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Objectifs pédagogiques

— Savoir quand évoquer une origine
rhumatologique devant une douleur
d'allure digestive

— Connaitre les modalités du diag-
nostic d'une douleur d'allure diges-
tive d'origine rhumatologique

— Connaitre les principes de la prise
en charge thérapeutique

Conflit d’intérét
Aucun

Introduction

La douleur abdominale est l'un
des motifs de consultation les plus
fréquents en gastroentérologie (1).
Elle peut poser des problémes diagnos-
tiques, car beaucoup d'affections diges-
tives sont susceptibles de se révéler par
une douleur abdominale et certaines
douleurs a projection abdominale sont
des douleurs d'origine non digestive.
L'amélioration de la douleur, demande
premiere du malade, demeure souvent
un probléme thérapeutique.

L'analyse d'une douleur a projection
abdominale doit amener a s'inter-
roger sur deux points : s'agit-il d'une
douleur réellement d'origine diges-
tive ? La douleur viscérale a-t-elle
une autre composante, pariétale ou
musculaire, nécessitant une prise en
charge spécifique ?

Certaines douleurs de topogra-
phie abdominale sont des douleurs
d'origine non digestive (Table I). En
regle générale, ces douleurs sont
plutét aigués. Certaines pathologies
non digestives peuvent néanmoins
occasionner des douleurs plus chro-
niques [2].

Rappels d’anatomie
de l'innervation de la paroi
abdominale

La carte des dermatomes de la
paroi abdominale antéro-latérale
est presque identique a celle de la
distribution des nerfs périphériques.
L'exception se produit au niveau de
L1 ou la branche antérieure de L1
bifurque en nerfs ilio-hypogastrique
et ilio-inguinal. Chaque dermatome
commence postérieurement,
au-dessus du foramen intervertébral
par lequel le nerf spinal émerge de la
colonne vertébrale et suit le trajet des
cotes, autour du tronc. Le dermatome
T10 contient l'ombilic, alors que le
dermatome L1 inclut le pli inguinal.

La peau et les muscles de la paroi
antéro-latérale de l'abdomen sont
généralement innervés par les nerfs
suivants (fig. 1) :

— Les nerfs thoraco-abdominaux -
les parties distales, abdominales,
des branches antérieures des six
derniers nerfs spinaux (T7 a T11) ;
ce sont les nerfs intercostaux
inférieurs, distalement au rebord
costal.

« Affections rétro-péritonéales (anévrysme aortique, hématome, fibrose rétropétonéale).

+ Infarctus postéro-diaphragmatique.

+ Douleurs rachidiennes (ostéoporose, néoplasie, traumatisme...).
+ Hypertension intracrénienne, épilepsie a forme abdominale.

+ Hypercalcémie, acidose décompensée.

+ Insuffisance surrénale aigué, phéochromocytome.

+ Coliques de plomb.
* Syndrome d'hyper-immunaglobuline D.

Table 1. Affections non digestives pouvant donner des douleurs
a projection abdominale, le plus souvent aigués. Référence [2]
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Figure 1. Innervation de la paroi
abdominale : vue antérieure

— Les branches cutanées latérales
(thoraciques) : des nerfs spinaux
T7-T9 ou T10.

— Le nerf subcostal : la grosse branche
ventrale du nerf spinal T12.

— Les nerfs ilio-hypogastrique et
ilio-inguinal sont les branches
terminales de la branche ventrale
du nerf spinal L1.

Les nerfs thoraco-abdominaux
passent inféro-antérieurement,
depuis les espaces intercostaux pour
cheminer dans le plan neurovasculaire
entre les muscles oblique interne et
transverse, et se distribuer a la peau
et aux muscles de l'abdomen. Les
branches cutanées latérales émergent
de la musculature de la paroi antéro-
latérale pour pénétrer dans le tissu
sous-cutané, le long de la ligne axil-
laire antérieure (sous la forme de
branches antérieures et postérieures)
alors que les branches cutanées de la
paroi abdominale antérieure percent
la gaine du droit pour entrer dans le
tissu sous-cutané a courte distance
du plan médian. Parmi les branches
cutanées antérieures des nerfs thora-
co-abdominaux :

— Celles de T7 -T9 se distribuent a la
peau située supérieurement a l'om-
bilic.

— Celles de T10 innervent la peau
autour de l'ombilic.

— Celles de T11, avec les branches
cutanées du nerf subcostal (T12),
ilio-hypogastrique et ilio-in-
guinal (1) se distribuent a la peau
inférieure a 'ombilic.

Au cours de leur trajet a travers la

paroi abdominale, les nerfs thora-

co-abdominaux, subcostal et ilio-hypo-
gastrique s'anastomosent entre eux.

Les muscles de la paroi antéro-latérale
de l'abdomen recoivent une innerva-
tion multisegmentaire par les branches
antérieures des nerfs spinaux thora-
ciques inférieurs (T7-T12) et L1. Les
branches se rendent séparément
aux muscles (c'est-a-dire sans s'unir
en nerfs périphériques multiseg-
mentaires comme cela se produit
dans les membres), sous la forme
de cing nerfs thoraco-abdominaux
(T7-T11), un nerf subcostal (T12),
les nerfs ilio-hypogastrique et ilio-in-
guinal (L1) qui cheminent dans le
plan entre les deuxieme et troisieme
couches. Les branches cutanées
latérales se distribuent a la peau
latérale a la ligne médio-costale ;
les branches cutanées antérieures
se rendent a la peau médiale a la
ligne médio-costale. Excepté pour
L1, les cartes des dermatomes abdom-
inaux et des nerfs périphériques
sont identiques. Les dermatomes de
repérage sont le dermatome T10, qui
inclut l'ombilic et le dermatome L1 qui
contient le pli inguinal.

Douleurs d’origine
radiculaire

Lirritation des racines
thoraciques

Les racines nerveuses peuvent étre
irritées a leur sortie de la colonne
vertébrale. S'il s'agit des derniéres
vertebres dorsales ou des lombaires,
le trajet douloureux est celui d'une
ceinture abdominale, compléte ou
partielle. Les rappels anatomiques,
que nous avons effectués précédem-
ment, nous permettent assez facile-
ment d'identifier la ou les racines
nerveuses impliquées dans le
déclenchement de la radiculalgie.
Les arguments pour une origine
vertébrale sont le réveil par les
inflexions de la colonne, la sensi-
bilité anormale des tissus de la paroi
(pincez-les entre vos doigts, sans
presser sur les organes dessous),
la correspondance de la douleur
abdominale avec un point vertébral
du méme c6té, la morphologie favori-
sante (femme souvent assez forte
et cambrée, ceinture abdominale
relachée). [In'y a pas de troubles diges-
tifs (la douleur n'est pas rythmée par
les repas, il n'y a ni diarrhée ni consti-
pation), pas de pertes génitales ni de
brilures mictionnelles, pas de lien
entre la douleur et le cycle menstruel.

[l'y a autant d'étiologies de radiculalgies
thoraco-abdominales que de causes de
lombo-sciatalgies. Les examens d'im-
agerie et en particulier les radiogra-
phies du rachis dorso-lombaire de face,
de profil et de % ainsi que du bassin de
face en charge, la tomodensitométrie
lombaire et I'IRM lombaire permettront
ainsi d'identifier les discopathies
dégénératives avec ou sans hernie
discale, 'arthrose inter-apophysaire
postérieure, les kystes synoviaux
inter-apophysaires, les séquelles de
maladie de Scheuerman dorsale,
certains spondylolisthesis, certains
tassements vertébraux ostéopo-
rotiques, les pathologies tumorales
vertébrales, les atteintes inflamma-
toire des articulations inter-apophys-
aires postérieures dans un contexte
de rhumatisme inflammatoire axial.
Il n'est bien entendu pas possible ici
de détailler chacune de ces pathol-
ogies, mais un avis rhumatologique
s'impose dés qu'une étiologie radicu-
laire est envisagée, méme si les anom-
alies fréquentes de l'imagerie ne sont
pas toujours explicatives des douleurs
radiculaires.

Les dérangements
intervertébraux mineurs

Les dérangements intervertébraux
mineurs (DIM), en particulier de la
charniére dorso-lombaire, irritent la
branche antérieure et/ou postérieure
du nerf vertébral et sont fréque-
mment responsables de douleurs
projetées trompeuses. Ils peuvent
simuler une pathologie digestive
quand la branche antérieure du nerf
rachidien est concernée par ce trouble
de la statique vertébrale. La symptom-
atologie peut étre favorisée par une
recrudescence de l'activité profession-
nelle ou physique, une affection inter-
currente, sources de décompensation
d'un dérangement intervertébral
mineur jusque-la muet. L'atteinte de
la branche antérieure déclenche une
géne ou une véritable douleur, le plus
souvent unilatérale, de topographie
iliaque (fig. 3). Au niveau de la fosse
iliaque, la technique d'examen dite du
“pincé-roulé” retrouve une zone cellu-
lalgique. Le diagnostic est renforcé
par la découverte d'une atteinte
également du rameau postérieur du
nerf rachidien a l'origine d'une cellu-
lalgie de la fesse et d'une douleur a la
palpation appuyée de la créte iliaque
(“point de créte”). Un geste local (infil-
tration ou manipulation vertébrale)
permet souvent une régression de la
douleur [3].
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Figure 3. Le dérangement inter-vertébral dorso-lombaire.

(a) Branches du nerf rachidien qui est impliqué dans la survenue des phénomeénes
douloureux.(b) Projection douloureuse en cas d'atteinte du rameau postérieur du nerf.(c)
Projection douloureuse en cas d'atteinte du rameau antérieur du nerf [2]

Douleurs d’origine pariétale
et musculaire

L'existence d'une composante parié-
tale pourrait s'observer dans 10 a
15 % des douleurs abdominales. Elle
est souvent méconnue, cette mécon-
naissance conduisant a de nombreux
examens complémentaires inutiles.
La douleur est due notamment a une
atteinte des nerfs cutanés abdom-
inaux, en particulier celle de leur
branche antérieure qui, dans son trajet
au niveau du bord externe du grand

droit, traverse une gaine fibreuse ou le
rameau nerveux peut étre traumatisé.
Le conflit peut étre favorisé par l'aug-
mentation de la pression intra-ab-
dominale (fig. 4). Une composante
pariétale est suspectée devant une
zone localisée particuliéerement
douloureuse, notamment lors de la
toux et des mouvements. Lexistence
d'un signe de Carnett est un élément
clé pour le diagnostic : la flexion de
la téte sur le tronc majore la douleur
lors de la pression avec un doigt de
la zone douloureuse, alors que cette
manceuvre s'associe plutét a une dimi-

Fauwllel antdriour de k
gaine des dmita‘

Feudllet pmr.ériafff
de la gaine des droils

Muscle grand droit

LY
Cousginet adipeus

Pression intra abdominale

Figure 4. Mécanisme d'une douleur pariétale par conflit du rameau antérieur
d'un nerf cutané abdominal au niveau de sa gaine fibreuse au bord du muscle
grand droit de 1'abdomen [2]

nution de la douleur en cas de douleur
viscérale. L'injection d'un mélange
anesthésique-corticoide améliore la
douleur pariétale dans 60 a 90 % des
cas. Le nombre d'injections nécessaire
pour obtenir un effet symptomatique
peut varier de 1 a 6.

Les hernies de Spiegel se développent
a travers la ligne semi-lunaire, au
bord externe du muscle grand droit,
souvent au-dessous de ligament arqué
qui se situe en général a mi-distance
entre l'ombilic et le pubis. Le diag-
nostic est facile, lorsqu’existe a ce
niveau une tuméfaction impulsive a
la toux. L'examen peut étre plus diffi-
cile en cas de surcharge pondérale.
Surtout la hernie est souvent intra-
pariétale. L'échographie pariétale est
alors utile au diagnostic.

La douleur abdominale peut avoir
également une composante muscu-
laire. La contracture du muscle
psoas donne une douleur iliaque
uni ou bilatérale, souvent accen-
tuée a la poussée. La palpation de
la fosse iliaque identifie un muscle
psoas contracté et douloureux. Point
important pour le diagnostic : la
douleur se majore lors de la flexion
de la cuisse sur l'abdomen. L'étude
prospective de 74 malades consécu-
tifs ayant un syndrome de l'intestin
irritable défini par les critéres de
Rome Il nous a montré que ce spasme
n'était pas exceptionnel, puisqu'il
a été trouvé chez pres d'un malade
sur deux. Il pourrait étre favorisé par
certains mouvements de gymnastique
comme la pratique d'abdominaux ot
le psoas est sollicité pendant prés des
deux tiers du mouvement. [2]

Les douleurs enregard
du grill costal inférieur:
syndrome de Cyriax,
Syndrome de Tietze

et autres xyphodynies

Le syndrome de Cyriax est une
affection mal connue des cliniciens,
décrite pour la premiére fois en 1919
par E.F. Cyriax, chirurgien orthopé-
diste anglais. Il s'agit d'une douleur
liée a une subluxation du cartilage
des extrémités antérieures d'une des
derniéres cotes (8¢, 9¢ ou 10°) qui
emprisonne le nerf intercostal sus-
jacent (Fig. 5). La compression de ce
dernier, lors de certains mouvements
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ou de certaines postures, déclenche
la douleur. D'autres appellations ont
suivi, cOte glissante (slipping rib), céte
claquante (clicking rib), syndrome de
'extrémité costale (rib tip syndrome)
ou encore syndrome de la cbte
douloureuse (painful rib syndrome).
Lincidence de ce syndrome lors d'une
consultation pour douleurs abdomi-
nales chroniques est de 1,5 % dans la
série de Sanou et al. [4] et 1 % dans
la série de Monnin et al. [5]. Sur le
plan épidémiologique, on trouve un
sex-ratio de 2 a 3 en faveur des femmes
et une moyenne d'age variant de 47,5
a 50,6 ans selon les auteurs. Sur 100
observations, un traumatisme direct
est trouvé dans 71 cas et indirect dans
21 [6]. La symptomatologie est une
douleur en ceinture, basi-thoracique
et de caractére mécanique, déclenchée
par les mouvements du tronc et les
efforts, notamment de toux. 1l s'agit
d'une douleur initialement aigué,
qui peut devenir chronique en cas
de retard diagnostique. Elle évolue
souvent depuis plusieurs mois, entre
8 et 41 mois selon les séries, avant que
le diagnostic ne soit fait. L'atteinte est

Figure 5. Mécanisme du syndrome de Cyriax

le plus souvent unilatérale a droite
(67 % a 75 % des cas) et localisée a la
dixieme cOte par traumatisme direct
(coup de poing, chute, accident de la
voie publique), indirect (traction sur
les muscles intercostaux et abdomi-
naux, notamment lors de certains
sports comme la gymnastique, le
golf, ou le tennis) [7], ou microtrau-
matismes répétés. Un claquement est
parfois ressenti par le patient, lorsque
le cartilage luxé reprend sa place.
L'examen clinique utilise la manceuvre
du crochetage, permettant avec le
doigt positionné en dessous du rebord
costal de déclencher une douleur
en tirant vers le haut, ce qui a pour
conséquence de pincer le nerf ; cet
examen est quasi pathognomonique
du syndrome. E.M. Scott et al. [8]
proposent méme une triade diagnos-
tique : une douleur basi-thoracique
ou épigastrique, un point douloureux
exquis du rebord costal et une repro-
duction de la douleur par la manceuvre
du crochetage. Le syndrome de Cyriax
pouvant évoquer de nombreuses
affections thoraciques, abdominales
et/ou viscérales, est fréquemment a

l'origine d'une longue errance diag-
nostique. Dans un tiers des cas les
douleurs peuvent étre étiquetées
d'origine psychogeéne et conduire a
une évaluation psychologique [9].
Parmi les diagnostics différentiels
pariétaux, on retrouve le syndrome
de Tietze (inflammation douloureuse
des articulations chondrocostales
supérieures et sternoclaviculaires),
la xyphoidalgie (douleur sternale
déclenchée par les mouvements,
reproduite par la pression sur l'ap-
pendice xiphoide) et la compression
des nerfs cutanés abdominaux par
leur trajet dans la gaine fibreuse du
muscle grand droit (l'existence d'un
signe de Carnett est un élément clé du
diagnostic d'atteinte pariétale). Les
examens paracliniques sont inutiles la
plupart du temps, a l'exception de la
radiographie du gril costal, voire d'une
tomodensitométrie a la recherche de
fracture ou de microfissures de la céte
concernée. Meuvly et al. [10] recom-
mandent ['utilisation de 'échographie
visualisant la mobilité anormale du
cartilage avec subluxation lors de la
contraction des muscles abdominaux.
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Cependant, le faible nombre de cas
relatés dans la littérature ainsi que la
nécessité d'une formation spécifique
restreint l'indication de cet examen.
L'attitude thérapeutique est loin
d'étre codifiée. La plupart des auteurs
conseillent de traiter en fonction de
I'intensité des douleurs. Dans les
douleurs modérées, il est conseillé
le port d'un demi-bandage élastique
pendant 1 a 2 semaines, associé a des
antalgiques per os, ainsi qu'un soutien
psychologique [11]. Dans les douleurs
vives, l'infiltration locale de corti-
coides plus ou moins associée a de la
lidocaine 2 % fait céder immédiate-
ment la douleur, la guérison pouvant
nécessiter plusieurs infiltrations (de 1
a 6). Lamélioration de la douleur sur
le long terme varie entre 60 et 90 %
des cas. Léchec du traitement médical
peut conduire au traitement chirur-
gical qui consiste en la résection des
5 a 8 derniers centimeétres du carti-
lage luxé [12]. Ce traitement radical,
bien que rarement proposé, semble
avoir une efficacité proche de 100 %
[13]. La place de la mésothérapie est
parfois aussi discutée. Une meilleure
connaissance du syndrome de Cyriax
pourrait éviter nombre de retards
diagnostiques, devant une douleur
abdominale chronique.

Les douleurs abdominales en
rapport avec une pathologie
systémique a manifestation
rhumatologique

Dans ce chapitre, ne seront bien
entendu pas abordées les spondylar-
thropathies associées a des manifes-
tations digestives de type maladies
inflammatoires chroniques intesti-
nales. Il s'agira essentiellement de
traiter ici les douleurs abdominales
observées au cours de certaines
maladies inflammatoires comme le
TRAP syndrome, la maladie péri-
odique, le syndrome de Muckle-Wells,
ou le syndrome Hyper-IgD (Table 2).

TRAP syndrome

Le TRAPS (Tumor necrosis factor-Re-
ceptor-Associated Periodic Syndrome)
est une fiévre héréditaire intermit-
tente a transmission autosomique
dominante liée a des mutations du
récepteur 1A du TNF (le TNFRSF1A)
se traduisant par des acces doulou-
reux articulaires, abdominaux, muscu-
laires, cutanés, oculaires. L'origine

ethnique des patients est 1I'Europe
du Nord, mais non exclusivement. En
dehors des familles avec une trans-
mission dominante, il existe des
cas sporadiques. Sa prévalence est
estimée entre 1 et 9 cas pour 1 million.

L'age de début du TRAPS est variable,
mais le plus souvent avant 20 ans.
Les douleurs abdominales sont quasi
constantes, les arthralgies, les myalgies
fréquentes, les douleurs thoraciques
possibles, de méme que des céphalées,
et chez les hommes des douleurs
testiculaires. Les douleurs abdomi-
nales parfois extrémement vives s'ac-
compagnent le cas échéant de diarrhée
ou de constipation, de nausées, et
de vomissements. Les arthralgies
présentes chez environ deux tiers des
patients pendant les poussées sont
monoarticulaires ou oligoarticulaires
aux genoux, épaules, coudes, hanches
ou encore aux doigts, poignets, artic-
ulations temporomandibulaires. Les
arthrites sont plus rares ; un épanche-
ment synovial, parfois responsable
d'un flessum transitoire est possible.
Les myalgies fréquentes touchent un
groupe musculaire a la fois, volontiers
a la racine d'un membre supérieur
ou inférieur, avec gonflement, sensi-
bilité, augmentation de la chaleur
locale. Les douleurs thoraciques sont
d'origine pleurale (pleurésie aseptique)
ou musculaire pariétale. Une éruption
cutanée est assez fréquente. La peau
en regard des zones de myalgies
est érythémateuse, avec un cedeme
prenant le godet. Les zones d'érup-
tions maculaires érythémateuses ou
sous forme de plaques oedémateuses
migratrices ne sont pas toutes siege
de douleurs. L'éruption cutanée parait
épargner le visage. En revanche, un
cedéeme péri-orbitaire unilatéral ou
une conjonctivite douloureuse ou
les deux ensemble sont possibles au
cours des acces. Il n'y a pas de signes
cutanés histologiques de vascularite,
mais un aspect d'infiltrat périvascu-
laire et interstitiel de lymphocytes et
de monocytes.

Un examen d'imagerie par résonance
magnétique pratiqué dans le segment
de membre symptomatique a montré
dans un cas un aspect de myosite
localisée avec anomalie du signal
musculaire et du tissu sous-cutané
sans atteinte des fascias ou des artic-
ulations adjacentes [14] et dans un
autre cas [15] une fasciite confirmée
a l'examen histologique (fasciite avec
infiltrat de cellules mononucléées),
sans atteinte musculaire.

L'évolution de l'accés douloureux
est caractéristique. Les myalgies,
l"érytheme, l'atteinte articulaire
progressent vers la région distale
du membre en quelques jours ou
semaines chez la majorité des patients
(symptomatologie migratrice régio-
nale évocatrice), avec régression sans
séquelles. Les accés fébriles et doulou-
reux transitoires durent rarement
un a deux jours, souvent plus d'une
semaine, et quelquefois plusieurs
semaines.

Une réponse de phase aigué est
présente en crise avec une élévation
de la C-réactive protéine, une hyper-
leucocytose a polynucléaires neutro-
philes, et une consommation modérée
du complément [16]. Les immuno-
globulines sériques, en particulier les
IgA sont possiblement augmentées.
Quand il existe une élévation
des IgD, elle reste en dessous de
100 Ul/ml, contrairement au syndrome
hyper-IgD.

Le dosage du TNFRSF1A soluble en
inter-crise est inférieur a 1 ng/ml
chez la plupart des patients ayant
un TRAPS. Pendant un acces inflam-
matoire ses valeurs restent basses ou
parfois deviennent transitoirement
normales, alors que la concentration
du TNF est augmentée. Le dosage du
TNFRSF1A est interprété en fonction
de la clairance de la créatinine. Il
augmente en cas d'insuffisance
rénale, par exemple si le patient a une
localisation rénale d’amylose [17].

L'analyse de I'ADN génomique
confirme typiquement une mutation
du géne TNFRSF1A sur le chromosome
12p13. Les anomalies génétiques
donnent des mutations faux-sens
affectant les domaines extracellu-
laires du TNFRSF1A portant sur les
cystéines qui sous-tendent sa struc-
ture spatiale [14, 18]. Le TRAPS est
la situation ou l'on a reconnu pour la
premiere fois une mutation naturelle
d'un récepteur du TNF. Dans certains
cas, la symptomatologie est trés évoca-
trice du TRAPS, mais on ne retrouve
pas l'une des mutations actuellement
attendues, ce que McDermott appelle
le TRAPS négatif [19]. De tels patients
doivent faire l'objet d'études nouvelles
pour découvrir des mutations d'autres
geénes liés ou non au TNFRSF1A [20].

La présence de mutations du
TNFRSF1A est compatible avec le
statut porteur sain (la symptomatol-
ogie pour les patients souffrant de
TRAPS est de plus intermittente). Il
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est possible qu'il existe des formes de
TRAPS a expression clinique fruste :
fievres récidivantes isolées, myalgies
périodiques ou conjonctivites doulou-
reuses périodiques, difficiles a
rattacher au TRAPS [17].

Le nombre, l'intensité, la diversité, la
durée des crises sont variables d'un
sujet a l'autre et chez un méme sujet
d'une crise a l'autre. Les intervalles
libres d’accés varient de quelques
mois a plusieurs années, pendant
lesquels le patient peut oublier sa
maladie. Des facteurs déclenchent
des acces : un traumatisme localisé,
une infection bénigne. Tout se passe
comme si la présence du TNFRSF1A
muté est compatible avec 'absence de
signes cliniques et il faut un facteur
déclenchant pour provoquer les acces
caractéristiques intermittents. Des
complications peuvent résulter de la
corticothérapie répétée ou d'autres
traitements.

Une amylose AA, en particulier rénale,
hépatique, menacgant le pronostic
vital survient dans 25-40 % des cas
de TRAPS. Elle semble varier selon les
anomalies génétiques présentes dans
les familles. Un sujet atteint d’amy-
lose dans une famille implique une
surveillance plus grande des autres
membres de cette famille, mais le
risque n'est pas absolu. Le dépistage
se fait par le controle une fois par an
ou tous les six mois de la protéinurie.
Les dépots d’amylose provenant de
la protéine SAA (protéine amyloide A
sérique) sont visibles sur les coupes
tissulaires colorées par le rouge Congo
et prennent une coloration verte en
lumiére polarisée. 1l est utile sur le
long terme de contréler les tests d'in-
flammation, quand le patient est en
période sans manifestation clinique
évidente, a cause du risque d'amylose
AA.

La colchicine est inefficace et ne
prévient pas les acces ; son action
sur la prévention d'une amylose AA
n'est pas démontrée dans le TRAPS.
Les corticoides sont efficaces, a une
dose orale supérieure a 20 mg par
jour. Ills diminuent la sévérité et la
durée des accés inflammatoires qui
peuvent durer plusieurs semaines et
dans certains cas devenir subintrants.
La corticothérapie devient parfois
moins efficace ou doit étre pres-
crite plus fréquemment. L'hypothese
pathogénique d'un trouble de la
libération membranaire du TNFRSF1A
conduit a proposer un blocage de
I'action du TNF. L'Etanercept, protéine

de fusion comportant deux copies du
récepteur p75 du TNF lié au fragment
constant de I'Igl humaine est utilisée
pour le traitement du TRAPS. La dose
utilisée est de 25 mg d'Etanercept
en injection sous-cutanée deux fois
par semaine, mais pourrait étre dans
l'idéal adaptée selon le degré d'at-
teinte. Elle permet une atténuation
des effets du TNF en se liant au TNF
soluble et membranaire. Elle parait
intéressante, soit pour remplacer la
corticothérapie, soit pour réduire les
doses de corticoides pour controler
les acces du TRAPS [21,22]. Dans une
étude récente, elle ne permet pas
d'éviter les acces [23].

Maladie Périodique
(ou Fievre Méditerranéenne
Familiale (FMF)) [24, 25]

Les origines ethniques sont différentes
de celles du TRAPS : juifs surtout
sépharades, arméniens, arabes du
Moyen-Orient, arabes maghrébins,
turcs, et parfois autre origine médi-
terranéenne ou bien sujets n'étant ni
d'origine méditerranéenne, ni juifs.

Comme au cours du TRAPS, les
patients souffrent d’'accés douloureux
intermittents fébriles, articulaires,
abdominaugx, thoraciques (pleuraux),
avec une réponse de phase aigué,
un risque d'amylose AA et chez les
hommes de possibles épisodes de
scrotite.

La transmission de la maladie péri-
odique est en regle générale auto-
somique récessive a pénétrance
incomplete, dite encore horizon-
tale. La maladie périodique est
retrouvée sur une seule génération,
chez au moins un frére ou une sceur
du patient. Néanmoins, méme si
les mutations s'expriment a l'état
récessif dans la maladie périodique, la
transmission dans certaines familles
de maladie périodique peut apparaitre
« verticale » compte tenu de la grande
fréquence de I'hétérozygotie dans les
populations a risque. Sa prévalence
est plus élevée que celle du TRAPS,
entre 1 et 5/10000.

L'anomalie génétique est différente
entre la maladie périodique et le
TRAPS. Le géne de la maladie péri-
odique (sur le chromosome 16) appelé
MEFV (ME pour mediterranean et
FV pour fever) identifié en 1997,
comprend dix exons, et code pour une
protéine appelée pyrine ou marénos-
trine. Cette protéine fait partie de
la famille des protéines RoRet, qui
comprend aussi l'auto-antigene Ro52

et la RFP (Retfinger-protein). La
pyrine/marénostrine s'exprime dans
les polynucléaires neutrophiles. La
recherche d'une des différentes muta-
tions portant sur le géne MEFV est
devenue un outil pour le diagnostic
de la maladie périodique. D'autres
genes interviennent dans l'expression
de la maladie, sa gravité, ou encore
dans l'association avec une amylose
AA [21,22].

La durée des crises différencie la
maladie périodique et le TRAPS. Les
crises dans la maladie périodique sont
en regle générale plus courtes que
dans le TRAPS. Dans la maladie péri-
odique, la température s'éleve a 38 ou
39, voire 40 °C en quelques heures,
avec des frissons et se normalise en
12 a 36 heures, parfois quelques jours.
Le sommet de la crise est atteint en
deux a trois jours, et l'acces articulaire
régresse en une semaine environ (de
3 jours a plusieurs semaines), sans
habituellement de séquelle (font
exception quelques cas avec une
forme articulaire chronique en partic-
ulier a la hanche).

La fiévre disparailt avant la sédation
des douleurs. Il n'existe ni cedéme
péri-orbitaire ni conjonctive doulou-
reuse. Les myalgies localisées tran-
sitoires possibles dans la maladie
périodique, sont toutefois plus
évocatrices du TRAPS. L'éruption
de la maladie périodique doulou-
reuse siege parfois sur le tronc ou le
visage, avec des placards celluloder-
miques rouges vifs, mais surtout aux
membres inférieurs, en dessous des
genoux avec une peau rouge, infil-
trée, ressemblant a un érysipele, ou
aux mains. Cette localisation cutanée
aux mains ou pieds est évocatrice de
la maladie périodique. Dans le TRAPS,
I'éruption n'épargne que le visage.

Une péricardite est possible dans la
maladie périodique, de méme qu'une
splénomégalie, une hépatomégalie
(en dehors d'une localisation de
I'amylose) et d'autres manifestations
intermittentes, comme la méningite
périodique aseptique de caractéris-
tique discutée. Dans la maladie
périodique un déficit de l'inhibiteur
enzymatique du fragment Cb5a du
systeme du complément est présent
dans les liquides péritonéaux et syno-
viaux.

L'efficacité de la colchicine est en
faveur de la maladie périodique. La
colchicine a la posologie quotidi-
enne de 1 mg en une ou deux prises
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- . . S — Syndrome de

TRAPS ou fiévre hibernienne IMaIadle périodique IMuckIe-Wells a Syndrome hyper-IgD
[Transmission b Verticale [[Horizontale IVerticaIe Horizontale
Age de début Souvent < 20 ans, Vanable < 20 ans, souvent vers 4 ans |[Enfance Premiére année
Durée typique
des accés > 14 jours < 2 jours Variable 4-6 jours
fébriles
||Douleurs abdominales |Fréquentes Trés fréquentes ||Rares Fréquentes
Douleurs thoraciques [[Fréquentes, pleurésie ||Fréquentes, pleurésie |Rares INon décrites

Signes cutanés

Fréquents, pseudo-érysipéle

Variables pseudo-érysipéle

lILurticaire est incluse
dans la définition

Fréquents, macules papules

Autres signes

(OEdéme péri-orbitaire unilatéral,
conjonctivite, myalgies focales,
arthrite, orchite

||Péricardite, arthrite, orchite,
méningite

Surdité, arthralgies,
arthrite

Céphalées, adénopathies
cervicales, arthrite

Récepteur de type 1 du TNF en

Particularité taux Inhibiteur du C5a bas dans le, ., Taux d’'IgD sérique élevé
biologique . \liquide péritonéal ou synovial
sérique bas

H ’
Risque d‘une Oui Oui Oui Non
amylose AA I
Géne incriminé ITNFRS1A |IMEFV CIAS1 My
Site ou région
sl i 12p13 16p13.3 1q44 12q24
Protéine Récepteur du TNF de type 1A ||Pyrine/marénostrine Cryopyrine Mévalonate kinase
[Traitement [corticothérapie Biothérapie |[colchicine Symptomatique llsymptomatique

a L'urticaire au froid familiale est rapprochée de ce syndrome.

b Transmission verticale, maladie chez I'un ou les deux parents du patient ou chez au moins un oncle ou une tante ; transmission
horizontale, maladie chez au moins un frére ou une soeur du patient [3]. Pour la maladie périodique, la fréquence de I'hétérozygotie
dans la population a risque peut expliquer une transmission apparente « verticale » alors que les mutations sont récessives.

Table 2. Caractéristiques principales et traits distinctifs de quatre fiévres périodiques héréditaires
avec manifestations articulaires et abdominales intermittentes [42].

(parfois 1,5 a 2 mg/jour) prévient les
acces dans la majorité des cas et évite
la constitution d'une amylose AA. La
corticothérapie dans la maladie péri-
odique pourrait réduire 1'évolution de
certains acces lorsqu'elle est utilisée
précocement et a forte dose, mais
avec un risque de rebond si elle est
utilisée au long cours lors des essais
de sevrage. En pratique la place de la
corticothérapie au cours de la maladie
périodique est habituellement trés
réduite.

Syndrome de Muckle-Wells

Le syndrome de Muckle-Wells et 1'ur-
ticaire au froid familiale font aussi
partie des fievres héréditaires, avec
comme pour le TRAPS, une trans-
mission autosomique dominante.
Le syndrome de Muckle-Wells décrit
en 1962 dans une famille anglaise
comporte en plus des arthralgies ou
arthrites intermittentes avec une
réponse de phase aigué, une urticaire,
une surdité de perception neurosen-
sorielle d'aggravation progressive et
un risque d'amylose, en particulier
rénale. Les douleurs abdominales sont
rares. Les anti-inflammatoires sont
peu efficaces. L'anomalie génétique
porte sur le géne CIAS1 du chromo-
some 1 (en 1q44) [26], tout comme

pour l'urticaire au froid familiale
[27]. Ce syndrome décrit en 1940
débute dans la petite enfance et se
traduit par une urticaire survenant
quelques heures aprés une exposi-
tion au froid, dans une série récente
le délai minimal est de 90 minutes,
et pour des températures inférieures
ou égales a 22°C [28]. Il comporte
aussi des accés douloureux, fébriles,
avec frissons, arthralgies, arthrite,
conjonctivite, et un risque d'amylose
AA. La peau est parfois le siége aussi
de macules, de plaques érythéma-
teuses, de pétéchies. La protéine
correspondante au gene CIAS]1 a des
régions homologues avec celle de la
pyrine et est appelée compte tenu
des circonstances de sa découverte,
cryopyrine [29-31]. De plus en plus
de familles sont décrites en Europe, et
dans d'autres contrées. Ainsi au nord
de I'Inde, plusieurs membres d'une
famille ont une maladie caractérisée
par un début précoce d'accés inter-
mittents avec une fiévre durant
au-dela d'une semaine, une urtic-
aire, un ceedeme péri-orbitaire, des
arthralgies modérées a sévéres, une
réponse de phase aigué, une réponse
a la colchicine, des cas d'amylose AA
et des mutations sur le site chromo-
somique 1qg44 [32].

Certains rapprochent également deux
autres entités. Le CINCA (chronic,
infantile, neurological, cutaneous
and articular) syndrome appelé
aussi NOMID (Neonatal infantile
Onset Multisystem Inflammatory
Disease), ou des mutations sur le
gene CIAS1 sont décrites [33,34].
Et la neutropénie cyclique appelée
encore hématopoiése cyclique auto-
somique dominante, caractérisée
par des fluctuations cycliques du
nombre de polynucléaires neutro-
philes, de monocytes, d'éosinophiles,
de lymphocytes, de plaquettes et
de réticulocytes dans le sang circu-
lant avec des cycles en moyenne de
21 jours, parfois 15 a 35 jours. Les
périodes de neutropénie s'accom-
pagnent de fiévre, de malaise, d'ul-
cération des muqueuses et parfois
d'infections graves. Le géne de la
neutropénie cyclique (ELA2) a été
identifié et code pour une élastase
des polynucléaires neutrophiles [35].

Le syndrome hyper-lgD

Le syndrome hyper-IgD identifié
depuis 1983-1984 a des points
communs avec le TRAPS : acces
fébriles (non périodiques), arthral-
gies, arthrite, douleurs abdominales
intenses fréquentes, avec souvent une
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diarrhée, des nausées, des vomisse-
ments. Les signes cliniques dispara-
issent progressivement en quelques
jours, parfois plusieurs semaines. Les
signes articulaires peuvent se traduire
par une oligoarthrite, souvent
symétrique, qui manque lors des
premieres crises. Une éruption macu-
laire ou papulaire est possible. Une
réponse de phase aigué est présente
lors des accés. Le taux d'IgA sérique
est souvent augmenté.

Beaucoup d’'éléments opposent
toutefois le syndrome hyper-IgD et le
TRAPS. La plupart des patients souf-
frant du syndrome hyper-IgD sont
originaires d'Europe mais surtout
de Hollande, de France (toutefois
non exclusivement). Le syndrome
hyper-IgD débute en régle générale
avant l'age de dix ans, le plus souvent
des la premiere année (rarement
chez I'adulte). L'examen retrouve des
adénopathies, inguinales, axillaires et
surtout cervicales, bilatérales, parfois
une hépato-splénomégalie. Il n'y a
pas d'acces pleuraux. Surtout le taux
d'IgD est supérieur a 100 mU/ml ou
encore 140 mg/L, a deux dosages a
un mois d'intervalle. Il n'y a pas de
risque d'amylose. La prédisposition
au syndrome hyper-IgD est liée a des
mutations (non constantes toutefois)
du géne MVK codant la mévalonate
kinase sur le chromosome 12q24
[36-38]. La mévalonate kinase inter-
vient dans le métabolisme du méva-
lonate, intermédiaire dans la voie de
synthése du cholestérol. Le dosage de
la mévalonate kinase lymphocytaire
montre sa diminution [39]. Ce déficit
enzymatique n'est pas aussi profond
que dans l'acidurie mévalonique, qui
est due a d'autres mutations du gene
de la mévalonate kinase. L'efficacité
de la colchicine et des anti-inflam-
matoires (AINS, corticothérapie) est
inconstante et partielle [40]. Une
réponse incomplete sous Etanercept a
été notée [41].

Conclusion

Comme nous venons de le voir les
étiologies rhumatologiques aux
douleurs abdominales sont extréme-
ment nombreuses et variées. Il n'est
d'ailleurs pas possible d'étre parfait-
ement exhaustif, les causes allant
d'origines mécaniques relativement
simples a des tableaux systémiques
inflammatoires trés complexes.

Néanmoins il faut y penser lorsque les
examens cliniques et paracliniques
digestifs sont pauvres et aprés avoir
donc éliminé une étiologie digestive,
gynécologique, rénale ou vasculaire.

Un avis aupres d'un confrére rhuma-
tologue permettra alors d'étayer le
diagnostic et d'éviter ainsi parfois des
explorations invasives inutiles.
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LEs CINQ POINTS FORTS

La douleur abdominale est un mode de révélation de certaines
affections rhumatologiques et c’est l'imagerie en coupe du rachis
(TDM ou IRM) qui permet le plus souvent de poser un diagnostic.

Les radiculalgies thoraco-abdominales dorsales basses ou lombaires
d’'origine dégénératives, tumorales ou dans un contexte de rhuma-
tisme inflammatoire peuvent étre a l'origine de douleurs abdominales.

Les DIM (dérangements intervertébraux mineurs) sont respons-
ables de douleurs pariétales projetées par irritation de la branche
antérieure et/ou postérieure du nerf vertébral.

Des douleurs pariétales cutanées ou musculaires par atteinte
des nerfs cutanés abdominaux peuvent étre confondues avec des
douleurs abdominales.

En dehors des spondylarthropathies, certaines pathologies
systémiques rhumatologiques sont responsables de douleurs abdom-
inales : TRAP syndrome, maladie périodique, syndrome de Muckle
Wells, et syndrome hyper IgD.
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Questions a choix unique

Question1

Devant une douleur mécanique en regard des derniéres cotes, unilatérale, aggravée par la toux, les mouvements
et I'activité sportive, avec douleurs au crochetage, vous évoquez :

A. Une pneumopathie franche lobaire aigué
B. Une cruralgie

C. Un syndrome de Cyriax

D. Une xyphodynie

E. Une maladie périodigue

ooodoo

Question 2

Les dérangements intervertébraux mineurs (DIM), en particulier de la charniére dorso-lombaire :

A. Sont une pathologie grave et urgente

B. Nécessitent des explorations d'imagerie immédiates

C. Sont en général chirurgicaux

D. Irritent la branche antérieure et/ou postérieure du nerf vertébral
E. Entrainent des perturbations du transit intestinal

ooooo

Question 3

Le TRAPS (Tumor necrosis factor-Receptor-Associated Periodic Syndrome) :

A. Est lié a une mutation du gene TNFRSF1A

B. Est lie a une mutation du gene MEFV

C. Est appelé aussi Fievre Méditerranéenne Familiale
D. Se traite par administration de colchicine

E. Ne saccompagne jamais de fievre

codoo
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