facteur antinucléaire (FAN), facteur rhumatoïde 
(FR), anticorps anti-transglutaminase, anticorps anti-cytoplasme des polynu-
cléaires neutrophiles (ANCA), anticorps anti-Saccharomyces cerevisiæ (ASCA) 
et antistreptolysine O (ASLO). Elle met en évidence une anémie microcytaire 
ferriprive (hémoglobine à 10,9 g/dL, MCV à 77,2 fL, ferritine à 8 µg/L), une lym-
phopénie (0,87/nL), une CRP et une VS majorées à 15,5 mg/L (normale < 10) et 
à 59 mm/h (normale 1-12 mm/h) respectivement, un p-ANCA positif (titre de 
1/80), ainsi que des ASLO positifs à 637 UI/ml (ces anticorps peuvent être aug-
mentés en cas d’infection streptococcique). Une radiographie du thorax rapporte 
un aspect discrètement nodulaire à hauteur des hiles pulmonaires et un discret 
épaississement des parois bronchiques. Un scanner thoracique complémentaire 
décèle des adénopathies médiastino-hilaires bilatérales et une accentuation lé-
gère et diffuse de la trame interstitielle. L’hypothèse de maladie granulomateuse 
de type sarcoïdose est évoquée.
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Un érythème noueux
L’érythème noueux est une forme de panniculite, une 
inflammation aigüe de l’hypoderme non spécifique, 
avec formation de nodules douloureux rouges ou 
violacés, localisés bilatéralement sur les faces an-
téro-internes des jambes (1,2,3). Il disparait en 1 à 6 se-
maines (3). Le diagnostic est surtout clinique sans né-
cessité de biopsie (2). 

Les diagnostics différentiels de l’érythème noueux 
sont les suivants (1, 2, 3) : 

	• 	une réaction à une piqure d’insecte ;
	• 	un érysipèle ;
	• 	une thrombose veineuse superficielle ;
	• 	une phlébite nodulaire ;
	• 	un érythème induré de Bazin (vascularite nodu-

laire chronique, dans un contexte d’antécédent de 
tuberculose, rare) ;

	• 	des nodules sous-cutanés de vascularites ;
	• 	des nodules d’embolies de cristaux de cholestérol ;
	• 	des sarcoïdes hypodermiques ;
	• 	une cytostéatonécrose cutanée nodulaire (nécrose 

du tissu adipeux) ;
	• 	une panniculite aigüe fébrile récidivante de Weber-

Christian (inflammation du tissu adipeux sous-
cutané récidivante, idiopathique) ;

	• 	une lipogranulomatose de Rothman-Makaï (forme 
de panniculite localisée, touche surtout l’enfant, 
idiopathique) ;

	• 	une panniculite pancréatique ;
	• 	des panniculites de maladies systémiques (ex. 

panniculite lupique) ;
	• 	une panniculite due à un déficit en alpha-1 

antitrypsine ;
	• 	un lymphome T sous-cutané de type panniculite ;
	• 	des panniculites physiques (dues au froid ou 

post-traumatiques) ;
	• 	des panniculites infectieuses (bactériennes, fon-

giques) : Mycobacterium tuberculosis, Mycobacte­
rium lepræ, streptocoques…

Le traitement d’un érythème noueux dépend de son 
étiologie (1, 2, 3). Le traitement symptomatique repose 
sur le port de bas de contention, la surélévation des 
jambes et la prise d’anti-inflammatoires non sté-
roïdiens (1, 2, 3). La colchicine et l’iodure de potassium 
peuvent aussi être utiles en seconde ligne (1, 2, 3).

Principales étiologies
Les causes d’érythème noueux sont nombreuses. 
Très souvent de cause idiopathique, il peut aussi 
être le premier symptôme de diverses maladies sys-
témiques ou être causé par une inflammation, une 
infection, la grossesse, la prise de médicaments, ou 
encore par un cancer (1-4). 

Les principales étiologies sont les suivantes (1, 2, 3) :

	• 	une infection à streptocoque ;
	• 	une tuberculose primaire ;
	• 	une maladie de Behçet (vascularite chronique 

multisystémique) ;
	• 	une sarcoïdose ;
	• 	une maladie inflammatoire du tube digestif.

Zoom sur la sarcoïdose
La sarcoïdose est une maladie granulomateuse, avec 
une atteinte multisystémique (atteinte pulmonaire 
dans 95 % des cas) (4, 5). Son origine est indéterminée 
et son évolution difficile à prédire (évolution sponta-
nément résolutive dans la moitié des cas) (5).

L’incidence de la sarcoïdose est estimée à 10-20 cas 
pour 100 000 personnes par année en Europe, elle 
est maximale entre 20 et 40 ans (4). La maladie touche 
davantage les femmes (ratio 2:1) (4, 5).
Le syndrome de Löfgren est une forme aigüe de 
sarcoïdose, d’évolution souvent spontanément fa-
vorable (en 12 à 24 mois), associant un érythème 
noueux, des adénopathies hilaires bilatérales et des 
polyarthralgies (1, 3, 4, 6, 7).

Le diagnostic de sarcoïdose s’établit sur base de 
différents critères : un tableau évocateur au niveau 
clinique, radiologique et biologique, la mise en évi-
dence de granulomes non caséeux et l’exclusion 
d’une autre maladie granulomateuse (3, 4, 5).

Prise en charge  
de la sarcoïdose
L’évaluation initiale d’une sarcoïdose se base sur 
différents examens : une biologie (formule sanguine 
complète, VS, tests hépatiques, créatinine, calcium et 
enzyme de conversion de l’angiotensine [ECA]), une 
radiographie du thorax, un ECG, une évaluation de 
la fonction pulmonaire, un examen ophtalmologique 
et un test cutané à la tuberculine (pour dépister une 
tuberculose) (4). Notons que c’est l’augmentation du 
calcitriol circulant qui cause une éventuelle hyper-
calcémie dans la sarcoïdose (via l’enzyme 1-alpha-
hydroxylase des macrophages des granulomes) (4). 

Une lymphopénie comme retrouvée chez Madame B. 
est fréquente mais non spécifique, de même que la 
présence d’auto-anticorps (FAN, ANCA, FR) (4).

Les recommandations de traitement systémique de 
la sarcoïdose sont décidées sur base de l’organe tou-
ché et de la sévérité de la maladie (5). En cas d’atteinte 
pulmonaire, un traitement sera débuté en présence 
de symptômes, en cas de diminution progressive 
des fonctions pulmonaires, et en cas d’aggravation 
ou de persistance des infiltrats pulmonaires (5). Un 
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traitement sera systématiquement introduit en cas 
d’atteinte cardiaque, neurologique, ophtalmologique 
ou cutanée (si résistance au traitement topique), et 
en cas d’hypercalcémie (5). L’indication de traitement 
en cas d’atteinte des autres organes (foie, reins…) 
est à discuter au cas par cas (5). Pour les patients 
peu symptomatiques, une rémission spontanée est 
possible (4, 5).

Le traitement de première ligne est constitué par les 
corticostéroïdes systémiques (prednisone à la dose 
initiale de 20-40 mg/jour per os puis sevrage pro-
gressif [ce qui correspond à une dose de 16-32 mg 
de méthylprednisolone selon MDCalc]), sur une du-
rée de minimum 12 mois, avant un sevrage complet 
sur 1-3 mois (5). Un suivi au long cours des patients 
atteints est essentiel (haut taux de rechute) (5). En 
deuxième ligne de traitement, on retrouve les anti-
métabolites (le méthotrexate ou l’azathioprine), et en 
troisième ligne, les inhibiteurs du facteur de nécrose 
tumorale (TNF) (comme l’infliximab) (5).

Un syndrome de Löfgren ?
Je demande un avis rhumatologique. Un dosage de 
l’ECA est réalisé, et revient normal avec un taux de 
40 U/L (références entre 12-68 U/L). Les macro-
phages activés et les cellules épithélioïdes des gra-
nulomes sarcoïdosiques produisent cette enzyme, 
mais la spécificité de ce test est mauvaise, le taux 
sérique de l’ECA n’étant augmenté que dans 60 % 
des cas de sarcoïdose (4). La rhumatologue préconise 
un traitement à base d’anti-inflammatoires non sté-
roïdiens pour lutter contre la douleur en première 
intention (la lésion prétibiale gauche est toujours 
présente et douloureuse). La patiente est invitée à 
consulter rapidement un pneumologue car le trai-
tement d’une sarcoïdose avec atteinte pulmonaire 
nécessite souvent un traitement à base de corticos-
téroïdes systémiques.

Un bilan ophtalmologique complémentaire exclut 
une atteinte oculaire.

Le pneumologue confirme l’hypothèse d’une sar-
coïdose pulmonaire sur base de l’imagerie réalisée 
au préalable. Les épreuves fonctionnelles respira-
toires sont normales. Le bilan est complété par une 
écho-endoscopie bronchique en vue d’une ponction 
ganglionnaire afin d’établir le diagnostic et d’exclure 
une cause néoplasique. Les ganglions ponctionnés 
montrent un aspect cytologique de granulomatose 
non nécrosante pouvant entrer dans le cadre d’une 
sarcoïdose, sans signe de malignité.

Le pneumologue ne retient finalement pas d’indica-
tion de corticothérapie systémique sur le plan respi-
ratoire car la patiente ne présente pas d’atteinte de 
sa fonction pulmonaire. Il s’agit vraisemblablement 
d’un syndrome de Löfgren, qui est souvent d’évolu-

tion spontanément résolutive. Il propose donc une 
surveillance clinique et un contrôle par scanner tho-
racique dans un an.

Conclusion
La sarcoïdose est une maladie inflammatoire multi-
systémique de type granulomatose.

Le syndrome de Löfgren est une forme aigüe de 
sarcoïdose qui se manifeste surtout chez la femme 
jeune par l’association d’un érythème noueux, d’adé-
nopathies hilaires bilatérales et de polyarthralgies, 
souvent dans un contexte fébrile (1, 3, 4, 6, 7). Il est sou-
vent d’évolution spontanément résolutive en 12 à 
24 mois (7).

Le traitement de première ligne de la sarcoïdose 
avec atteinte d’organes repose sur la prise de corti-
costéroïdes systémiques au long cours (4, 5).
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