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Introduction

LLa maladie de Still de ’adulte et la maladie de Still de I’enfant ou la forme systémique de 1’arthrite juvénile 1diopathique constituent
aujourd’hu1 une seule maladie, 1l s’agit tout simplement de la maladie de Still.

C’est une maladie autoinflammatoire avec un profil clinique et évolutif hétérogene. Pres de 40% des patients €voluent sur un mode
chronique dont un tiers parmi eux presentent des arthrites €érosives. Le controle etroit de ’activité de la maladie est le seul garant d’une
rémission prolongee avec une prevention de la survenue de destructions structurales et de complications viscérales.

L’ objectif de ce travail est de proposer un score d’activite spécifique pour la maladie de Still valide, simple et utile pour 1’¢valuation de
I’activité de la maladie en pratique courante qu’il s’agit d’une forme systémique ou articulaire.

Patients et méthodes
Nous avons realise une etude descriptive prospective longitudinale nationale multicentrique a visée analytique.

Le recrutement des patients ayant une maladie de Still de I’adulte selon les criteres de Yamaguchi et ou Fautrel

(avec I’exclusion de toute autre cause) s’est fait de facon successive au niveau de 17 services (medecine interne,
rhumatologie et maladies infectieuses) de 2016 a 2020.

Apres une revue de la litteérature, 20 1items candidats pour 1’¢valuation de 1’activite de la maladie ont ¢t¢ intégres dans la
fiche technique. Les patients ¢taient mnitialement classés comme etant en maladie active ou 1nactive par le meédecin

traitant et le principal investigateur selon des definitions pre ¢tablies.

Un groupe d'experts a s¢lectionné les variables les plus fréquentes, reproductibles et objectives significativement modifices
en analyse statistique lors de la comparaison des patients du groupe actif et du groupe en rémission. Ces criteres

ont ¢te ponderes pour concevoir le score d’activite de la maladie de Still (SDAS).
Résultats

Au moment du diagnostic, tous les patients avaient une maladie active (n=80), tandis que 48 patients ¢taient en remission a 6
mois. Les criteres SDAS ont ete pondéres comme suit : fievre > 38,5 C° (1 point), eruption cutanee (1 point),

atteinte articulaire (arthralgie : 1 point, nombre d'articulations enflees 1-3 arthrites: 2 points, > 4 arthrites : 3 points),
¢valuation globale par le meédecin EVA > 5/10 ou une augmentation de I'EVA medecin > 2/10 (3 points), une EVA patient > 5
ou une augmentation de I'EVA patient > 2/10 (1 point) et de la CRP (> 10 mg/l: 1 point, > 100 mg/l : 2 points) [Table 1].

A 6 mois, le consensus a ¢te atteint pour 76 (95%) patients dont 40 en rémission (0-1 point), 8 en faible activit¢ de la maladie
(2-3 points), 16 en activit¢ moderee de la maladie (4-7 points) et 12 en activite se¢vere de la maladie (= 8 points) [Fig 1].
Analyse comparative entre les différents groupes de patients en fonction de P’activité de la maladie

L'evaluation globale par le medecin sur I'EVA ¢tait significativement plus €levee dans le groupe d'activite severe de la maladie
que dans le groupe d'activite moderee (2,8 +/- 1,27, 6 +/- 0,95, p < 10-6). De plus, la dose moyenne de corticosteroides etait
significativement plus ¢levee dans le groupe d’activite severe de la maladie que dans le groupe d’activite moderee (27,5 +/-
15,8,44,16 +/- 22,74, p = 0,02). La CRP moyenne ¢tait plus ¢levée dans le groupe a faible activite de la maladie que dans le
groupe mactif (17,4 +/- 6,6, 4,02 +/- 2,9, p = 0,05).

Vingt et un patients présentant un profil systemique ¢taient en rémission a 6 mois et ont ¢te reclasses selon le SDAS comme
maladie mactive (n = 18) et faible activite de la maladie (n = 3). L'analyse comparative a montre une différence

significative de la CRP entre le groupe de maladie nactive et le groupe de faible activité de la maladie respectivement
(4,83+/-3,38, 17,33+/-2,51, p=3.10-5). Les analyses statistiques comparatives faites au 12¢éme mois ont confirm¢ 1’interet

et la sensibilite de ce score [Table 2].
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Table 1: Score d’activite de la maladie de Still (SDAS) Table 2: Analyse de I’activite de la maladie au 12éme mois

Criteres*® _ Inactive Moderate Severe activity p

/, disease n=19 disease activity n=13 value

Fievre > 38.5 C° 1 point 60,00% - n=13
S 1 point SDAS 0-lpoint 47 points > 08 points

Joints involvement 50,00% 1 Physician VAS (0-10) 0.10+/- 0.45  3.15+/-0.89 5.69+/-1.1 p <10¢
Arthralgia 1 point | mean p<10-

1-3 arthrites 2 points 40,00% |

> 4 arthrites 3 points . Patient VAS (0-10)  0.31+/- 1.0 4.38+/-0.96 7.69+/-1.79  p=0.02
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Evaluation globale par le médecin = S RE 0118 % 30,00% S b=

o tation > 2/10 o o CRP mg/l (mean) 3.42+/-4.46 39.84+/-22.31 86.6+/-46.23 p=0.08

u une augmentation > ¢ p=0.03 0=0.004

Evaluation globale par le Patient>5 §E&:iJiji 1 20,00% - 15,70%

Ou une augmentation > 2/10 1050% Corticosteroids dose |3.68+/-3.66 | 11.5+/-6.8 13.6+/-5 p=0.06

CRP > 10 mg/l 1 point 10,00% mg/day (mean)

e L]1) mg/l P points I month before p=0.001
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Figure 1: Activit¢ de la maladie au 6°™ mois selon le score d’activite

Discussion

Les nouvelles recommandations EULAR 2024 ont défini une maladie cliniqquement inactive comme [’absence de symptomes liés a la
maladie avec une CRP négative. Le score DAVID est en cours de publication et permet de distinguer une maladie inactive d’une maladie en
faible activité ou active. Il est constitue des mé€mes 1tems du score SDAS, néanmoins sans inclure 1’¢évaluation par le medecin ni les
arthralgies et sans définir une activiteé severe de la maladie. Notre score SDAS est un score simple et sensible et 1l est calcul¢ par une
sommation sans besoin d’une application particuliere pour faciliter son utilisation en pratique courante et en recherche clinique.

Conclusion

Le score SDAS constitue une ¢valuation valide et sensible de ’activit¢ de la maladie et de la réponse thérapeutique dans la maladie de Still,

malgre ses manifestations hétérogenes et ses formes systemiques et articulaires. Une validation externe est souhaitable.
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