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Introduction

Patient ayant pour diagnostic un adénocarcinome pulmonaire confirmé en anatomopathologie, présentant des hyperfixations 
atypiques au TEP scanner  (glandes submandibulaires, fibrose rétropéritonéale, adénopathies, nodules pulmonaires) avec une 
élévation significative du taux d’IgG4. Diagnostic finalement porté d’une maladie associée aux IgG4 avec forme pulmonaire pseudo-
tumorale mimant un adénocarcinome pulmonaire.

Observation

Homme, 78 ans, au seul antécédent de sous maxillite chronique, 
admis dans le service de médecine interne pour découverte 
d'hyperfixations atypiques dans le cadre d’un bilan de cancer 
pulmonaire pré-chimiothérapie. 

Anamnèse : Masse pulmonaire découverte dans le cadre d’un 
bilan de dyspnée. Diagnostic initial d'adénocarcinome posé par 
biopsie transbronchique : 

- histologie : cellules anormales dans la paroi bronchique, 
réaction inflammatoire non spécifique.

- immunohistochimie : TTF1+, ALK négatif, ROS négatif.
Au TEP scanner, hyperfixations atypiques : masse pulmonaire, 
adénopathies médiastino-hilaires bilatérales, du muscle psoas 
droit et des glandes sous maxillaires. Les biopsies du psoas, des 
adénopathies et de la glande sous maxillaire montrent une 
inflammation non spécifique.

Biologie : 
- CRP négative, NFS normale, pas d’insuffisance rénale
- Hémocultures stériles, sérologies VIH, VHC, VHB négatives
- EPS : gammaglobuline 8.8g/L, pas de pic monoclonal
- Bilan auto immun : AAN, ANCA, anti-phospholipides négatifs
- LBA : culture standard et mycobactéries négatives ; PCR BK, 

Pneumocystis jiroveci et toxoplasmose négatives
- IgG4 augmentées à 6.9 g/L (N : 0.040-0.860g/l)

Devant la suspicion de maladie associée aux IgG4 réactionnelle à 
l'adénocarcinome (sous maxillite, taux d’IgG4, adénopathies) une 
corticothérapie est instaurée en traitement d’épreuve à 1mg/kg. 
Nous observons alors une régression de l’ensemble des lésions à 
3 mois et une diminution des IgG4 à 2.59g/L. La relecture 
anatomopathologique de la glande-sous maxillaire et pulmonaire 
met en évidence un infiltrat lymphoplasmocytaire remplissant les 
critères diagnostics de maladie associée aux IgG4. 
Un traitement par Rituximab est par la suite instauré et nous 
observons une rémission complète de la maladie à 2 ans.

Conclusion

Ce cas permet de montrer un exemple d’atteinte pseudo-tumorale de la 
maladie associée aux IgG4, pouvant conduire à une prise en charge non 
adaptée. Des lésions atypiques suspectes de néoplasie doivent faire évoquer 
ce diagnostic, cette maladie restant encore sous diagnostiquée avec une 
prévalence non connue et une incidence faible.

La maladie associée aux IgG4 comprend des atteintes d’organe 
variées, parmis les atteintes pulmonaires nous retrouvons : des 
nodules, des masses, des adénopathies, des épaississements ou 
des épanchements pleuraux. La biopsie associée aux atteintes 
cliniques, et biologiques permettent souvent d’établir le 
diagnostic.

Dans le poumon, TTF-1 (Thyroid Transcription Factor-1) est un des 
gènes de régulation du développement pulmonaire marqueur des 
pneumocytes (épithélium des alvéoles et bronchioles). Sa 
positivité dans la recherche de cancer pulmonaire permet de 
différencier des cancers d’origine pulmonaire de métastases 
d’autres organes. Sa positivité sans cellule anormale associée ne 
pose en revanche pas le diagnostic de néoplasie.
Dans ce cas, des cellules TTF-1 positives étaient identifiées dans 
des unités bronchiques (et non des unités terminales : 
bronchioles, alvéoles), ce qui a conduit à l’interprétation d’une 
pathologie tumorale. La réaction inflammatoire d’une maladie 
associée aux IgG4 est également peu spécifique et peut conduire 
à des diagnostics erronés.

TEP scanner de suivi à 3 mois : 
Régression complète de 
l'ensemble des lésions

TEP scanner initial, hyperfixations :
- Pulmonaire apicale droite
- Médiastino-hilaires bilatérales
- Sous maxillaire droite
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