RATIONNEL
La maladie de Still de l'adulte (MSA) est une affection rare, d'étiologie inconnue, caractérisée par un tableau clinique polymorphe. Les principaux symptômes sont une fièvre élevée, typiquement intermittente, un rash cutané et une atteinte articulaire. Au niveau biologique, une hyperleucocytose à polynucléaires neutrophiles associée à un syndrome inflammatoire biologique sont souvent observés. Une hyper-ferritinémie associée à une diminution de sa fraction glycosylée  (<20%) est un marqueur de l'activité de la maladie et constitue une aide au diagnostic.

A ce jour, le traitement proposé est largement empirique et les données sur son efficacité ont été extrapolées à partir de cas isolés et d’études rétrospectives sur des populations de petite taille. En effet, au cours de la MSA des études randomisées sont difficiles à mener en raison de la rareté de la pathologie et des variétés des formes cliniques. Plusieurs traitements ont été essayés dont les AINS, les corticoïdes, différents DMARDs et biothérapies avec des résultats variables en fonction des molécules utilisées. 
Récemment un autre médicament : Anakinra a montré des résultats prometteurs, il s’agit d’un inhibiteur recombinant du récepteur de l'IL-1 [IL-1Ra] (Kineret®) qui a l’AMM pour le traitement de la Polyarthrite Rhumatoïde. 
Ce traitement a été utilisé à la dose de 100 mg par 24 heures chez des patients ayant une MSA en échec de traitements de première intention. A partir de premiers cas décrits par Fujii et al en 2001, plusieurs études ont démontré l'efficacité de l'Anakinra, avec  un effet souvent spectaculaire en quelques heures. Il s’agissait toujours de courtes séries sur une période limitée, cependant l’efficacité de l’Anakinra dans la MSA à court terme est actuellement établie. Dans une ancienne étude à laquelle nous avons participé, nous avons éprouvé l’efficacité de ce traitement au cours de la MSA et ce à court terme.
L'effet de l'Anakinra à long terme reste cependant peu clair. Récemment, Naummann et al. ont rapporté une rémission à long terme chez 8 patients suivis depuis 2004.

Compte tenu de l'apparente efficacité de l'Anakinra dans le traitement de la MSA et du nombre restreint de données dont nous disposons à l'heure actuelle, la nécessité d’autres études est évidente.

Dans cette perspective, notre étude se propose d'évaluer l'efficacité et la tolérance au long terme du traitement par Anakinra chez les patients ayant une MSA.
Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive multicentrique sur toute la France. 

L’objectif principal est d’éprouver l’efficacité de l’Anakinra à long terme chez les malades ayant une MSA. 

Les objectifs secondaires sont :

- évaluer la maintenance thérapeutique ;
- évaluer la possibilité de diminuer à long terme les traitements de fond associés ;
- évaluer les possibilités de diminuer à long terme les traitements symptomatiques associés ;
- évaluer les possibilités d’espacer ou de diminuer les doses d’anakinra à long terme et, en cas de     rémission, la maintenance après arrêt du traitement ;
- préciser les causes d’arrêt du traitement par anakinra ;
- colliger les effets secondaires de l’anakinra qu’ils aient ou non conduit à l’arrêt du traitement.
Un questionnaire concernant la MSA sera adressé à plusieurs centres français qu’ils aient ou non participé à la première étude. Ce questionnaire sera rempli rétrospectivement par les praticiens. 

La population d'étude est représentée par les patients MSA traités par Anakinra suivis dans les principaux centres rhumatologiques en France.

Les critères d'inclusion sont représentés par la réponse aux critères de Yamaguchi pour la MSA.
CRITERES D'EVALUATION

L'évaluation sera conduite sur des données collectées rétrospectivement :
a) Initialement :
· données démographiques
· histoire de la maladie et ses caractéristiques cliniques et biologiques

· traitements précédents (traitement de fond conventionnel, biothérapies, corticothérapie systémique ou locale)

b)  A la date de la dernière visite:

· Evolution cliniques: DAS 28 et ses composantes individuelles, HAQ, EVA douleur et de l'activité globale de maladie, évolution du cadre clinique

· examens biologiques

· modalités de prescription de l’Anakinra
· effets secondaires éventuels
· éventuels autres traitements (dose et raison d'introduction)

· effets indésirables
· Si arrêt, raisons
Une réponse au traitement sera définie comme une résolution de symptômes systémiques et une amélioration du score de l'American College of Rheumatology (ACR) d'au moins 20%.

Les changements dans les examens biologiques seront aussi évalués.
· Réponse : selon les critères de l’ACR.
· Tolérance

· Maintien thérapeutique

        * Maintien

        *Arrêt pour rémission

           *Arrêt pout intolérance ou échappement
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