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Les constituants cliniques du Les constituants cliniques du 
syndrome inflammatoire syndrome inflammatoire 

�  Traduisent l’impact de l’orage 
cytokinique (IL1β, TNFα, IL6) sur : 
◦ La région hypothalamo­hypophysaire 

� Centres de la thermo­régulation 
� Centres de la satiété 
� Centres du sommeil 

◦ Les tissus périphériques et l’appareil 
locomoteur 

�  Manquent de spécificité et doivent être 
confortés par les perturbations 
biologiques simultanées traduisant la 
synthèse hépatique des protéines de la 
phase aiguë ou la stimulation de la 
granulopoïèse 

�  Ne signent par eux­mêmes que le 
phénomène inflammatoire, et non son 
caractère auto­déclenché 

fièvre 

anorexie 

somnolence 

myalgies 

asthénie



La courbe de temp La courbe de tempé érature rature 
est rarement aussi explicite est rarement aussi explicite 
que souhait que souhaité é 
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Le clinicien est donc confront Le clinicien est donc confronté é à à 
un d un dé éfi paradoxal fi paradoxal 

Comment évoquer 
une maladie rare 

(FMF : 10 000 patients 
recensés, MKD 190 !) 

devant des signes 
aussi triviaux ? 

fièv
re 

anorexie 

myalgies 

asthénie retard diagnostique 
moyen : 7 ans



Les d Les dé émarches intellectuelles marches intellectuelles 
dans l dans l ’é ’élaboration du diagnostic laboration du diagnostic 
: rappel : rappel 

� Diagnostic instantané : mise en jeu d’heuristiques 
(raccourcis mentaux) soit devant une situation clinique 
triviale soit du fait de l’expérience du praticien 

� Diagnostics élaborés, ou difficiles : 
◦ Procédure de reconnaissance de formes : en 
référence au corpus de connaissances académiques 
ou à des situations déjà rencontrées; démarche 
hypothético­déductive 
◦ Procédure à base physio­pathologique ou causale : 
identification de situations pathologiques complexes 
impliquant souvent plusieurs entités intriquées 
◦ Procédure probabiliste : inventaire systématique de 
groupes de pathologies faisant appel à la 
classification nosographique des maladies



proc procé édure dure 
probabiliste : probabiliste : 
é évoquer voquer 
syst systé ématique matique 
ment ment 
toutes les toutes les 
causes causes 
possibles de possibles de 
fi fiè èvre ??? vre ??? 
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Les grandes cat Les grandes caté égories susceptibles gories susceptibles 
d d ’ ’orienter le raisonnement probabiliste orienter le raisonnement probabiliste 
en situation d en situation d’ ’ incertitude incertitude 

caractère 
inflammatoire 

profil évolutif 

1 

ter rain 3 

présentation mono ou 
multi­viscérale 

2



Le caract Le caractè ère r re ré écurrent des current des 
symptômes symptômes 

�  Les accès paroxystiques de 12 à 71 heures sont en 
règle séparés par des intervalles libres spontanés, sauf 
dans le CINCA et dans quelques circonstances 
particulières : 
◦ FMF : formes compliquées d’arthropathie chronique 
(5 %) ou intriquées à une vascularite, une MICI, une 
connectivite 
◦ Syndrome familial associé au froid (FCAS) : asthénie, 
céphalées, myalgies possibles entre les crises 
◦ La surdité du MWS est permanente, croissante 
◦ Diagnostic tardif au stade d’amylose 

�  Trois accès au moins sont requis pour rendre 
pertinents les tests génétiques 
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L L ’ ’ int inté égration de la fi gration de la fiè èvre vre à à un un 
tableau clinique multi tableau clinique multi­ ­syst systé émique mique 

Les arthralgies ou arthrites sont 
constantes dans le CINCA, fréquentes 

dans la FMF (50­75 %), le TRAPS (66 % ) 
et le MWS, possibles dans le MKD; elles 
s’inscrivent le plus souvent dans un 

riche contexte séméiologique 
accompagnant le syndrome 

inflammatoire 

FMF  MKD  TRAPS  MWS  CINCA 
Douleurs 

thoraciques et/ou 
abdominales de 

sérite 
Douleurs scrotales 

Diarrhée, 
vomissements 
Éruption 

Douleurs abdominales 
Diarrhée, 

vomissements 
ADP cervicales 

Hépatosplénomégalie 
Rash 

Douleurs 
abdominales 
Œdème péri­ 
orbitaire 
Fasciite 

Douleurs abdominales 
Urticaire 

Conjonctivite 

Surdité permanente 

Dysmorphie faciale 
Anomalies oculaires 

Surdité 
Méningite chronique 

Retard mental 
ADP 

Érythème diffus 
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Le terrain : contexte ethnique, Le terrain : contexte ethnique, 
âge de d âge de dé ébut, ATCD familiaux but, ATCD familiaux 

Fièvres périodiques 
héréditaires 

�  FMF** : avant 20 ans 
(90 %), bassin 
méditerranéen 

�  TRAPS* : début 
variable (vers 10 
ans), non limité à 
l’Irlande et l’Ecosse 

� MKD** : avant 1 an, 
Pays­Bas et France 
notamment 

Cryopyr inopathies 
ou CAPS 

•  FCAS* (ancienne urticaire 
au froid) : avant 6 mois, 
parfois très précoce; 
Europe, Amérique du Nord 

•  syndrome de Muckle­ 
Wells* : première enfance 

•  CINCA* : premières 
semaines de la vie 

transmission autosomique *dominante   **récessive 
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Les diagnostics diff Les diagnostics diffé érentiels : si vous rentiels : si vous 
entendez un bruit de sabots, pensez entendez un bruit de sabots, pensez­ ­ 
vous d vous d’ ’abord abord à à un z un zè èbre bre ? ? 

◦ Maladies Infectieuses 
� Réactivation périodique d’un foyer infectieux 
limité 

� Evènements pluritopiques récurrents sous­ 
tendus par un déficit immunitaire 

◦ Affections dysimmunitaires : connectivites 
débutantes évoluant par poussées entrecoupées 
de phases de rémission spontanée (Still) 

◦ Allergies : évènements inflammatoires saisonniers 
ou rythmés par des prises médicamenteuses, le 
plus souvent peu intenses (fébricule, CRP limite) 

◦ Les manifestations auto­inflammatoires 
spécifiques d’organes (arthropathies micro­ 
cristallines, péricardite récurrente idiopathique) 
constituent sans doute un cadre nosologiquement 
proche des MAI systémiques 

Principaux 
diagnostics 
devant des 

manifestations 
inflammatoires 
intermittentes 
chez l’adulte



fièvre 

MAI 

En conclusion : En conclusion : 
Le cheminement raisonn Le cheminement raisonné é vers le vers le 
rare rare 

La fièvre 
est­elle 

inflammatoire ? 

L’inflammation 
est­elle 

récurrente ? 

Les causes 
plus fr équentes 

sont­elles 
exclues ? 

Le tableau 
est­il 

systémique ? 
articulations, peau, 

séreuses, tube digestif, 
organes lymphoïdes, œil 

début précoce des troubles, 
contexte ethnique, 

antécédents familiaux : 
raisonnement accéléré 

Les tests génétiques ne sont pas 
des examens de débrouillage. 

Le test thérapeutique (colchicine) 
garde une place incontestable.


