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IgG4-related disease
Stone JH et al. Arthritis Rheum 2012;64:3061–3067

Orbitopathies +++



Structures orbitaires et annexes

Graisse 
orbitaire



+ 

1/ Histologie:

- Lympho-plasmocytes IgG4
(IgG4/IgG total plasma cells > 50%)

- Fibrose/ sclérose tissulaire

Masaki et al. Ann Rheum Dis 2009



Glandes Lacrymales



Glandes Salivaires
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+ 

1/ Histologie:

- Lympho-plasmocytes IgG4

(IgG4/IgG total plasma cells > 50%)

- Fibrose/ sclérose tissulaire

2/ IgG4 sérique > 135 mg/l

Masaki et al. Ann Rheum Dis 2009



IgG4

Chen L et al. Clinical Case Report 2015







Comprehensive clinical criteria for 

IgG4-RD

Okazaki K et Umehara H. Int J Rheumatol. 2012

★



Ebbo M et al. Medicine 2012

Orbitopathies IgG4 et IOI ?



Critères Umehara

- Lympho-plasmocytes IgG4

(> 10/ HpF et IgG4/IgG total 
plasma cells > 50%)

- Fibrose (Storiforme)

- IgG4 sérique > 135 mg/l

- Eliminer diagnostics différentiels

Okazaki K et Umehara H. Int J Rheumatol. 2012

(40%)



Critères Umehara

- Lympho-plasmocytes IgG4

(> 10/ HpF et IgG4/IgG total 
plasma cells > 50%)

- Fibrose (Storiforme)

- IgG4 sérique > 135 mg/l

- Eliminer diagnostics différentiels

Okazaki K et Umehara H. Int J Rheumatol. 2012

(40%)



Deshpande V et al. Modern Pathology 2012





Critères Umehara 2011

- Lympho-plasmocytes IgG4

(> 10/ HpF et IgG4/IgG total 

plasma cells > 50%)

- Fibrose (Storiforme)

- IgG4 sérique > 135 mg/l

- Eliminer diagnostics 
différentiels

Okazaki K et Umehara H. Int J Rheumatol. 2012

Kamisawa T et al. Lancet 2015



Oles K et al. Med Sci Monit 2015



Wong AJ et al. PloS One 2014
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Wong AJ et al. PloS One 2014

52,5±18,9 mg/day

55,8±27,1 mg/day
NS



Traitements ?



Khosroshahi A et al. Arthritis & Rheumatology 2015.



Conclusion

• L’orbite est une cible importante !

• Spécificité du critère histologique (seuil à 100 hpf)?

– Diagnostic: 
• Confrontation de critères cliniques/ biologiques/ morphologiques et histologiques

• Eliminer diagnostics différentiels

• Facteur pronostic: Marquage IgG4?

– Etude de cohorte

→ Suivi prospectif +++
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Conclusion

• L’orbite est une cible importante !

• Spécificité du critère histologique (seuil à 100 hpf)?

– Diagnostic: 
• Confrontation de critères cliniques/ biologiques/ morphologiques et histologiques

• Eliminer diagnostics différentiels

• Marquage IgG4: facteur pronostic péjoratif ?

– Etude de cohorte

→ Suivi prospectif +++



Cohorte SIOI
PHRC national 2009 

Orbitopathies ? 

IgG4+

Syndrome 

d’Inflammation orbitaire
idiopathique (SIOI)

Profils évolutifs sous cortisone:

Rémission

Rechute

Résistance

Evaluation à M24 ? 

Maladies systémiques:

GPA/ EGPA/ SARCOIDOSE

IgG4-RD
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• Fin des inclusions: Juillet 2015

• 1er résultats:  

Congrès SNFMI   

Tours, Décembre 2015


