
SED-SAMA

Dr Cristina Bulai Livideanu – CEREMAST Toulouse, Service de Dermatologie, CHU de Toulouse
livideanu.c@chu-toulouse.fr



SED

Qu’en savons nous? 



SED classification SED classification SED classification SED classification 



Pour quoi SED hypermobile?Pour quoi SED hypermobile?Pour quoi SED hypermobile?Pour quoi SED hypermobile?

• Expérience toulousaine

• a

• 10 patients diagnostiqués SED : 9 SEDh + un possible SED arthro-
calasique (génotypage COL1A1 et COL1A2 en cours) avec symptomes type 
SAMA

• CO002 Activation mastocytaire et syndrome d’Ehlers-Danlos ? 10 observations F. Pontille∗, H. Letournel, T. Moulinet, J. Corriger, J. Campagne, R. Jaussaud. 78e Congrès 

de médecine interne – Grenoble du 12 au 14 décembre 2018 / La Revue de médecine interne 39 (2018) A23–A102



Critères diagnostiques de Critères diagnostiques de Critères diagnostiques de Critères diagnostiques de 
SED SED SED SED hypermobilehypermobilehypermobilehypermobile



SAMA

Qu’en savons nous? 



SAMA définitionSAMA définitionSAMA définitionSAMA définition

• Suractivité biologique des mastocytes 

• Sans prolifération/accumulation des mastocytes (Mastocytose) où
existe également une suractivité biologique des mastocytes 



Activation et Activation et Activation et Activation et DégranulationDégranulationDégranulationDégranulation mastocytairemastocytairemastocytairemastocytaire
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SAMA critères diagnostiques (1)SAMA critères diagnostiques (1)SAMA critères diagnostiques (1)SAMA critères diagnostiques (1)

• Pas de consensus 

• Deux équipes différentes ont proposés des critères diagnostiques :

• Molderings et al, 2011

• Valent et al, 2012

• Deux points communs : 

�Eliminer une mastocytose cutanée et/ou systémique 

�Symptômes d’activation mastocytaire intéressant au moins deux 
organes, récurrents ou chroniques 





Flush



Urticaire et 

angiœdème



SAMA critères diagnostiques biologiques Valent SAMA critères diagnostiques biologiques Valent SAMA critères diagnostiques biologiques Valent SAMA critères diagnostiques biologiques Valent et alet alet alet al

• Augmentation calibrée de la tryptase par rapport à la valeur de base, pendant 
une crise d’activation mastocytaire 

• 20% de la valeur de base + 2μg/l 



SAMA critères diagnostique thérapeutique (Valent SAMA critères diagnostique thérapeutique (Valent SAMA critères diagnostique thérapeutique (Valent SAMA critères diagnostique thérapeutique (Valent et alet alet alet al))))

• Les symptômes sont améliorés par le traitement symptomatique 
type:

� antihistaminiques – anti-H1

� antihistaminiques – antiH2 

� anti-leucotriène 

� stabilisateur de membrane mastocytaire



SAMA versus SAMA versus SAMA versus SAMA versus MastocytosisMastocytosisMastocytosisMastocytosis

Picard et al., 2013

SAMA-SED (?)



CAT : Eviter les facteurs triggers CAT : Eviter les facteurs triggers CAT : Eviter les facteurs triggers CAT : Eviter les facteurs triggers d’activation d’activation d’activation d’activation mastocytairemastocytairemastocytairemastocytaire

• Alcool

• Variation de temperature   

• Certains medicaments : antibiotiques, AINS, Narcotiques

• Certains anésthesiques comme : antracurium et mivacurium

• Piqûres d’hymenopteres

• Fièvre/infection 

• Stimuli physiques (ex: pression, friction)

• Emotions/stress

Cardet et al., 2013; Picard et al., 2013



CAT : Thérapie SAMACAT : Thérapie SAMACAT : Thérapie SAMACAT : Thérapie SAMA

Traitements * Indications Voie d’administration

Anti-histaminique H1

Xyzall®, Aerius®, Zaditen®
SaMa cutanés Orale, en continu

Anti-histaminique H2

ranitidine

SaMa digestifs +/- cutanés 

résistants aux anti- H1
Orale, en continu

Inhibiteur de pompe à proton (IPP)

Mopral®, Inexium®

SaMa digestifs résistants aux anti-

H2 

Orale, si besoin; durée limitée 

(?) 

Cromoglicate de sodium

Intercron®

SaMa digestifs résistants  aux anti-

H2 et IPP
Orale, en continu

Anti-PGD2

Singulair®

SaMa cutanés résistants aux anti-

H1 + anti-H2

SaMa urinaires

Orale, en continu

Photothérapie (UVBTL01, PUVA, 

UVA1)

SaMa cutanés résistants aux tt 

médicamenteux 
Durée limitée

Omalizumab SaMa vaso-motrices Durée (?)



SAMA-SEDh

Existe-il un lien possible?



SAMASAMASAMASAMA----SED (1)SED (1)SED (1)SED (1)

• Nigrovic and Lee. Arthritis Res Ther 2005, 7:1-11
• Rôle potentiel des mastocytes dans l'arthrite inflammatoire humaine

• Cheung and Vadas, 2015
• Nouveau groupe de maladies possible: SAMA, POTS et EDS
• Les patients ayant un diagnostic de POTS et d'EDS ont reçu un questionnaire de 

dépistage pour rechercher des symptômes compatibles avec le MCAS, et 66% des 
répondants ont signalé de tels symptômes

• Lyons et al, Nat Genet 2016 ; 48: 1564–1569
• 172 personnes analysés  et les niveaux élevés de tryptase sérique basale étaient 

associés à la duplication de la séquence codant pour l'α-tryptase dans  le gêne 
TPSAB1

• Les résultats lient les duplications du gêneTPSAB1 avec le syndrome du côlon 
irritable, les symptômes cutanés, les anomalies du tissu conjonctif et la 
dysautonomie



SAMASAMASAMASAMA----SED (2)SED (2)SED (2)SED (2)

• Il est necessaire de caractériser correctement les patients atteints de 
MCAS et de syndrome de SEDh

• Pas de preuve scientifique d'une association entre MCAS et SEDh

• Association possible entre ces entités cliniques pourrait exister

• Peter Vadas, Juan Guzman, Laura McGillis, Nimish Mittal, Scott Walsh. Cosegregation of postural orthostatic tachycardia syndrome, hypermobile Ehlers-Danlos syndrome, and mast cell 

activation syndrome. Ann Allergy Asthma Immunol. 2020; oi: 10.1016/j.anai.2020.08.015.

• Alison Kohn, Christopher Chan. The Relationship Between Hypermobile Ehlers-Danlos Syndrome (hEDS), PosturalOrthostaticTachycardia Syndrome(POTS), and Mast Cell Activation 

Syndrome (MCAS). Clinical Reviews in Allergy & Immunology https://doi.org/10.1007/s12016-019-08755-8



SAMASAMASAMASAMA----SED 3SED 3SED 3SED 3

• Chevauchement 
des symptômes 
entre ces 
pathologies

• Preuve adéquate 
pour associer ces 
2 entités

• Alison Kohn, Christopher Chan. The Relationship Between Hypermobile Ehlers-Danlos Syndrome (hEDS), Postural OrthostaticTachycardia Syndrome(POTS), and Mast Cell Activation 

Syndrome (MCAS). Clinical Reviews in Allergy & Immunology https://doi.org/10.1007/s12016-019-08755-8

Flushes, urticaire, angioœdème, dermographisme, 

gonflement de la gorge, congestion nasale, prurit 

nasal, prurit oculaire, respiration sifflante  

Hyper-extensibilité cutanée, hypermobilité 

articulaire, fragilité tissulaire, ecchymoses fragiles, 

douleurs, vertiges, hypotension orthostatique

Fatigue, brûlures d’estomac, douleurs abdominale, 

diarrhées, vomissements, nausées, météorisme, 

constipation, hypotension, palpitations, troubles 

cognitifs, céphalées, troubles de sommeil

EDS

SAMA



PPPProjet SAMA / rojet SAMA / rojet SAMA / rojet SAMA / hSEDhSEDhSEDhSED
Prévalence et caractérisationPrévalence et caractérisationPrévalence et caractérisationPrévalence et caractérisation

SED hypermobile

� Diagnostic formel en centre de 
référence:

� SED non vasculaire de type 
hypermobile

� Exclusion des Hypermobility
spectrum disorders (HSD)

Syndrome d’activation mastocytaire

� Evaluation clinique en centre de 
référence:

� Recherche et gradation des 
signes de SAMA

� Recherche de mastocytose si 
indiqué



ConclusionConclusionConclusionConclusion

• Probable lien entre mastocytes et SEDh

• Explique les symptômes d’activation mastocytaire chez les patients 
SEDh

• Traitement symptomatique peut améliorer cette symptomatologie  



avismastocytose@chu-toulouse.fr




