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Syndrome d’activation macrophagique récidivante chez une femme agée de 62 ans ’,u,/ Oe Geriate
revélatrice d’'une maladie de Still
Ben Brahim M, Daada S, Kechida M, Haommami S, Klii R, Khochtali |

Infroduction : le syndrome d’activation macrophagique (SAM) est une pathologie rare et souvent meconnue. Le diagnostic repose sur
I'association de signes clinique, biologique et histologique d’'hémophagocytoses. Cetfte affection peut compliquer divers maladies
Infectieuses, néoplasique et auto iImmune.
Observation :
3 il s’agit dune patiente dgée de 62 ans,
J n'ayants pas d'antécédents pathologiques notables.
3 Signe fonctionnel: fievre évoluant depuis 1 mois.
W L'examen clinigue :une fievre chiffree a 40°c

le diagnostic de SAM était retenu devant la thrombopénie, une hypertriglycéridémie, une hyperfibrinogenemi, une

hyperferritinémie a 40333 et la préesence d'images d’"hémophagocytoses a la ponction sternale
l Traitement: |la patiente a donc béenéficié de cure d'immunoglobuline. Devant la nette amélioration clinico- biologique la patiente a

eté mise sortante en attendant le reste du bilan étiologique.

3 L'évolution Six semaines plus tard: la patiente a été réadmise pour prise en charge

= une fievre évoluant pendant 5 jours

= des arthralgies des grosses articulations migratrice

= une eruption cutanee morbiliforme épargnant le visage non prurigineux ayant évolué pendant 2 jours
puis disparaissant sponfanément.

Une récidive de SAM a été retenue devant la récidive des mémes criteres
cliniques, biologiques ainsi que les images d’"hémophagocytoses a la
ponction sternale.

Une maladie de Still était retenue selon les criteres de Yamaguchi

Le traitemeént: la patiente a beneficie de cures d'immunoglobuline ainsi qu’une corticothérapie genérale a I'origine d'une amelioration
clinico- biplogigue durable.

Discussion:

v Le SAM est une pathologie probablement sous-estimée. Peu d’'études se sont intéressées aux particularités epidemiologiques
de cette pathologie. Son incidence globale au Japon a été estimée a 51,7 cas/an, incluant les SAM pédiatriques et ceux de
I'adulte es anomalies biologiques sont nombreuses mais non spécifiques. C'est leur association aux signes cliniques qui amene
a évoquer le diagnostic de SAM.

v C'est la ponction ou la biopsie medullaire qui fera le diagnostic montrant un phénomene d’'hémophagocytose :
macrophages ayant phagocyté des élements figurés médullaires ; des lymphocytes d’allure activée sont également notés
dans le myélogramme et le sang circulant. On trouve également des infiltrats contenant des macrophages activés dans
différents visceres (foie, rate, ganglions, etc.).

v' Parmi les maladies systémiques incriminées, le lupus systémique chez I'adulte et la polyarthrite juvénile (maladie de Still) chez

'enfant sont les plus frequemment rapportées dans la littérature

v Le SAM est une complication redoutable de la Maladie de Sfill, gui met souvent en jeu le pronostic vital. Sa rareté, tout
comme sa survenue souvent brutale et imprévisible, empéchent la réalisation de protocoles de recherche clinique. Une
difficulté majeure de sa prise en charge est qu'il peut étre déclenché par les traitements immunomodulateurs utilisés dans la
MS : cas rapportées apres I'infroduction de méthotrexate, anti-TNFa, anti-IL1, sels d'or...

v' La corticothérapie a haute dose, le plus souvent par bolus intraveineux de méthylprednisolone, reste le traitement de premier
recours dans cette pathologie inflammatoire

GL nclusion : le SAM associé a la maladie de Still est rare et grave. Son pronostic dépend essentiellement de la précocité de la prise en
A orge.

Imashuku S, lkushima S, Hibi S, Todo S. Langherans cell histiocytosis and hemophagocytic syndrome in Japan: epidemiological studies. Int J
Pediatr Hematol Oncol 1994; 1. 241-6.

Fukaya S, Yasuda S, Hashimoto T, et al. Clinical features of haemophagocytic syndrome in patients with systemic autoimmune diseases :
analysis of 30 cases. Rheumatology (Oxford) 2008 ; 47 :




