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Conclusion  Cette étude suggére que les complications poten-
tiellement mortelles de la MSA surviennent trés tot, dans
un sous-ensemble particulier, que nous proposons de nom-
mer la maladie de Still de I'adulte Catastrophique. L’activation
macrophagique joue d’évidence un réle, mais la présentation cli-
nicobiologique, peu ou pas cytopénique, n’est pas celle des autres
syndromes hémophagocytaires secondaires de I'adulte. La fré-
quence de cette forme de MSA pourrait étre sous-estimée et reste
a clarifier a travers de larges cohortes multicentriques. D’autres
études sont nécessaires pour identifier les signaux d’alarme et défi-
nir la stratégie thérapeutique optimale.
Déclaration de liens d'intéréts  Les auteurs déclarent ne pas avoir
de liens d’intéréts.
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Introduction Au début de la pandémie de COVID-19, il n’y
avait pas de données sur l'infection par le SARS-CoV2 chez
les patients atteints de maladies dysimmunitaires. Une cohorte
francaise prospective multicentrique, la French RMD COVID
cohorte, a été constituée sous I'impulsion des sociétés savantes
suivantes : FAI2R/SFR/SNFMI/SOFREMIP/CRI/IMIDIATE. Devant
I'absence de données spécifiques chez les patients avec maladie
auto-inflammatoires (MAI), nous avons mené une étude ancillaire
a cette cohorte nationale afin de décrire I'infection par le SARS-
CoV2 chez les patients atteints d’'une MAI et d’essayer d’identifier
les facteurs de risque d’infection sévére voire de déces.

Patients et méthodes  Notre objectif principal était de comparer la
gravité de la COVID-19 chez les patients atteints de MAI par rap-
port aux autres patients inclus dans la cohorte nationale et atteints
de maladie dysimmunitaire non auto-inflammatoire. Les objectifs
secondaires étaient de comparer le pourcentage des décés et la
durée de I'hospitalisation chez les patients avec ou sans MAL.
Résultats  Cent dix-sept patients (64 femmes, 17 enfants) avec
MAI étaient identifiés et comparés a 1545 patients avec maladie
dysimmunitaire non auto-inflammatoire (non-MAI). Les MAI com-
prenaient les maladies monogéniques (n=67, dont 64 cas de fiévre
méditerranéenne familiale), la maladie de Behget (n=21), les MAI
inclassées (n=16),la maladie de Still 3 début adulte (n=9) ou pédia-
trique (n=5).

Dix adultes avaient développé une forme sévére (8,6 %) et 6 étaient
décédés ; ces derniers avaient au moins deux comorbidités ou
étaient sous corticostéroides. Dans le groupe MAI, au moins une
comorbidité était notée chez 35 % contre 57 % dans le groupe non-
MAL

Tous les patients d’'dge pédiatriques avaient une forme bénigne de
COVID-19 (n=17).

Aprés ajustement sur 1'dge, le sexe et le nombre de comorbidi-
tés, aucune différence significative n’a été trouvée entre les deux
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groupes concernant la durée d’hospitalisation et la gravité ou le
déces.

Sur le plan thérapeutique, dans le groupe MAI, les patients étaient
sous colchicine dans 61,5 % et sous anti-IL1 dans 10,3 %, alors que
dans le groupe non-MAI, les patients étaient sous corticothéra-
pie systémique inférieurs a 10 mg par jour (38,4 %), méthotrexate
(35,9 %), anti-TNF (30,4 %) et anti-IL6R (3,6 %).

Discussion  Les patients atteints de MAI étaient plus jeunes que
les patients non-MAI et tous enfants MAI présentaient une forme
bénigne de COVID-19 avec un excellent pronostic.

L’absence de différence d’évolution sévére de I'infection entre les
2 groupes suggére que le poids des comorbidités est plus important
que la maladie immunologique sous-jacente.

La colchicine ne semble pas étre associée a une infection plus sévéere
ou plus bénigne.

Méme si I'effectif des patients sous biothérapie est faible, il n’y a
aucun signal concernant une plus grande susceptibilité des patients
recevant des biothérapies contre le TNF (n=4) ou I'lL1 (n=_8) a étre
plus sensibles au COVID-19.

Conclusion Les patients avec FMF ont fait le plus d’infection a
COVID19 parmi les MAI, ce qui s’explique simplement par le fait
que c’est la plus fréquente des MAI au monde (et en France).

La prise chronique de colchicine ou de biothérapies anti-cytokines
pro-inflammatoires n’était pas associée a un surrisque de COVID-
19.

Au total, les MAI ne semblent pas associées a une forme plus grave
de COVID-19, sauf en cas de comorbidités multiples et de prise
chronique de corticoides oraux > 10 mg/j.
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