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Rationnel scientifique : 

La maladie de Still de l’adulte (MSA) est un syndrome auto-inflammatoire systémique rare, de 
cause inconnue, sans caractère familial (1). Bien que d’évolution globalement favorable, des 
complications potentiellement graves peuvent survenir et mettre en jeu le pronostic vital (2). Leur 
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risque de survenue est difficile à évaluer en l’absence de biomarqueurs clairement validés (3). Les 
complications cardiaques, potentiellement graves, peuvent affecter les trois tuniques du cœur et 
comprennent ainsi péricardite/tamponnade, myocardite et endocardites (2). 

 Jusqu’à présent, ces complications cardiaques ont été rarement étudiées, et la littérature 
retrouve surtout des cas isolés ou de petites séries de cas (4–6), avec de rares cohortes rapportées, de 
faibles effectifs et « mélangées » avec d’autres complications de la maladie (7–9). En outre, si le 
traitement de la MSA non compliquée est relativement bien établi, comme en témoigne un PNDS 
récent (10), avec notamment un recours en première intention aux corticoïdes à fortes doses, et si 
nécessaire à une biothérapie anti-IL1 ou anti-IL-6 de façon précoce, la prise en charge des 
complications est moins bien codifiée, faute d’études (1,2). Un travail récent a suggéré qu’un recours 
précoce à une biothérapie par anti-IL1 pourrait améliorer la réponse et le pronostic (7), mais ces 
données demandent à être confirmées du fait du faible effectif. 

 

Objectifs : 

- Etablir la plus grande cohorte de MSA compliquée d’atteinte cardiaque décrite à ce jour. 
- Décrire le profil clinique et paraclinique des patients avec MSA qui présentent une 

complication cardiaque, et essayer d’établir des facteurs de risque de développer une telle 
complication. 

- Décrire le mode évolutif, et éventuellement identifier des facteurs pronostiques. 
- Evaluer la réponse aux différents traitements (corticoïdes, traitements de fond conventionnels 

(csDMARDs) éventuels, biothérapies), afin de pouvoir définir une stratégie thérapeutique et 
des recommandations. 

 

Critères d’inclusion :  

- Age ≥ 16 ans. 
- Patient présentant une MSA « certaine » définie selon les critères de classification de 

Yamaguchi et/ou Fautrel (11,12) ET présentant au moins une des complications cardiaques 
suivantes : 

o Péricardite : définie par définie par au moins deux critères parmi une douleur 
thoracique typique (aiguë, soulagée par l’antéflexion), épanchement péricardique à 
l'échographie transthoracique, frottement péricardique, et modifications typiques de 
l'électrocardiogramme (élévation généralisée du segment ST généralisée) (13). 

o Tamponnade : définie comme une péricardite avec dysfonctionnement ventriculaire 
dû à un épanchement compressif. 

o Myocardite : définie par au moins deux critères parmi un taux élevé de troponine, 
lésion spécifique à l'IRM et dysfonctionnement du ventricule gauche (14).  

o Endocardite non-infectieuse : défini comme une endocardite typique sur l'évaluation 
échographique sans maladie infectieuse prouvée et une amélioration après 
traitement par corticoïdes ou autres immunomodulateurs/immunosuppresseurs 
(csDMARDs, biothérapie). 
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NB : les éventuelles hypertensions artérielles pulmonaires compliquant une MSA ne seront pas 
collectées dans ce travail, car elles font déjà l’objet d’une autre étude interactive du CRI 
(http://www.cri-net.com/recherche/etudes-interactives-du-cri/showEtude.asp?ID=81428930) 

 

Méthodologie : 
Etude observationnelle, multicentrique, rétrospective, nationale, impliquant les services de 
rhumatologie et médecine interne français. 

Collection des données cliniques et para-cliniques sur la MSA, les complications cardiaques et le 
traitement selon la fiche de recueil des données en pièce jointe.  Le recueil pourra être fait par l’équipe 
investigatrice sur la base des CRH. 

Les cas de maladie de Still avec complications cardiaques seront comparés à des témoins avec maladie 
Still sans complication cardiaque (cas–contrôles), du même sexe et du même âge, selon un rapport 1 : 
2. Ces cas-contrôles seront issus de la cohorte RaDiCo-ACOSTILL. 

 
Ethique :  

Les recherches portant sur des données rétrospectives sont exclues du cadre de la loi n° 2012-300 du 
5 mars 2012 relative aux recherches impliquant la personne humaine (dite loi Jardé), car elles ne 
portent pas sur des personnes mais sur des données. Par conséquent, l’avis d'un comité d'éthique n'est 
pas nécessaire pour les études descriptives rétrospectives en France, à condition que "les patients 
soient informés de l'utilisation de leurs données pour des projets de recherche sur leur(s) maladie(s) et 
qu'ils ne s'y opposent pas". 
 

Ainsi, en accord avec les directives de l’Unité de Recherche Clinique (URC) de l’hôpital de la Pitié-
Salpêtrière, il sera demandé pour chaque patient à l’investigateur de confirmer par écrit la non-
opposition du patient au niveau du paragraphe dédié de la fiche de recueil. 

 
Les cas-contrôles issus de la cohorte RaDiCo-ACOSTILL ont quant à eux signé un consentement 
autorisant l’exploitation de leurs données. 

 

Planning de travail : 

Appel à observations et collection des cas : janvier à juillet 2022. 

Analyses des données et rédaction de l’article : deuxième semestre 2022, pour soumission à 
publication prévue fin 2022. 

 

Nos engagements dans cet appel à observations du CRI 
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• Mener à bien ce projet qui constituera le sujet de thèse de Nadine SOLIMAN (interne DES de 
rhumatologie). 

• Associer chacun des contributeurs et le CRI aux communications et publication issues de ce 
travail. 
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