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Historiquement !

•Maladie Auto Inflammatoire :

•La Fièvre Méditerranéenne Familiale (FMF)

• Et le Syndrome Périodique Associé au 
Récepteur du Facteur de Nécrose Tumorale 
(TNF) (TRAPS).
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Evolution du concept !

•Dysrégulation du système immunitaire inné survenant 
chez des hôtes prédisposés

•Parfois associée à une activation secondaire de 
l'immunité adaptative

•Entraînant une inflammation inappropriée

•Séquençage de Nouvelle Génération NGS : monogénique
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Evolution du concept !

•Compréhension de l’immuno physiopathologie des :

•MAI monogénique rares : complexe 

•MAI polygénique courantes :

•AOSD : Adult-Onset Still Disease

•PFAPA : Periodic Fever, Aphthous Stomatitis, Pharyngitis, 
and Adenitis
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Classification 



Immuno Physio Pathologie 
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•Inflammasomopathies

•Interféronopathies

•Cytoskélopathies

•….
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Clinique



Chalenges pour le clinicien !

•La non spécificité des signes cliniques 

•Nombre de plus en plus élevé

•La rareté des ces pathologies

•La génétique : accessibilité, indications  
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Vignette 01

• Patient S. Fares âgé de 47ans 

•Marie et père de 3 enfants

•Agent à l’EHS Néphrologie Daksi

• Transférer du service des maladies infectieuses CHUC le 2/2/2025

• Séjour du 23/12/204 au 2/2/2025

•Motif : fièvre au long cours 

•Antécédant : thyroïdite d'Hashimoto 2018

•Antécédents familiaux : thyroïdite, DT2

Personal data



Vignette 01

•Admission au service des maladies infectieuses  : 
•Fièvre jusqu’à 40
•Sueurs nocturnes
•Alteration de l’état général
•Polyarthralgies

•Au cours de son hospitalisation :
•Éruption cutanée maculo papuleuse des deux membres 

supérieurs, spontanément résolutives, odynophagie et 
dysphonie
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Vignette 01

•GB : 36000

• Frottis : équilibre leucocytaire conservé, lymphopénie, pas de cellule 
anormales, myélémie 11%

• CRP : 428

• Ferritine : 3000

•Discrètes cytolyse et cholestase  (résolutives)

•Bilan rénal normal

• Electrophorèse des protéines : syndrome inflammatoire et 
hypoalbuminémie
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Vignette 01

•Bactériologie : Hémocultures, ECBU, recherche de BK, PCR 
GeneXpert, sérologie de Wright

•Virologie : B,C, HIV, CMV, EBV

•Marqueurs tumoraux

Personal data



Vignette 01

•Imagerie : Thorax, échocardiographie, échographie 
abdominale et pelvienne

•TDM cervico thoraco abdomino pelvienne : discrète 
hépatomégalie homogène, petit kyste rénal droit, petit 
épiplocèle ombilical, hypertrophie prostatique, séquelles 
de prostatite et rachis cervico dorso lombaire arthrosique
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Vignette 01

•Traitement : plusieurs antibiothérapies

•Le patient est transféré en médecine interne 2/2/2025 
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Vignette 01

•Clinque : 

•État général moyen, fébrile

•Une perte de 20 Kg en deux mois

•De petites adénopathies latérocervicales

•Paraclinique : 

•On a refait des examens ou on avait des doutes 

•CRP : 200

•Bilan immunologique est négatif
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Vignette 01

Principaux diagnostics différentiels 

PNDS Maladie de Still
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Vignette 01

Critères de classification 

PNDS Maladie de Still



Vignette 01

PNDS Maladie de Still

Critères de classification 



Vignette 01

PNDS Maladie de Still

Critères de classification 



Vignette 01

PNDS Maladie de Still

Critères de classification 



Vignette 01

•Le diagnostic de la maladie de Still de l’adulte est retenu 

•Traité comme telle 

•Rémission complète 
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Vignette 01

•Les risques sont nombreux :
•Risque des atteintes articulaires érosives irréversibles 
•Complication systémique de l’inflammation : risque 

cardiovasculaire 
•Amylose AA avec atteinte rénale et digestive 



Vignette 02

•Patient B. Aridj âgée de 23 ans

•Célibataire

•Étudiante 

•Antécédant personnel : négatif

•Antécédant familiaux : DT2

•Ménarche à 13 ans, cycle régulier 
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Vignette 02

•Angine traitée 2 schémas d’antibiothérapies en ambulatoire 

•Fièvre à 40

•Apparition : d’odynophagie, arthralgies genoux, poignet et 
épaules, douleurs thoraciques

•Hospitalisation : EPH El Bir le 2/9/2025

•CRP à 192 GB 23000 86% de neutrophile 

•Traitement antibiotique (5 schémas)
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Vignette 02

•Fièvre persiste 

•Echocardiographie : décollement péricardique 2 à 3 mm 
circonférentiel et une lame pleural gauche 

•Transférée au service le 18/9/2025
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Vignette 02

•Clinique : 
•Etat général moyen, pâleur cutanée, asthénique 
•Fièvre et frissons
•Arthralgies 
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Vignette 02

•Para clinique : 
•CRP à 162, VS à 62mm/1h
•GB 16000, 90% neutrophiles, Hb à 8,6 Ferritine à 3000
•Electrophorèse des protéines : syndrome 

inflammatoire
•Protéinurie des 24h à 445
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Vignette 02

•Echographie articulaire : synovite radiocarpienne garde 1

•Échocardiographie : épanchement péricardique de faible 
abondance 8 mm

•Échographie abdominopelvienne : splénomégalie, lame d’ascite, 
épanchement pleural 
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Vignette 02

•Para clinique : 

•Bilan infectieux
•Marqueurs tumoraux 
•Bilan immunologique
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Vignette 02

•Le diagnostic de maladie de Still de l’adulte est retenu

•Traitée comme telle

•Rémission complète 
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Intérêt d’un diagnostic précoce !

•Le clinicien doit être vigilent et évoque une MAI à 
chaque fois que l’occasion se présente

•Des signes non spécifiques mais !

•Le pronostic vital peut être engagé : SAM
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Conclusion

•Tout retard impacte la qualité de vie

•Tout retard peut entrainer des lésions organiques 
irréversibles

•Un diagnostic précoce et précis pour guider la 
thérapeutique  
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