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Objectifs du protocole national de diagnostic et de soins 
L’objectif de ce protocole national de diagnostic et de soins (PNDS) est d’expliciter aux profes-
sionnels concernés la prise en charge diagnostique et thérapeutique optimale actuelle et le par-
cours de soins d’un patient atteint de maladie associée aux IgG4 (MAG4). Il a pour but d’optimiser 
et d’harmoniser la prise en charge et le suivi de la maladie rare sur l’ensemble du territoire. Il 
permet également d’identifier les spécialités pharmaceutiques utilisées dans une indication non 
prévue dans l’Autorisation de mise sur le marché (AMM) ainsi que les spécialités, produits ou 
prestations nécessaires à 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 auprès de 
la Caisse d’assurance maladie) en concertation avec le médecin spécialiste notamment au mo-
ment 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 (ALD 
31). 
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 l’exhaustivité des conduites de prise en charge possibles, ni se 
substituer à la responsabilité individuelle du médecin vis-à-vis de son patient. Le protocole décrit 
cependant la prise en charge de référence d’un patient atteint de MAG4, et devra être mis à jour 
à mesure qu’émergent de nouvelles données validées. 
 
Le présent PNDS a été élaboré selon la « Méthode d’élaboration d’un protocole national de dia-
gnostic 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). 
 
 

  

http://www.has-sante.fr/
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Méthode de travail 
Le présent PNDS a été élaboré selon la « Méthode d’élaboration d’un protocole national de dia-
gnostic 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 française avant de rédiger la partie du PNDS correspondante. 
À l’issue de la rédaction, toutes les parties du PNDS ont été assemblées puis homogénéisées par 
les coordinateurs. 
 
Durant la phase de relecture, chacun des rédacteurs et relecteurs a commenté la première ver-
sion du PNDS. 
 
À l’issue de la relecture, les coordinateurs ont pris en compte tous les commentaires pour pro-
duire la deuxième version du PNDS. 
 
Des réunions de finalisation se sont enfin tenues (en visioconférence), où tous les rédacteurs et 
relecteurs étaient conviés, afin de refaire une revue complète et collégiale du texte pour en pro-
duire une version finalisée à publier. 

http://www.has-sante.fr/
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Tableau 1. Recommandations de bonne pratique  
 

Auteur, année, 
référence, pays 

Objectif Stratégie de 
recherche 
bibliogra-
phique ren-
seignée 

(Oui / Non) 

Recueil de l’avis 
des profession-
nels 

(Oui / Non ; 
Lesquels) 

Recueil 
de l’avis 
des pa-
tients 

(Oui / 
Non) 

Populations et 
techniques (ou 
produits étudiés) 

Résultats (avec grade des recomman-
dations si disponible) 

Carruthers MN, 
2012, 7, USA 

Défis diagnos-
tiques et théra-
peutiques MAG4 

Non Non Non Patients MAG4 ; 
revue narrative 

Développement de l’IgG4-RD Respon-
der Index ; mise en garde sur la faible va-
leur prédictive des IgG4 sériques (PPV 
34 %) 

Deshpande V, 
2012, 13, 
USA/JP/UK 

Critères histopa-
thologiques 
MAG4 

Non Oui : patholo-
gistes 

Non Biopsies multi-or-
ganes 

Trois critères clés : infiltrat lymphoplas-
mocytaire, fibrose storiforme, phlébite 
oblitérante ; seuils morphologiques re-
commandés 

Deshpande V, 
2024, 18, USA 

Réflexion sur 
complexité dia-
gnostique MAG4 

Non Non Non Histopathologie 
MAG4 

Sensibilisation aux biais diagnostiques ; 
variabilité inter-observateurs ; com-
plexité des critères 

Georgin-Lavialle 
S, 2021, 26, 
France 

Transition pédia-
trie-adulte en ma-
ladies rares 

Non précisé Oui : réseau 
FAI2R 

Non Adolescents avec 
maladies auto-in-
flammatoires 

Recommandations sur l’éducation théra-
peutique, coordination des soins ; pas de 
grade formel 

Goto H, 2015, 
27, Japon 

Critères diagnos-
tiques ophtalmo-
logie MAG4 

Non précisé Oui : groupe ja-
ponais 

Non Patients avec at-
teinte orbitaire 

Critères cliniques et histologiques ; réfé-
rence aux critères 2011 ; pas de grade 

Iaccarino L, 
2022, 30, Eu-
rope 

Biomarqueurs 
pour MAG4 

Oui Oui : cliniciens 
ERN 

Non Patients MAG4 ; 
sérologie 

Recommandation sur IgG4 sérique, ratio 
IgG4/IgG, plasmablastes, cytokines ; pas 
de grade explicite 

Kanda M, 2025, 
31, Japon 

Critères révisés 
2023 pour la-
cryo/sialadénite 

Non Oui : consensus 
MHLW 

Non Patients avec at-
teinte glandulaire 

Nouveaux seuils histo : IgG4+/IgG+ 
>40 % ; >10 IgG4⁺/HPF ; biopsie labiale 
admise ; diagnostic facilité 
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Kawa S, 2012, 
34, Japon 

Critères diagnos-
tiques généraux 
MAG4 

Non Oui : experts 
MHLW 

Non Patients MAG4 
multi-organes 

Critères cliniques, sérologiques, histolo-
giques ; pas de grade fourni 

Kawano M, 
2011, 35, Japon 

Critères pour at-
teinte rénale 
MAG4 

Non Oui : experts ja-
ponais 

Non Patients MAG4 
rénale 

Classification en définitif/probable/pos-
sible selon 5 critères ; seuils histo et séro 
inclus 

Khosroshahi A, 
2015, 36, USA 

Recommanda-
tions internatio-
nales de traite-
ment 

Oui Oui : ACR/EU-
LAR 

Non Patients MAG4 
multi-organes 

Sept recommandations cliniques ; grades 
de preuve selon méthodologie ACR/EU-
LAR 

Löhr JM et al., 
2020,  41, Eu-
rope 

Émettre des re-
commandations 
européennes sur 
les maladies diges-
tives liées à la 
MAG4 

Oui Oui (groupe de 
travail UEG et 
SGF, experts 
gastro-entéro-
logues et patho-
logistes) 

Non Patients atteints 
de pancréatite 
auto-immune, 
cholangite scléro-
sante, autres at-
teintes digestives 

Recommandations fondées sur les 
preuves (GRADE) pour le diagnostic, trai-
tement et suivi ; stéroïdes en première 
ligne, rituximab en cas de rechute 

Matsui S, 2016, 
43, Japon 

Critères respira-
toires MAG4 

Non Oui : groupe ja-
ponais 

Non Patients avec at-
teinte respiratoire 

Critères cliniques, sérologiques, histolo-
giques ; confirmation histologique re-
quise ; pas de grade 

Nakazawa T et 
al., 2021,  52, Ja-
pon 

Réviser les cri-
tères cliniques 
diagnostiques de 
la cholangite sclé-
rosante liée à IgG4 

Oui Oui (experts ja-
ponais en hépa-
tologie et radio-
logie) 

Non Patients avec at-
teinte biliaire 
MAG4 ; critères 
cliniques, image-
rie, histologie 

Critères actualisés incluant 5 domaines 
(imagerie, IgG4 sérique, histologie, autres 
organes, réponse aux stéroïdes) ; pas de 
grade explicite 

Shimosegawa T 
et al., 2011,  59, 
International 

Établir des critères 
diagnostiques 
consensuels pour 
la pancréatite 
auto-immune 

Oui Oui (Internatio-
nal Association 
of Pancrea-
tology) 

Non Patients avec pan-
créatite auto-im-
mune ; critères cli-
niques, sérolo-
giques, histolo-
giques 

Critères de type 1 et 2 définis ; réponse 
aux stéroïdes comme critère clé ; pas de 
grade formel mais consensus internatio-
nal 

Strehl C et al., 
2016,  62, Eu-
rope 

Définir les situa-
tions où les corti-
coïdes à long 

Oui Oui (task force 
EULAR, rhuma-

Oui (re-
présen-
tants de 

Patients sous trai-
tement prolongé 
par glucocorti-
coïdes ; revue de 

Recommandations pour faciliter l’appli-
cation des guidelines existantes ; pas de 
grade chiffré mais consensus EULAR 
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terme ont un 
risque acceptable 

tologues, ex-
perts en pharma-
covigilance) 

patients 
inclus) 

littérature et con-
sensus 

Umehara H, 
2017, 65, Japon 

Approche combi-
née critères glo-
baux et spéci-
fiques 

Oui Oui : experts 
MHLW 

Non Patients MAG4 Critères combinant clinique, sérologie, 
histologie ; pas de grade 

Umehara H, 
2021, 66, Japon 

Critères RCD 
2020 révisés 

Oui Oui : groupe ja-
ponais 

Non Patients MAG4 Critères en 3 domaines ; seuils histolo-
gique et sérologique ; pas de grade 

Wallace ZS, 
2020, 71, USA 

Critères ACR/EU-
LAR 2019 

Oui Oui : experts 
ACR/EULAR 

Non Patients MAG4 Critères validés avec scores pondérés ; 
sensibilité >87 %, spécificité >95 % ; 
classification en cas probable/sûr 
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Tableau 2. Revues systématiques de la littérature  
 

Auteur, année, 
référence, pays Objectif 

Stratégie de 
recherche 
bibliogra-
phique ren-
seignée 

(Oui / Non) 

Critères 
de sélec-
tion des 
études 

Popula-
tions et 
techni 
ques (ou 
produits) 
étudiées 

Critères d’éva-
luation Résultats et signification 

Chen LYC, 
2019, 11, Ca-
nada   

Informer les hé-
matologues sur 
la MAG4 

Non forma-
lisée 

Revue 
narrative 

Patients 
MAG4 
avec at-
teinte hé-
matolo-
gique 

Manifestations 
cliniques, dia-
gnostic diffé-
rentiel 

Synthèse utile pour les spécia-
listes non initiés ; pas de grade 

Ebbo M, 2012, 
22, France   

Explorer les pa-
thologies asso-
ciées à une élé-
vation d’IgG4 
sérique 

Non Revue 
descrip-
tive 

Patients 
avec IgG4 
élevé sans 
MAG4 

Profil sérolo-
gique, diagnos-
tic différentiel 

IgG4 élevé non spécifique ; 
importance du contexte cli-
nique 

Muller R, 2023, 
49, France   

Décrire les ma-
nifestations 
thoraciques de 
la maladie 
MAG4 

Oui Non appli-
cable (re-
vue des-
criptive) 

Patients 
MAG4 
avec at-
teinte tho-
racique 
(poumon, 
plèvre, mé-
diastin, 
vaisseaux) 

Symptômes, 
imagerie thora-
cique, histopa-
thologie, ré-
ponse au traite-
ment 

Près de 30 % des patients at-
teints selon la revue ; CT va-
riés ; corticoïdes première 
ligne, rituximab/DMARDs en 
cas de rechute 

Omar D, 2020, 
53, Chine   

Évaluer effica-
cité et sécurité 
des protocoles 

Oui Sélection 
de 15 
études im-
pliquant 1 

Patients 
avec 
MAG4 trai-

Taux de re-
chute, de rémis-
sion, effets in-
désirables 

GC+IM > GC seul ; RTX main-
tenance réduit le plus la re-
chute ; IM seul et RTX induc-
tion moins efficaces 
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GC, immuno-
suppresseurs, 
rituximab au 
cours de la 
MAG4 

169 pa-
tients, 
avec cri-
tères ex-
plicites 

tés par cor-
ticoïdes, 
immuno-
suppres-
seurs, ri-
tuximab 

Perugino CA & 
Stone JH, 2020, 
54, USA   

Mettre à jour 
physiopatholo-
gie et implica-
tions cliniques 
de la maladie 
MAG4 

Non Revue 
narrative 
des tra-
vaux in-
ternatio-
naux 

MAG4 
multiorga-
nique, 
études cli-
niques & 
recherche 
translation-
nelle 

Activité de la 
maladie, bio-
marqueurs, es-
sais cliniques 

Progrès sur index de réponse 
(IgG4-RI), critères validés, rôle 
central des cellules B/T 

Peyronel F, 
2025, 56, Eu-
rope   

Comparer 
MAG4 avec 
autres maladies 
fibro-inflamma-
toires 

Oui Sélection 
d’études 
compara-
tives 

MAG4 vs 
maladies 
mimant 
(sar-
coïdose, 
RPF, etc.) 

Phénotypes cli-
niques, histo, ré-
ponse au traite-
ment 

Aide au diagnostic différentiel 
; pas de grade formel 

Shimosegawa T 
& Kanno A, 
2009, 58, Japon   

Faire un état de 
l'art de la pan-
créatite auto-
immune au Ja-
pon 

Non Non appli-
cable 

Patients ja-
ponais 
avec AIP 
(principale-
ment de 
type 1, 
MAG4 as-
socié) 

Imagerie, séro-
logie, histologie, 
réponse corti-
coïdes 

Revue du diagnostic différen-
tiel, implication multi-orga-
nique, nécessité de critères et 
consensus 

Stone JH, Zen 
Y, Deshpande 
V, 2012, 60, 
USA 

Présenter de 
manière synthé-
tique les con-
naissances cli-

Non Non appli-
cable 

Ensemble 
des pré-
sentations 
cliniques et 

Caractéristiques 
cliniques, histo-
pathologiques 

Décrit triade diagnostique : in-
filtrat lymphoplasmocytaire, 
élévation IgG4, bonne ré-
ponse aux corticoïdes 
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niques & dia-
gnostiques de la 
MAG4 

anato-
miques de 
la maladie 

  



PNDS Maladie associée aux IgG4 - Pathologies infiltratives et fibrosantes associées aux IgG4 
 

Novembre 2025 
11 

 

Tableau 3. Etudes cliniques  

Auteur, année, 
référence, pays Objectif 

Méthodolo-
gie, niveau 
de preuve 

Population Intervention Critères de ju-
gement Résultats et signification 

Abad S, 2019, 1, 
France   

Étudier MAG4 
dans l'inflamma-
tion orbitaire idio-
pathique 

Cohorte 
prospective, 
niveau II 

Patients 
français 
avec IOI 

Analyse cli-
nique, dosage 
IgG4 

Prévalence 
MAG4, ré-
ponse au trai-
tement 

MAG4 présent chez 25 %, bonne réponse 
aux corticoïdes 

Aryasit O, 2021, 
2, Thaïlande   

Décrire MAG4 
dans IOI 

Étude rétros-
pective mo-
nocentrique 

Patients 
avec IOI 

Dosage IgG4, 
imagerie 

Taux IgG4 
élevé, réponse 
clinique 

Confirmation MAG4 chez 30 %, corticoïdes 
efficaces 

Baker MC, 2023, 
3, USA   

Évaluer la valeur 
prédictive du taux 
IgG4 élevé 

Étude rétros-
pective, ni-
veau III 

Patients 
suspects 
MAG4 

Dosage IgG4 
sérique 

Valeur prédic-
tive positive 

IgG4 > 1350 mg/dL : VPP > 90 % 

Beaugerie L, 
2009, 4, France   

Évaluer risque 
lymphome sous 
thiopurines 

Cohorte 
prospective 
multicen-
trique 

Patients 
MICI sous 
thiopurines 

Suivi clinique et 
histologique 

Incidence lym-
phoproliféra-
tion 

Risque x5 de lymphome vs population géné-
rale 

Buglioni A, 2024, 
5, USA   

Décrire les carac-
téristiques cli-
niques et histo de 
l’atteinte rénale 
MAG4 

Étude rétros-
pective multi-
centrique 

Patients 
avec 
MAG4 ré-
nale 

Biopsies ré-
nales, sérologie 

Fibrose, infil-
trat, IgG4+ 

Confirmation des critères histo ; corrélation 
avec fonction rénale 

Campochiaro C, 
2016, 6, Italie   

Décrire phéno-
types MAG4 en 
Italie 

Cohorte ob-
servation-
nelle 

Patients 
MAG4 

Analyse cli-
nique et biolo-
gique 

Manifesta-
tions, rechutes 

Atteinte multi-organes fréquente, rechute 30 
% 

Carruthers MN, 
2015, 7, USA   

Utilité du dosage 
IgG4 

Étude rétros-
pective 

Patients 
MAG4 
confirmés 

Dosage IgG4 Sensibilité et 
spécificité 

Sensibilité 90 %, spécificité 60 % 
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Chaba A, 2023, 9, 
France   

Facteurs pronos-
tiques MAG4 ré-
nale 

Étude multi-
centrique ré-
trospective 

Patients 
IgG4-RKD 

Analyse cli-
nique et histo-
logique 

Fonction ré-
nale, rechute 

Fibrose tubulaire = mauvais pronostic 

Chen J, 2021, 10, 
Chine   

Décrire inflamma-
tion orbitaire 
MAG4 

Cohorte ré-
trospective 

Patients 
avec IOI 
MAG4 

Analyse cli-
nique et histo-
logique 

Réponse au 
traitement 

Bonne réponse aux corticoïdes, rechute 20 % 

Danlos FX, 2017, 
13, France   

Décrire le che-
vauchement 
entre vascularites 
ANCA et MAG4 

Étude multi-
centrique 
descriptive 

Patients 
avec 
ANCA+ et 
MAG4 

Sérologie, his-
tologie, clinique 

Présentation 
mixte, réponse 
au traitement 

Syndrome de chevauchement rare mais réel 

de Sainte Marie B, 
2022, 14, France   

Décrire MAG4 
chez enfants et 
jeunes adultes 

Étude des-
criptive multi-
centrique 

Patients < 
25 ans avec 
MAG4 

Analyse cli-
nique 

Phénotypes, 
organes at-
teints 

Atteinte multi-organes, bonne réponse aux 
corticoïdes 

Della-Torre E, 
2015, 15, Italie   

Évaluer le métho-
trexate en entre-
tien 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
MAG4 en 
rémission 

MTX après in-
duction 

Taux de re-
chute 

MTX bien toléré, efficace en entretien 

Della-Torre E, 
2021, 16, Italie   

Évaluer efficacité 
rituximab biosimi-
laire 

Cohorte 
prospective 
ouverte 

Patients 
MAG4 

Traitement par 
CT-P10 

Réponse cli-
nique, tolé-
rance 

Réponse 80 %, bonne tolérance 

Ebbo M, 2014, 
19, France   

Utilité du PET 
scan dans MAG4 

Étude rétros-
pective multi-
centrique 

Patients 
MAG4 

Imagerie 
TEP/CT 

Stadification, 
réponse au 
traitement 

TEP utile pour suivi et extension 

Ebbo M, 2017, 
20, France   

Efficacité à long 
terme du rituxi-
mab 

Étude natio-
nale rétros-
pective 

Patients 
MAG4 

Rituximab Réponse cli-
nique, rechute 

Réponse 90 %, rechute 30 % 

Ebbo M, 2017, 
21, France   

Manifestations 
ophtalmiques 
MAG4 

Série de cas Patients 
MAG4 
avec at-
teinte ocu-
laire 

Traitement im-
munosuppres-
seur 

Réponse cli-
nique 

Bonne réponse, rechute modérée 

Flament T, 2016, 
22, France   

Caractéristiques 
asthme avec IgG4 
élevé 

Étude des-
criptive 

Patients as-
thmatiques 

Dosage IgG4 Phénotype cli-
nique 

IgG4 élevé associé à forme sévère 
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Forestier A, 2018, 
24, France   

Différencier 
MAG4 de fibrose 
rétroperitoneale 

Étude histo-
logique 

Patients 
avec fi-
brose con-
firmée 

Imagerie et his-
tologie 

Pattern radio-
logique 

Pas de pattern spécifique MAG4 

Gan L, 2021, 25, 
Chine   

Étude rétrospec-
tive sur 573 pa-
tients MAG4 

Cohorte mul-
ticentrique 

Patients 
MAG4 

Analyse cli-
nique 

Atteinte oph-
talmique 

Différences selon sexe et âge 

Hart PA, 2013, 
29, USA/Ja-
pon/Europe   

Suivi à long terme 
de la pancréatite 
auto-immune 

Étude multi-
centrique in-
ternationale 

Patients 
AIP type 1 

Traitement et 
suivi 

Rémission, re-
chute 

Rémission prolongée, rechute 20 % 

Katz G, 2024, 32, 
USA   

Corrélation IgG1 
et hypocomplé-
mentémie 

Étude rétros-
pective 

Patients 
MAG4 

Dosage IgG1 Complément, 
organes at-
teints 

IgG1 élevé = risque hypoC 

Kaya Akca U, 
2025, 33, Turquie   

Registre pédia-
trique MAG4 

Étude multi-
centrique 

Enfants 
avec 
MAG4 

Analyse cli-
nique 

Phénotypes, 
organes 

Atteinte multi-organes fréquente 

La Rosa A, 2020, 
38, France   

Décrire les orbi-
topathies inflam-
matoires en mé-
decine interne 

Étude rétros-
pective mo-
nocentrique 

31 patients 
consécutifs 

Imagerie, séro-
logie, biopsie 

Réponse au 
traitement 

MAG4 fréquente dans IOI ; corticoïdes effi-
caces 

Masamune A, 
2017, 45, Japon   

Évaluer l’intérêt 
d’un traitement 
prolongé par cor-
ticoïdes 

Essai rando-
misé contrôlé 

Patients 
avec pan-
créatite 
auto-im-
mune 

GC longue du-
rée vs arrêt 

Rémission, re-
chute 

Traitement prolongé réduit les rechutes 

Muller R, 2021, 
49, France   

Décrire les at-
teintes thora-
ciques et les pat-
terns d’imagerie 

Étude multi-
centrique 
descriptive 

Patients 
MAG4 
avec at-
teinte tho-
racique 

Scanner, TEP, 
histologie 

Type d’at-
teinte, réponse 
au traitement 

Patterns variés ; stéroïdes efficaces en 1ʳᵉ 
ligne 
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Murphy JD, 
2023, 51, USA   

Décrire les carac-
téristiques cli-
niques et histolo-
giques de la mala-
die à anticorps 
anti-bordure en 
brosse 

Étude rétros-
pective multi-
centrique 

Patients at-
teints de 
néphropa-
thie à anti-
corps anti-
bordure en 
brosse 

Analyse histo-
logique et séro-
logique 

Présentation 
clinique, histo-
logie, auto-an-
ticorps 

Maladie rare, souvent associée à MAG4, ré-
ponse variable aux traitements 

Peng L, 2024, 54, 
Chine   

Évaluer l’arrêt des 
immunosuppres-
seurs et des corti-
coïdes faibles 
doses chez pa-
tients stables 

Essai rando-
misé multi-
centrique ou-
vert 

105 pa-
tients 
MAG4 en 
rémission 
stable 

Comparaison 
arrêt vs main-
tien traitement 

Taux de re-
chute, réponse 
clinique 

L’arrêt contrôlé est possible chez certains pa-
tients, mais nécessite suivi étroit 

Shimizu M, 2015, 
57, Japon   

Comparer les mo-
dalités d’imagerie 
pour différencier 
MAG4 et syn-
drome de Sjögren 

Étude com-
parative 

Patients 
avec da-
cryoadé-
nite/sia-
ladénite 

Échographie, 
IRM, scintigra-
phie 

Sensibilité, 
spécificité, dif-
férenciation 

L’échographie est utile pour distinguer 
MAG4 de Sjögren 

Strehl JD, 2011, 
61, Allemagne   

Étudier la pré-
sence de plasmo-
cytes IgG4+ dans 
inflammations 
non spécifiques 

Étude histo-
logique 

Biopsies de 
tissus in-
flamma-
toires di-
vers 

Immunohisto-
chimie IgG4 

Densité de 
plasmocytes 
IgG4+ 

Présence fréquente d’IgG4+ sans MAG4 → 
importance du contexte clinique 

Su Y, 2015, 63, 
Chine   

Évaluer les taux 
sériques d’IgG4 
dans MAG4 et 
autres maladies 

Étude trans-
versale 

Patients 
MAG4 et 
autres pa-
thologies 

Dosage IgG4 
sérique 

Sensibilité, 
spécificité 

IgG4 élevé n’est pas spécifique → nécessite 
corrélation clinique 

Takano K, 2016, 
64, Japon   

Étudier les carac-
téristiques histo-
logiques des 
glandes salivaires 
dans MAG4 

Étude des-
criptive 

Patients 
avec at-
teinte glan-
dulaire 

Biopsies sali-
vaires 

Infiltrat, fi-
brose, IgG4+ 

Confirme critères histo de MAG4 dans 
glandes salivaires 
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Vaglio A, 2012, 
67, Italie   

Explorer la ré-
ponse IgG4 dans 
le syndrome de 
Churg-Strauss 

Étude immu-
nologique 

Patients 
avec vascu-
larite 

Dosage IgG4, 
histologie 

Présence 
IgG4+ 

IgG4 peut être présent dans autres maladies 
auto-immunes 

Wallace ZS, 
2015, 68, USA   

Décrire les carac-
téristiques cli-
niques et biolo-
giques de 125 pa-
tients MAG4 

Étude obser-
vationnelle 

Cohorte 
multicen-
trique 

Analyse cli-
nique, biolo-
gique, histolo-
gique 

Symptômes, 
IgG4 sérique, 
biopsies 

Variabilité des présentations, importance du 
diagnostic combiné 

Wallace ZS, 
2016, 69, USA   

Identifier les fac-
teurs prédictifs de 
rechute après ri-
tuximab 

Étude de co-
horte 

Patients 
traités par 
rituximab 

Suivi longitudi-
nal 

Taux de re-
chute 

IgG4 sérique élevé et atteinte multi-organes 
= risque accru de rechute 

Wallace ZS, 
2020, 70, USA   

Créer un registre 
international de 
patients MAG4 

Étude multi-
centrique ob-
servation-
nelle 

978 pa-
tients 

Collecte stan-
dardisée de 
données 

Phénotypes, 
traitements, 
évolution 

Registre utile pour affiner les critères et trai-
tements 

Wallace ZS, 
2023, 72, USA   

Estimer inci-
dence, préva-
lence et mortalité 
MAG4 

Étude épidé-
miologique 
sur base de 
données 

Adultes as-
surés aux 
USA 

Analyse de 
données de 
santé 

Incidence, 
mortalité 

Maladie rare mais sous-diagnostiquée ; mor-
talité faible 

Wallace ZS, 
2019, 73, 
USA/EU   

Décrire les phé-
notypes cliniques 
de la MAG4 

Étude trans-
versale inter-
nationale 

2 cohortes 
multicen-
triques 

Analyse cli-
nique et statis-
tique 

Phénotypes, 
organes at-
teints 

4 phénotypes identifiés ; aide au diagnostic 
personnalisé 

Wang Y, 2020, 
74, Chine   

Comparer leflu-
nomide + GC vs 
GC seul pour pré-
venir les rechutes 

Essai rando-
misé 

Patients 
MAG4 en 
rémission 

Traitement 
combiné vs mo-
nothérapie 

Taux de re-
chute 

Leflunomide + GC réduit significativement 
les rechutes 

Wu Q, 2017, 75, 
Chine   

Comparer doses 
moyennes vs 
fortes de GC pour 
induction de ré-
mission 

Essai rando-
misé prélimi-
naire 

Patients 
MAG4 ac-
tifs 

GC 0,6 vs 1 
mg/kg/j 

Réponse cli-
nique, rechute 

Doses moyennes aussi efficaces, moins d’ef-
fets secondaires 
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Yunyun F, 2017, 
76, Chine   

Évaluer cyclo-
phosphamide + 
GC dans MAG4 

Essai ouvert Patients 
MAG4 ac-
tifs 

Cyclophospha-
mide + GC 

Réponse cli-
nique, rechute 

Traitement efficace, bien toléré 

Yunyun F, 2019, 
77, Chine 

Évaluer myco-
phénolate mofétil 
faible dose dans 
MAG4 

Essai rando-
misé 

Patients 
MAG4 

MMF faible 
dose + GC 

Réponse cli-
nique, rechute 

MMF efficace et bien toléré en entretien 
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