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Objectifs du protocole national de diaghostic et de soins

L'objectif de ce protocole national de diagnostic et de soins (PNDS) est d’expliciter aux
professionnels concernés la prise en charge diagnostique et thérapeutique optimale
actuelle et le parcours de soins d'un patient atteint de syndrome de Sjogren. Il a pour
but d’optimiser et d’harmoniser la prise en charge et le suivi de cette maladie rare sur
'ensemble du territoire. 1l permet également d'identifier les spécialités
pharmaceutiques utilisées dans une indication non prévue dans I'Autorisation de Mise
sur le Marché (AMM) ainsi que les spécialités, produits ou prestations nécessaires a la
prise en charge des patients mais non habituellement pris en charge ou remboursés.

Ce PNDS peut servir de référence au médecin traitant (médecin désigné par le patient
auprés de la Caisse Primaire d’Assurance Maladie) en concertation avec le médecin
spécialiste notamment au moment d’établir le protocole de soins conjointement avec le
médecin conseil et le patient, dans le cas d'une demande d'exonération du ticket
modérateur au titre d'une affection hors liste.

Le PNDS ne peut cependant pas envisager tous les cas spécifiques, toutes les
comorbidités ou complications, toutes les particularités thérapeutiques, tous les
protocoles de soins hospitaliers, etc. Il ne peut pas revendiquer I'exhaustivité des
conduites de prise en charge possibles, ni se substituer a la responsabilité individuelle
du médecin vis-a-vis de son patient. Le protocole décrit cependant la prise en charge
de référence d’'un patient atteint de SS;. Il doit étre mis a jour en fonction des données
nouvelles validées.
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Méthode de travail

Le présent PNDS a été élaboré selon la « Méthode d’élaboration d’'un protocole national
de diagnostic et de soins pour les maladies rares » publiée par la Haute Autorité de
Santé en 2012 (guide méthodologique disponible sur le site de la HAS : www.has-
sante.fr).

Une réunion de mise en place en visioconférence avec les coordinateurs a permis de
déterminer le plan du PNDS, la liste des rédacteurs pour chacune des
parties/spécificités du PNDS ainsi que la liste des relecteurs.

Durant la phase de rédaction, chaque rédacteur a réalisé une analyse de la littérature
en langue anglaise et francaise avant de rédiger la partie du PNDS correspondante.

A lissue de la rédaction, toutes les parties du PNDS ont été assemblées puis
homogénéisées par le coordinateur.

Durant la phase de relecture, chacun des rédacteurs et relecteurs a commenté la
premiére version du PNDS.

A l'issue de la relecture, les coordinateurs ont pris en compte tous les commentaires
pour produire la deuxieéme version du PNDS.

Une journée de finalisation s’est enfin tenue (en visioconférence), ot tous les rédacteurs
et relecteurs étaient conviés, afin de refaire une revue compléte et collégiale du texte
pour en produire une version finalisée a publier.
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Tableau 1. Recommandations de bonne pratique

PNDS

Auteur, année, | Objectif Stratégie de | Recueil de [Iavis | Recueil de [l'avis | Populations et | Résultats (avec
référence, pays recherche des professionnels | des patients techniques (ou | grade des
bibliographique produits étudiés) recommandations
renseignée (Oui / Non ; | (Oui / Non) si disponible)
(Oui / Non) Lesquels)
Shiboski, 2017, (1), | Consensus sur des | Non Oui: 55 experts | Non NA Nouveaux critéres
international critéres de internationaux de classification
classification du SSj
Baudouin, 2014, | Algorithme Non Oui, 10 experts | Non NA L'algorithme du
(9), international diagnostique de la internationaux score ODISSEY
xérophtalmie pour les
xérophtalmies
séveres est simple
et pratique
d'utilisation
Lee, 2021, (52), | Consensus sur | Oui Oui, groupe | Non NA 52
USA I'évaluation et la d’experts recommandations
prise en charge de avec grade pour la
I'atteinte prise en charge de
pulmonaire du SS;j I'atteinte
pulmonaire du SSj
Ramos-Casals, Recommandations | Oui Oui, 77 experts | Non NA Recommandations
2020, (75), | EULAR pour la internationaux gradées
International prise en charge du
SSj
Zucca, 2019, (97), | Recommandations | Non Oui, experts | Non NA Recommandations
International ESMO pour la prise internationaux gradées
en charge des
lymphomes de la
zone marginale
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Tableau 2. Revues systématiques de la littérature

PNDS

Auteur, année, | Objectif Méthodologie, | Population Intervention Critéres de | Résultats et signification
référence, pays niveau de jugement
preuve
Almeida, 2017, (3), | Durée de survie | Oui Oui NA Durée de | Durée de vie élevée des implants au
Brésil des implants survie des | cours du SSj
dentaires au cours implants
du SS;j Amélioration de la qualité de vie des
patients
Bjordal, 2019, (12), | Mise au point sur | Oui Oui NA NA Mise au point a destination des
Norvége I'ceil au cours du SSj ophtalmologistes sur la
physiopathologie, le diagnostic, la
prise en charge et le suivi de
I'atteinte oculaire du SSj
Bourkiza, 2011, | Revue des | Non Non NA NA Description des différentes
(13), GB complications des complications observées avec ces
occlusions dispositifs
lacrymales
Brito-Zerén, 2019, | Revue de la | Oui Oui Oui NA L'utilisation de la plupart des
(17), International littérature sur les traitements topiques du syndrome
traitements sec repose sur des conclusions
topiques et solides. Il y a peu d'informations sur
systémiques du SSj I'efficacité et la sécurité d’emploi
des traitements systémiques du SS;j.
Collongues, 2019, | Mise au point surla | Non Non NA NA Role majeur de I'immunité
(22), France neuromyélite adaptative, et dAQP4 ou MOG.
optique Nombreuses biothérapies en cours
d’évaluation.
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Auteur, année, | Objectif Méthodologie, | Population Intervention Critéres de | Résultats et signification
référence, pays niveau de jugement
preuve
Costedoat- Intérét du | Non Non NA NA Il ne semble pas y avoir de bénéfice
Chalumeau, 2019, | dépistage évident a cette surveillance
(24), France systématique  du systématique en pratique de
BAV congénital routine.
chez les femmes
enceintes avec Ac
anti-SSA
Fox, 2006, (35), | Mise au point sur | Non Non NA NA Descriptions des atteintes cutanéo-
USA les atteintes muqueuses et de leur prise en
dermatologiques charge au cours du SSj
du SS;j
Fraunfelder, 2012, | Mise au point sur | Non Non NA NA Liste des traitements et de leur
(36), USA les traitements mécanisme d'action dans la
entrainant une survenue d'une xérophtalmie
xérophtalmie
Furness, 2013, | Revue de la | Oui Oui Oui Stimulation Peu dargument en faveur d'une
(38), GB littérature des salivaire efficacité de I'acupuncture ou de
traitements non I'electrostimulation.
pharmacologiques
de la xérostomie
McCoy, 2017, (58), | Mise au point surla | Non Non NA NA Fréquence de I'atteinte du SNP et
USA prise en charge de SNC au cours du SS;j. Le traitement
I'atteinte repose sur les immunosuppresseurs
neurologique  du ou immunomodulateurs.
SSj
Nocturne, 2019, | Mise au point sur | Non Non NA NA Les lymphomes associés au SSj
(65), France-Italie les lymphomes impliquent une stimulation locale
compliguant le SSj des cellules B. L'activation B et
I'activité du SSj sont des facteurs
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PNDS

Auteur, année, | Objectif Méthodologie, | Population Intervention Critéres de | Résultats et signification
référence, pays niveau de jugement
preuve
prédictifs de lymphome au cours du
SSj.
Paravar, 2018, (66), | Mise au point sur | Non Non NA NA Description des atteintes cutanéo-
USA les atteintes mugqueuses au cours du SSj
dermatologiques
du SS;j
Patel, 2014, (67), | Mise au point sur | Non Non NA NA Le SSj est I'une des plus fréquente
USA I'épidémiologie du des maladies auto-immunes
SSj systémiques rares.
Picone, 2006, (69), | Revue de la | Non Non NA NA Il ne semble pas y avoir d'influence
France littérature sur la de la grossesse sur I'évolution du
grossesse au cours SSj. Cependant, il convient d'étre
du SS;j vigilant dans les deux cas, quant au
risque de lupus néonatal, et en
particulier, de bloc auriculo-
ventriculaire congénital qui est
associé a une morbidité et une
mortalité non négligeable, justifiant
une prise en charge
multidisciplinaire de ces patientes
dans une structure de niveau 3
lorsqu’il survient.
Ramos-Casals, Revue de la | Oui Oui NA Atteinte de la | Bénéfice de la pilocarpine et la
2010, (76), | littérature sur les significativité cimeviline pour le syndrome sec, de
International traitements du SS;j statistique la ciclosporine en collyre pour la
xérophtalmie.
Roguedas, 2006, | Mise au point sur | Non Non NA NA Description des atteintes cutanéo-
(79), France les atteintes muqueuses au cours du SSj
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PNDS

Auteur, année, | Objectif Méthodologie, | Population Intervention Critéres de | Résultats et signification
référence, pays niveau de jugement
preuve
dermatologiques
du SSj
Saraux, 2016, (82), | Mise au point sur | Non Non NA NA Mise au point sur les traitements du
France les traitements du SSj
SSj
Strietzel, 2019, | Revue de la | Oui Oui NA Durée de | Pas de différence de survie des
(88), Allemagne littérature sur les survie de | implants par rapport a la population
implants dentaires I'implant générale.
au cours des
maladies auto-
immunes
Trebst, 2013, (90), | Mise au point surla | Non Non NA NA Update sur le diagnostic et la prise
Allemagne NMO en charge de la NMO
Vacchi, 2019, (91), | Options Non Non NA NA Nécessité d'une approche
Italie thérapeutiques multidisciplinaire. Les traitements
pour les conventionnels ou par DMARDS

pneumopathies
interstitielles au
cours des
connectivites

sont basés sur des opinions
d'experts ou des études peu
qualitatives. RCT disponibles

surtout dans la SSc. L'essai INBUILD
suggeére un role des anti-fibrotiques.
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Tableau 3. Etudes cliniques

PNDS

cours du SSj

en aveugle,
contre placebo

Auteur, année, | Objectif Méthodologie, | Population Intervention Critéres de | Résultats et signification
référence, pays niveau de jugement
preuve
Anquetil, 2019, (5), | Caractérisation Etude de | 55 patients NA Caractéristique | Les patients SSj diagnostiqués avant
France clinique et | cohorte s cliniques et | 35 ans présentent un phénotype
biologique des biologiques spécifique comprenant des facteurs
patients avec SSj de risque péjoratifs. Leur ESSDAI
diagnostiqué avant s'aggrave avec le temps.
35 ans
Baer, 2020, (7), | Efficacité et | Etude de | 187 patients Abatacept ou | ESSDAI et | Pas d’amélioration clinique
International sécurité  d’emploi | phase I, placebo ESSPRI significative sous Abatacept
de l'abatacept au | randomisée,

Barsalou, 2018, (8),
France

Effets de
I'exposition in
utero a
I'hydroxyclhoroqui

ne sur le

développement
d’un lupus néonatal

Etude
contréle
multicentrique

cas-

122
lupus
néonataux et
434 contréles

cas de

NA

Exposition in
utero a 'THCQ

L'exposition in utero a 'HCQ semble
diminuer le risque de lupus néonatal

Behr, 2021,
International

(10),

Efficacité et
sécurité  d’emploi
du sildénafil +
pirfenidone au
cours de la fibrose
pulmonaire
idiopathique
avancée

Etude de
phase lb,
multicentrique
internationale,
randomisée

contre placebo

247 patients

Sildenafil  ou
placebo, +
pirfenidone

Progression de
la FPI et
événements
indésirables

Pas de bénéfice a I'association du
sildénafil a la pirfénidone au cours
de la FPI
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PNDS

Auteur, année, | Objectif Méthodologie, | Population Intervention Critéres de | Résultats et signification
référence, pays niveau de jugement
preuve
Biancardi, 2015, | Microscope Etude 30 patients SSj | Etude en | Etude de | Différence significative de
(12), ltalie confocal a prospective et 12 controles | microscopie I'innervation I'innervation cornéenne au cours du
balayage laser pour confocale a cornéenne SSj
caractériser balayage laser
l'innervation
cornéenne au
cours du SSj
Bowman, 2017, | Efficacité du | Etude 133 patients Rituximab ou | Réduction de | Non efficacité du rituximab dans
(14), GB rituximab sur la | multicentrique placebo 30 % de la | cetteindication
fatigue et la | internationale, fatigue et/ou
sécheresse au | randomisée, de la
cours du SSj en double sécheresse,
aveugle, évaluées par
contre placebo EVA
Bowman, 2022, | Efficacité et | Etude de | 190 patients lanalumab ou | ESSDAI et | Le ianalumab est bien toléré et a
(15), GB sécurité  d’emploi | phase lb, placebo événements montré une amélioration du score
du ianalumab au | randomisée, indésirables ESSDAI
cours du SSj en double
aveugle,
contre placebo
Brito-Zerén, 2020, | Caractérisation des | Etude 49 enfants nés | NA Caractéristique | Un BAV congénital est un signe
(16), International cas de BAV | rétrospective de 44 meres s cliniques du | pouvant révéler un SSj, parfois
congénitaux avec BAV et du | plusierus années plus tard. Une
un diagnostic diagnostic de | surveillance doit étre réalisée chez
maternel de SSj SSj les patientes porteuses d’anti SSA
ou d’'un SS;j.
Chalmers, 2010, | Validation d'un | Etude 260 sujets NA NA Un score > 6 est en faveur de
(19), USA questionnaire  de | prospective xérophtalmie et un score > 12 en

sévérité¢ de la
xérophtalmie et

faveur d’'un SS;j
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Auteur, année, | Objectif Méthodologie, | Population Intervention Critéres de | Résultats et signification
référence, pays niveau de jugement
preuve
d'orientation
diagnostique
Chevalier, 2020, | Série de 3 patients | Case reports 3 patients RTX puis | ESSDAI Amélioration des 3 patients avec
(21), France SSj avec vascularite Belimumab cette combinaison de traitements,
cryoglobulinémiqu bien tolérés
e traités par
Rituximab puis
belimumab
Combier, 2020, | Immunisation Etude 199 patients | NA Dosage des Ac | L'immunisation contre le RTX
(23), France contre le RTX au | rétrospective (124 PR et 75 anti-RTX semble plus fréquente au cours des
cours des maladies autres MAI) MAI. L'ofatumumab semble une
auto-immunes alternative dans cette situation.
systémiques
Dass, 2008, (25), | Efficacité du RTX | Etude 17 patients RTX ou | EVA fatigue Amélioration significative de la
2008 sur la fatigue du SSj | randomisée, placebo fatigue avec le RTX
en double
aveugle,
contre placebo
De Castro, 2018, | Cas d'une patiente | Case report 1 patiente NA NA Les ulcérations génitales peuvent
(26), Portugal avec ulcération révéler un SSj
génitale  révélant
un SSj
De Vita, 2012, (27), | Efficacité du RTX | Etude 59 patients RTX ou | Surviealan Le RTX semble efficace pour
Italie sur les | prospective, immunosuppre améliorer la survie des patients avec
cryoglobulinémies | randomisée sseur cryoglobulinémie sévére

séveres

conventionnel
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Auteur, année, | Objectif Méthodologie, | Population Intervention Critéres de | Résultats et signification
référence, pays niveau de jugement
preuve
Demaria, 2019, | Efficacité de la | Etude 13 patients R-Benda Caractéristique | La combinaison R-Benda semble
(28), France combinaison R- | rétrospective s cliniques et | efficace pour améliorer la survie des
Benda sur les biologiques patients avec lymphomes MALT
lymphomes MALT associés au SSj
associés au SSj
Desbois, 2020, | Efficacité du | Etude 185 patients | Etude Rechute de la | Les rechutes de CryoVas aprés
(29), France rituximab sur les | prospective admis entre | observationnel | vascularite rituximab sont rares mais grevées
rechutes de | monocentriqu | 2005 et 2015 le d'une mortalité importante. Elles
vascularite e surviennent dans les 2 semaines
post-RTX, plus souvent chez des
patients avec atteinte rénale et
lymphoprolifération B.
L'aggravation de la
glomérulonéphrite est causée par
une prolifération endocapillaire
secondaire & des dépbts de
complexes immuns et a une
obstruction glomérulaire dus au RTX
et a la cryoglobulinémie.
Devauchelle- Efficacité et | Etude 120 patients RTX ou | EVA (fatigue, | Le RTX ne semble pas améliorer la
Pensec, 2014, (30), | sécurité d’emploi | randomisée, placebo douleur et | fatigue, les douleurs et la sécheresse
France du RTX au cours du | contre placebo sécheresse) au cours du SS;j
SSj
Dorner, 2019, (31), | Efficacité et | Etude de | 24 patients lanulumab (3 | ESSDAI Le ianulumab semble efficace et
Suisse-Allemagne | sécurité d’emploi | phase 2, ou 10 mg/kg) bien toléré au cours du SSj
du ianalumab au | randomisée, ou placebo
cours du SSj en double
aveugle,

contre placebo
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Auteur, année, | Objectif Méthodologie, | Population Intervention Critéres de | Résultats et signification
référence, pays niveau de jugement

preuve
Felten, 2020, (33), | Efficacité des anti- | Etude 110 patients Tocilizumab ou | Réponse a S24 | Pas d'amélioration a S24 sous
France I16R au cours du SSj | multicentrique placebo tocilizumab comparé au placebo.

, randomisée,

contre placebo
Fisher, 2020, (34), | Efficacité et | Etude 82 patients Iscalimab (SC | ESSDAI et | L'iscalimab IV semble efficace au
International sécurité  d’emploi | multicentrique ou IV) ou | événements cours du SSj

de [liscalimab au |, randomisée, placebo (SC ou | indésirables

cours du SSj

contre placebo

V)

Fukuda, 2013, (37), | Répétabilité de la | Etude 26 sujets sains | NA Hauteur du | Bonne répétabilité de la mesure,
Japon mesure  de la | prospective, ménisque non invasive
hauteur du | observationne lacrymal  par
ménisque lacrymal | lle OCT
par OCT
Gottenberg, 2013, | Efficacité et | Etude de | 78 patients NA ESSDAIl et PGA | Bonnes efficacité et tolérance du
(39), France sécurité  d’emploi | registre RTX au cours du SSj avec atteintes
du RTX au cours du systémiques
SSj
Gottenberg, 2014, | Efficacité de | Etude 120 patients HCQ ou | 30 % de | Pas d’'amélioration significative sous
(40), France I'hydroxychloroqui | multicentrique placebo réduction des | HCQ
ne sur la fatigue,les | , randomisée, EVA
douleurs et la | contre
sécheresse du SSj placebo, en
double
aveugle
Haga, 2005, (41), | Devenir des | Etude cas- | 58 patients et | NA Issue de la | Pas de différence entre les patients
Danemark grossesses au | controles 157 contréles grossesse SSj et les controles

cours du SSj
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Auteur, année, | Objectif Méthodologie, | Population Intervention Critéres de | Résultats et signification
référence, pays niveau de jugement
preuve

Haldorsen, 2008, | Evolution naturelle | Etude de | 141 patients NA Shirmer et | Globale stabilité au cours du temps
(42), Norvege de la fonction | cohorte débit salivaire

exocrine au cours | rétrospective

du SSj
Hile, 2017, (43), | Purpura traité par | Case report 1 patient HCQ NA Amélioration du purpura vasculaire
USA HCQ d’'une patiente avec SSj sous HCQ
Isik, 2017, (44), | Evaluation de la vie | Etude 46 patients et | NA SF-36 et FSFI Les femmes SSj ont une moins
Turquie sexuelle et la | observationne | 47 contréles bonne qualité de vie et de leur vie

qualité de vie des | lle sexuelle

femmes SSj
Izmirly, 2020, (45), | Efficacité de | Etude 54 grossesses | HCQ Survenue d'un | L'HCQ semble diminuer la récidive
USA-France I'hydroxyclhoroqui | multicentrique événement du BAV congénital

ne sur la | , enouvert obstétrical

prévention de la

récidive du BAV

congénital
Jaeggi, 2004, (46), | Effet du traitement | Etude 27 grossesses | Dexamethason | Morbidité Réduction de la morbidité avec
Canada transplacentaire du | rétrospective e +  Dbeta- cette combinaison de traitement

BAV congénital stimulation
Jarius, 2011, (47), | Evaluation de la | Etude 109 patients NA Recherche des | Les Ac abnti-AQP4 semblent
International spécificité et de la | prospective Ac anti-AQP4 | impliqués dans les atteintes

fréquence des Ac
anti-AQP4 chez les
patients avec
symptomes
neurologiques et
MAI systémiques

neurologiques du spectre de Ia
NMO au cours des MAI systémiques
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Auteur, année, | Objectif Méthodologie, | Population Intervention Critéres de | Résultats et signification
référence, pays niveau de jugement
preuve
Jasiek, 2017, (48), | Description de | Etude 95 patients NA Caractéristique | L'atteinte rénale du SSj est
France I'atteinte rénale du | multicentrique S cliniques, | principalement une néphrite tubulo-
SSj , rétrospective biologiques et | interstitielle.  Une insuffisance
histologiques rénale isolée est rare mais peut étre
(biopsie rénale) | séveére.
Kappos, 2011, (49), | Efficacité de | Etude 218 patients Ocrelizumab Nombre L'effet de [l'ocrelizumab sur les
International 'ocrélizumab  au | multicentrique ou interferon | d’hypersignaux | hypersignaux via une déplétion B.
cours de la SEP , randomisée, beta en IRM
contre

placebo, en
double

aveugle

Kastrup, 2005, | Efficacité du | Case report 1 patient NA NA Amélioration cliniqgue neurologique
(50), Allamagne cyclophosphamide sous cyclophosphamide

sur l'ataxie et la

neuropathie  des

nerfs craniens au

cours du SSj
Leonardi, 2016, | Efficacité et | Etude de | 246 patients Ciclosporine Echelle La ciclosporine 0,1 % semble
(53), International sécurité  d’emploi | phase 3, 0,1 % ou | dOxford efficace et bien tolérée pour

de la ciclosporine | randomisée, placebo améliorer les Iésions et

0,1 % en traitement | en double 'inflammation cornéennes

local de la | aveugle puis

xérophtalmie phase ouverte

sévere
Liew, 2012, (54), | Prévalence et | Etude 327 patients Recherche de | NA 11,6 % des patients de cette série
USA facteurs prédictifs | multicentrique SSj ont recu un diagnostic de SSj:

de SSj au cours de
la xérophtalmie

prospective

importance du dépistage
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référence, pays niveau de jugement
preuve
systématique du SSj devant une
xérophtalmie
Maldini, 2014, (55), | Epidémiologie du | Etude 133 patients | NA NA Prévalence estimée entre 1 et 9 /
France SSj dans  une | descriptive au sein du 10000 adultes. Une origine
population bassin parisien ethnique non européenne est

multiethnique

associée 3 une augmentation du
risque de SSj et a un profil particulier
de SS;.

Marchesoni, 1995,

Etude

Etude

36 patientes

Questionnaires

Questionnaires

Peu de différences mises en

(56), ltalie gynécologique prospective SSj et 43| et examen | et examen | évidence entre les 2 populations de
chez des femmes contréles gynécologique | gynécologique | patientes.
SSj
Mariette, 2015, Efficacité et | Etude 30 patients Belimumab Amélioration Résultats encourageants justifiant
(57), France-Italie sécurité  d’emploi | prospective EVA/PGA/bio | de futurs essais randomisés
du bélimumab au marqueurs B
cours du SSj
Meijer, 2010, (59), | Efficacité du RTX | Etude 30 patients RTX ou | Mesure du | Amélioration du débit salivaire sous
Pays Bas au cours du SSj randomisée placebo débit salivaire RTX
contre placebo
Mirouse, 2019, Etude de I'atteinte | Etude 57 patients NA Caractéristique | Des  synovites peuvent étre
(61), Frnace articulaire au cours | rétrospective s et devenir observées au cours du SSj, d’'aspect
du SSj proche de la PR. Le meilleur
traitement reste a définir.
Nichols, 2004, Etude de la | Etude 75 patients NA Mesures de la | La plupart des méthodes donennt
(62), USA répétabilité des | prospective xérophtalmie : | des résultats peu reproductibles
mesures de différents

xérophtalmie
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preuve
tests, a 2
reprises
Nobile-Orazio, Efficacité et | Etude 45 patients IglvV ou | Nombre de | Le traitement par IglV était moins
2012, (63), Italie sécurité  d’emploi | multicentrique corticothérapie | patients souvent interrompu pour
de 6 mois d'lglV vs | , randomisée, , mensuelles, | arrétant le | inneficacité ou intolérance que les
bolus de | en double pendant 6 mois | traitement bolus mensuels de corticothérapie.
méthylprednisolon | aveugle contre pour
e au cours de la | placebo inefficacité ou
PIDC intolérance
Pereira, 2016, (68), | Etude de la | Etude 13 patients NA Caractéristique | Les neuropathies sensitives du SSj
France-Portugal présentation rétrospective s cliniques et | sont souvent chroniques,
clinique et de la prise en charge | insidieuses et invalidantes. Les
prise en charge des résultats de I'association
neuropathies corticothérapie et MMF sont
sensitives du SSj encourageants, contrairement aux
résultats des IglV.
Priori, 2015, (72), Etude de la qualité | Etude 24 patientes et | NA Score FSFI Altération de la qualité de la vie
Italie de la vie sexuelle | prospective 24 contréles sexuelle des femmes au cours du SS;j
des femmes au avec en particulier une forte
cours du SSj prévalence de dyspareunie.
Pucker, 2016, (74), | Méta analyse des | Méta analyse 3497 patients | Larmes Mesure Les larmes artificielles sont un
USA traitements par (43 études | artificielles, xérophtalmie traitement efficace et bien toléré de
larmes artificielles RCT) placebo ou la xérophtalmie.
absence de
traitement
comparatif
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référence, pays niveau de jugement
preuve
Rist, 2011, (77), Efficacité des IglV | Etude 19 patients IglVvV Modified Bénéfice des IglV dans les
France dans la | rétrospective Rankin score et | neuropathies sensitivo-motrices ou
neuropathie PGA sensitives non ataxiques du SSJ mais
périphérique du SSj ce bénéfice est moins clair dans les
neuropathies ataxiques
Roberts, 2007, | Comparaison de la | Etude 30 patients Ciclosporine Shirmer Efficacité des 3 bras
(78), USA ciclosporine prospective topique ou
topique et/ou de occlusion
I'occlusion lacrymale ou
lacrymale dans le Ciclosporine
traitement de la topique+tocclus
xérophtalmie ion lacrymale
Roguedas, 2010, Etude de la | Etude 22 patients et | Biopsie Xérose et | Xérose plus fréquente au cours du
(80), France fréquence de la | prospective 22 contréles cutanée et | comparaison SSj et mise en évidence d'une
xérose au cours du BGSA histologie infiltration B dans les biopsies

SSj et comparaison

cutanées des patients SSj.

histologique
Ruzicka, 1992, Traitement du | Etude 58 patients Acitrétine  ou | Amélioration L'acitrétine et 'HCQ améliorent les
(81), Allemagne lupus cutané avec | multicentrique HCQ clinique Iésions cutanées du lupus.
acitrétine et HCQ , randomisée, cutanée
en double
aveugle contre
placebo
Schaumberg, 2007, | Validation d'un | Etude 52 patients Questionnaire | Clinique Questionnaire répétable et corrélé a

(83), USA

questionnaire pour
la xérophtalmie

prospective

SANDE et
consultation de
surface

la consultation de surface
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preuve

Schiffman, 2000, Validation d'un | Etude 109 patients et | Questionnaire | Clinique Questionnaire répétable et corrélé a
(84), USA questionnaire pour | prospective 30 contréles OSDI et la clinique

la xérophtalmie consultation de

surface

Schornack, 2014, Efficacité des | Etude 212 patients | Lentilles Evaluation Effet protecteur et amélioration de
(85), USA lentilles  sclérales | rétrospective (346 yeux) sclérales clinique la vision avec les lentilles sclérales.

dans les

pathologies de

surface
Séne, 2009, (86), Description Etude 6 patients Etude Caractéristique | Chez les patients HCV CryoVac, le
France clinique de patients | rétrospective observationnel | s cliniqgues et | rituximab peut former un complexe

HCV CryoVas | monocentriqu le biologiques + | avec les IgMk du FR entrainant une

ayant présenté une
réaction sévere au

rituximab et
analyse in vitro des
mécanismes

immunologiques

e

analyse in vitro

cryoprécipitation responsable de
réactions sytémiques séveéres.

Le rituximab doit donc étre
administré avec un schéma en 4
injections quotidiennes chez les
patients avec un taux élevé de
cryoglobuline.

Skopouli, 1994, Description Etude 51 patientes et | NA Questionnaires | La fertilité, la parité et la vie sexuelle
(87), Gréce gynécologique et | rétrospective 57 contréles et des patientes SSj ne semblent pas
obstétrique au interrogatoire | différentes des controles mais la
cours du SSj dyspareunie est bien plus fréquente.
van Nimwegen, Efficacité et | Etude 80 patients Abatacept ESSDAI et | Pas d’'amélioration sous Abatacept
2020, (93), Pays sécurité  d’emploi | randomisée, événements
Bas de l'abatacept au | en double indésirables
cours du SSj aveugle contre
placebo

Juin 2021

21



PNDS

Auteur, année, | Objectif Méthodologie, | Population Intervention Critéres de | Résultats et signification
référence, pays niveau de jugement
preuve

Vitale, 2004, (94), Comparaison des | Etude 42 patients OSDl, NEI- | Examen de | Les 2 questionnaires ont des
USA questionnaires prospective VFQ surface performances comparables.

OSDI et NEI-VFQ

au cours du SSj
Whitcher, 2010, Validation d'un | Etude 1208 patients | NA Critéres Validation du nouveau systeme
(95), International nouveau systéme | prospective, cliniques,

de gradation de la | multicentrique ophtalmologiq

kératitoconjonctivi |, ues et

te par xérophtalmie | observationne biologiques

lle, de cohorte
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