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ContexteContexte
Mr G, né en 1958, caucasien, acrobate, vous consulte 
pour lombalgies, douleurs face antérieure des cuisses pour lombalgies, douleurs face antérieure des cuisses 
et douleurs diffuses, de rythme mixte.

Antécédents :

▪ Médicaux :

▪ Névrose paranoïaque

▪ Chirurgicaux : Aucun

Traitement au long cours :

▪ SOLIAN (Amisulpride) 50mg par jour
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Histoire de la maladieHistoire de la maladie

▪ 2017 : apparition des douleurs, sans facteur ▪ 2017 : apparition des douleurs, sans facteur 
déclenchant, intensité progressivement croissante

▪ Introduction AINS : évolution plutôt favorable

▪ 2018-2019 : Arrêt des AINS entrainant une récidive 
des douleurs, apparition d’une asthénie et d’une des douleurs, apparition d’une asthénie et d’une 
fièvre récurrente

▪ Arrêt des spectacles mais persistance des  
symptômes

3



Examen physiqueExamen physique

▪ Absence de syndrome rachidien, manoeuvre de 

Lasègue et Léri indolore

▪ Hanches libres et indolores

▪ Absence d’arthrite

▪ Adénopathies infra-centimétrique inguinales, 

absence d’hépato-splénomégalie

▪ Examen cardio-pulmonaire, digestif, neurologique 

sans particularité
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Et la peau ?Et la peau ?

▪ Urticaire chronique du tronc et ▪ Urticaire chronique du tronc et 

racines des membres, non prurigineux,

évoluant par poussée (depuis 2016)

▪ Biopsie cutanée : compatible avec 
une dermatite urticarienne

▪ Résistante aux anti-histaminiques
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BiologieBiologie

▪ NFS : anémie 12,4g/dL, normocytaire ; plaquettes ▪ NFS : anémie 12,4g/dL, normocytaire ; plaquettes 

445G/L ; Hyperleucocytose à PNN (14,14G/L dont 

11,71 PNN)

▪ CRP 76,8 mg/L

▪ BHC, TP, TCA, fonction rénale (DFG 86ml/min), 

calcémie, ionogramme, vitamine B9, B12, 

Béta2microglobuline, LDH, TSH, C3 & C4 : normaux
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BiologieBiologie

▪ Bilan martial : ferritinémie 213ng/mL (N 30-400), fer ▪ Bilan martial : ferritinémie 213ng/mL (N 30-400), fer 

sérique 28µg/dL (N 59-158), ferritine glycosylée 34%

▪ AAN 1/80 ; Anti-ENA et ADN négatifs

▪ Sérologie HIV, TPHA-VDRL : négatif▪ Sérologie HIV, TPHA-VDRL : négatif
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Electrophorèse des protéines Electrophorèse des protéines 
plasmatiquesplasmatiques

▪ Pic monoclonal IgM Kappa à 3,3g/L

▪ Absence de protéinurie (0,11g/24h)

▪ Myélogramme non fait (après avis auprès de l’hématologue)
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ImagerieImagerie

▪Radiographie pulmonaire : discrète opacité infra-▪Radiographie pulmonaire : discrète opacité infra-
hilaire droite, émoussent du cul de sac pleural droit

▪Scanner thoracique : micronodule 2mm du 
segment apical lobaire inférieur droit : surveillance 
annuelle

▪Scanner lombaire : discarthrose pluri-étagée

▪TEP-Scanner : normal
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Votre diagnostic docteur ?Votre diagnostic docteur ?
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Diagnostic retenuDiagnostic retenu

Syndrome de SCHNITZLER
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Syndrome de SchnitzlerSyndrome de Schnitzler

▪ Décrit par le Dr SCHNITZLER (dermatologue) en 1972

▪ Maladie auto-inflammatoire de début tardif (50-55 

ans)

▪ Rare : près de 300 cas rapportés depuis 1972

▪ Ratio H>F

▪ Méconnu : délai diagnostic de 5 ans

▪ Evoluant par poussée
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Syndrome de SchnitzlerSyndrome de Schnitzler
▪ Signes cliniques :

‣ Urticaire chronique (1er signe ++) , peu ou non 
prurigineuse

‣ Fièvre récurrente (parfois >40°)

‣ Asthénie‣ Asthénie

‣ Douleurs osseuses (bassin, fémur, tibia), Myalgies, 
Arthralgies voire Arthrite

‣ Adénopathies, hépato-splénomégalie
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Syndrome de SchnitzlerSyndrome de Schnitzler

▪ Signes biologiques :

‣ Gammapathie monoclonale IgM, Kappa (90%)

‣ Hyperleucocytose (>10G/L)

‣ Syndrome inflammatoire (Augmentation VS & CRP)
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Syndrome de SchnitzlerSyndrome de Schnitzler

▪ Signes radiographiques :

‣ Ostéocondensation

‣ Hyperostose corticale (fémur distal - tibia proximal)

‣ Appositions périostées, lésions lytiques possibles

‣ Scintigraphie : Hyperfixation des zones douloureuses

‣ IRM : atteinte médullaire possible
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Syndrome de SchnitzlerSyndrome de Schnitzler
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Syndrome de SchnitzlerSyndrome de Schnitzler
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Syndrome de SchnitzlerSyndrome de Schnitzler
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Syndrome de SchnitzlerSyndrome de Schnitzler
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Syndrome de SchnitzlerSyndrome de Schnitzler
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Syndrome de SchnitzlerSyndrome de Schnitzler
▪ Principaux diagnostics différentiels :

‣ Urticaire chronique spontanée

‣ Maladie de STILL

‣ Vasculite urticarienne hypocomplémentémique

‣ Lupus érythémateux disséminé

‣ Cryoglobulinémie

‣ Hémopathie

‣ Cryopyrinopathie (CAPS)
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Syndrome de SchnitzlerSyndrome de Schnitzler
▪ Evolution:

‣ Amylose AA (patients non traités)

‣ Lymphome  (Maladie de Waldenström) (15 à 20%, 
après 20 ans d’évolution)

‣ Anémie inflammatoire chronique‣ Anémie inflammatoire chronique
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Syndrome de SchnitzlerSyndrome de Schnitzler
▪ Suivi à vie :

‣ Annuel voire bi-annuel

‣ NFS, CRP, VS, SAA

‣ EPP, dosage pondéral des Ig (augmentation de 0,5 
à 1g/L par an des IgM)à 1g/L par an des IgM)

‣ Fonction rénale, calcémie, fonction hépatique

‣ Bilan lipidique
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Syndrome de SchnitzlerSyndrome de Schnitzler
▪ Traitements :

‣ AINS (formes peu invalidantes)

‣ Colchicine 1mg/jour

‣ Corticothérapie (risque corticodépendance ++)

‣‣ Urticaire : Peu d’effet des anti histaminiques anti-H1
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Syndrome de SchnitzlerSyndrome de Schnitzler
▪ Une biothérapie ? Si oui laquelle…?

A. Anti-TNFα 

B. Anti IL-1

C. Anti IL-6

D. Anti IL-17

E. Anti CD20

F. Aucune
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Syndrome de SchnitzlerSyndrome de Schnitzler
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Syndrome de SchnitzlerSyndrome de Schnitzler
▪ Traitements :

‣ Anti-IL1 (Anakinra 100mg/jour, Canakinumab, 
Rilonacept)

‣ Anti IL6 (Tocilizumab)
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