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Méthode. -Dix-neuf femmes atteintes de SEDh et vingt-six de PR recrutées par le biais des associations et groupes de patients ont rempli l'Inventaire Multidimensionnel de la Douleur.

Les zones douloureuses, l'âge d'apparition de symptômes et celui au moment du diagnostic ont été également récoltés.

Résultats. -Des différences significatives ont été observées entre les groupes concernant l'âge d'apparition de symptômes (SEDh = 12 ans vs. PR = 30 ans) ainsi qu'au niveau du retard diagnostic (SEDh = 20 ans vs. PR = 1 an). Le nombre de régions douloureuses, la sévérité de la douleur et la détresse émotionnelle sont supérieurs dans le groupe SEDh. Enfin, le groupe PR réalise significativement plus d'activités générales et de loisirs que le groupe SEDh. 

Introduction

Les syndromes d'Ehlers-Danlos (SED) sont un groupe cliniquement et génétiquement hétérogène de maladies héréditaires du tissu conjonctif, conséquence d'une synthèse défectueuse de protéines [START_REF] Hakim | Joint hypermobility and skin elasticity: the hereditary disorders of connective tissue[END_REF]. La nouvelle classification des SED apparue en 2017 identifie 13 sous-types [START_REF] Malfait | The 2017 international classification on the Ehlers-Danlos syndromes[END_REF]. Des caractéristiques communes à tous sont la fragilité des tissus, une tendance inhérente aux lésions et une hypermobilité articulaire. La prévalence des SED estimée à 1/5000, la classe dans les maladies rares [START_REF] Callewaert | Ehlers-Danlos syndrome and Marfan syndrome[END_REF]. Le sous-type « hypermobile » (SEDh) est le plus fréquent et représente 80-90% des cas des SED [4]. Selon les experts, ce sous-type serait assez fréquent, et notamment chez les femmes. En conséquence son classement dans les maladies rares serait à revoir [START_REF] Demmler | Diagnosed prevalence of Ehlers-Danlos syndrome and hypermobility spectrum disorder in Wales, UK: a national electronic cohort study and case-control comparison[END_REF].

Le SEDh est aussi la seule variante dont le diagnostic reste clinique, car il n'y a pas de test biologique permettant de le confirmer [4]. Cet aspect affecte négativement la reconnaissance de cette pathologie dont la moyenne du retard diagnostic observé dans certaines études, est de plus de 20 ans [START_REF] Hamonet | Ehlers-Danlos Syndrome -Contribution to clinical diagnosis -about 853 cases[END_REF].

La clinique polymorphe du SEDh inclue des manifestations dans plusieurs systèmes du fait de la large distribution du collagène dans le corps. Parmi les signes et symptômes, on trouve une hypermobilité articulaire, des altérations de la peau (hyperextensibilité, peau transparente, problèmes de cicatrisation, etc.) et des complications musculo-squelettiques [START_REF] Malfait | The 2017 international classification on the Ehlers-Danlos syndromes[END_REF].

Ces symptômes créent un profil asthéno-algique important [START_REF] Hamonet | Les multiples douleurs du syndrome d'Ehlers-Danlos. Description et proposition d'un protocole thérapeutique[END_REF]. La douleur est le symptôme le plus rapporté, notamment les arthralgies (99%), les douleurs des membres (91%) et la fibromyalgie (42%) [START_REF] Murray | Ehlers-Danlos syndrome, hypermobility type: A characterization of the patients' lived experience[END_REF]. L'étiologie des douleurs est multifactorielle : subluxations, dislocations articulaires, troubles proprioceptifs, instabilité vertébrale, retours de chirurgie, faiblesse musculaire et temps froids et humides [START_REF] Chopra | Pain management in Ehlers-Danlos syndromes[END_REF]. Les multiples douleurs dans le SEDh entraîneraient chez les personnes affectées une limitation importante des activités au quotidien, une réduction de leur force, de leur proprioception, une importante peur du mouvement (kinésiophobie) [START_REF] Bathen | Multidisciplinary treatment of disability in Ehlers-Danlos syndrome hypermobility type/hypermobility syndrome: A pilot study using a combination of physical and cognitive-behavioral therapy on 12 women[END_REF] et une qualité de vie inférieure à celle de la population générale [START_REF] Berglund | Self-reported quality of life, anxiety and depression in individuals with Ehlers-Danlos syndrome (EDS): a questionnaire study[END_REF].

Comme le SEDh, la polyarthrite rhumatoïde (PR) est une affection douloureuse fréquente principalement chez les femmes et provoquant également une diminution importante de la qualité de vie [START_REF] Malm | Quality of life in patients with established rheumatoid arthritis: A phenomenographic study[END_REF]. Il s'agit d'une pathologie inflammatoire qui entraîne la déformation ou la destruction progressive des articulations touchées, amenant à une déficience fonctionnelle avec douleur, raideur, fatigue et incapacité physique [START_REF] Arnett | The American Rheumatism Association 1987 revised criteria for the classification of rheumatoid arthritis[END_REF].

Contrairement au SEDh, la PR est bien connue et identifiée par les professionnels de la santé [START_REF] Rombaut | Impairment and Impact of pain in female patients with Ehlers-Danlos Syndrome. A comparative study with fibromyalgia and Rheumatoid Arthritis[END_REF].

À ce jour, une seule étude s'est intéressée à comparer les profils douloureux et psychosocial des patients avec SEDh par rapport à d'autres conditions douloureuses comme la PR. Il s'agit de l'étude de Rombaut et al. [START_REF] Rombaut | Impairment and Impact of pain in female patients with Ehlers-Danlos Syndrome. A comparative study with fibromyalgia and Rheumatoid Arthritis[END_REF], dont les résultats ont montré des niveaux significativement plus élevés de sévérité et d'interférence de la douleur, ainsi qu'un sentiment du contrôle sur leur vie plus faible chez les personnes avec un SEDh comparées aux personnes avec une PR. En revanche, le soutien social face au vécu de la douleur s'est avéré similaire dans les deux groupes. Ce type d'étude comparant le retentissement dans différentes pathologies douloureuses chroniques est utile pour mettre le SEDh en perspective et contribuer à sa reconnaissance [START_REF] Rombaut | Impairment and Impact of pain in female patients with Ehlers-Danlos Syndrome. A comparative study with fibromyalgia and Rheumatoid Arthritis[END_REF]. Ainsi, d'autres études seront nécessaires afin de confirmer ces résultats et mettre en lumière les particularités psychosociales de chacune de ces affections.

Dans le but d'améliorer nos connaissances concernant l'impact du SEDh et de la PR, nous avons conduit une étude dont l'objectif était d'explorer et de comparer les profils douloureux et psychosocial des patients dans ces deux pathologies.

Méthode

Participants

Cette étude est focalisée sur le SEDh. Le groupe PR a été inclus comme groupe contrôle douloureux à des fins comparatives. Le recrutement a été réalisé par le biais d'associations et de groupes de patients sur internet. Les critères d'inclusions étaient : être un homme ou une femme, avoir 18 ans ou plus, avoir été diagnostiqué avec SEDh ou PR et maîtriser la langue française.

Les critères de non-inclusion étaient : avoir un SED autre que le SEDh, avoir une comorbidité (ex. cancer, maladie dégénérative) et ne pas maîtriser la langue française.

Instruments

La traduction française de l'Inventaire Multidimensionnel de la Douleur (IMD) a été utilisée afin d'évaluer le niveau d'adaptation des individus à la douleur [START_REF] Laliberté | French translation of the Multidimensional Pain Inventory: L'inventaire multidimensionnel de la douleur[END_REF]. Cette version qui présente de bonnes caractéristiques psychométriques [START_REF] Laliberté | French translation of the Multidimensional Pain Inventory: L'inventaire multidimensionnel de la douleur[END_REF], est composée de 49 items avec une échelle de Likert allant de 0 à 6 comme modalité de réponse. L'IMD mesure les dimensions suivantes : interférence de la douleur, intensité de la douleur, support de l'entourage, contrôle sur la vie, détresse émotionnelle, réponses négatives des proches, réponses attentionnées des proches, réponses distrayantes des proches, activités ménagères, activités extérieures, activités de loisirs, et activités générales. 

Discussion

L'objectif de cette étude était de comparer les profils douloureux et psychosocial de femmes atteintes d'un SEDh à celui des femmes présentant une PR.

Globalement, les résultats obtenus rejoignent la littérature existante. Nous avons observé que dans notre échantillon que les symptômes du SEDh apparaissent à un plus jeune âge que ceux de la PR (12 ans vs. 30 ans). Dans ce sens, il a été rapporté que les manifestations du SEDh surviennent souvent dans l'enfance, mais elles peuvent passer inaperçues jusqu'à l'apparition des douleurs, et cela parfois quelques décennies plus tard [START_REF] Castori | Rewritting the natural history of pain and related symptoms in the Joint Hypermobility Syndrome/Ehlers-Danlos syndrome, hypermobility type[END_REF].

La puberté notamment, est une période où les symptômes s'exacerbent. Cela probablement à cause de la croissance rapide qui affecte la peau, les articulations et les muscles, mais aussi à la sécrétion d'oestrogènes [START_REF] Becourt | symptoms and the influence on reproductive life in 386 women with hypermobility type Ehlers-Danlos syndrome: a cohort study[END_REF]. Concernant la PR en revanche, bien qu'elle puisse apparaître à n'importe quel âge, les premiers symptômes surviennent en moyenne vers 45 ans [START_REF] Goemaere | Onset of symptoms of rheumatoid arthritis in relation to age, sex and menopausal transition[END_REF]. Malgré l'apparition précoce des symptômes dans le SEDh, le retard diagnostic est important et largement supérieur à celui de la PR (20 ans vs. 1 an). Le manque de test biologique permettant de le confirmer, la méconnaissance du tableau clinique du SEDh par les professionnels de santé, la banalisation des symptômes, le manque de consensus sur les critères diagnostiques avant 2017 et le chevauchement avec d'autres pathologies sont des aspects qui peuvent expliquer ce retard de diagnostic [START_REF] Hamonet | Les multiples douleurs du syndrome d'Ehlers-Danlos. Description et proposition d'un protocole thérapeutique[END_REF][START_REF] Castori | Management of pain and fatigue in the joint hypermobility syndrome (a.k.a. Ehlers-Danlos Syndrome, Hypermobility Type): principles and proposal for a multidisciplinary approach[END_REF][START_REF] Colombi | Differential diagnosis and diagnostic flow chart of joint hypermobility syndrome/Ehlers-Danlos syndrome hypermobility type compared to other heritable connective tissue disorders[END_REF]. La PR en revanche, est une pathologie bien connue des professionnels de la santé [START_REF] Rombaut | Impairment and Impact of pain in female patients with Ehlers-Danlos Syndrome. A comparative study with fibromyalgia and Rheumatoid Arthritis[END_REF]. Le diagnostic s'appuie sur des techniques telles que la radiologie, l'IRM et les marqueurs biologiques d'inflammation, ce qui facilite sa détection précoce.

Nos résultats sont aussi concordants avec ceux de Rombaut et al. [START_REF] Rombaut | Impairment and Impact of pain in female patients with Ehlers-Danlos Syndrome. A comparative study with fibromyalgia and Rheumatoid Arthritis[END_REF] où la sévérité de la douleur ainsi que la proportion de personnes en arrêt maladie ou invalidité ont été trouvées plus importantes dans le groupe SEDh comparée au groupe PR.

Nous avons également observé, un plus grand nombre de zones douloureuses et plus de détresse émotionnelle dans le SEDh par rapport au PR. Ces résultats peuvent expliquer en partie le fait que le groupe SEDh est plus limité que le groupe PR dans la pratique des activités générales (corrélation négative est observée entre la sévérité de la douleur et le score des activités générales). Sacheti et al. [START_REF] Sacheti | Chronic pain is a manifestation of the Ehlers-Danlos syndrome[END_REF] ont rapporté que l'activité physique, le travail et les relations sociales entre autres, sont affectés par la douleur chronique dans les SED. De même, l'étude qualitative de Berglund et al. [START_REF] Berglund | Living a restricted life with Ehlers-Danlos Syndrome (EDS)[END_REF] a montré que les patients avec SEDh décrivent leurs vies comme restreintes avec des possibilités limitées d'épanouissement au plan social. Dans ce sens, notre étude montre que les femmes avec SEDh sont moins en couple et participent moins à des activités de loisirs que le groupe PR. Sans doute, la lourdeur des symptômes, la détresse émotionnelle et l'impact économique de l'inactivité professionnelle sont des facteurs qui peuvent impacter la vie sociale et la vie de couple. Plusieurs auteurs ont rapporté que les patients ayant un SEDh souffrent du manque de reconnaissance de leur condition d'« handicap invisible » [START_REF] Hamonet | Les multiples douleurs du syndrome d'Ehlers-Danlos. Description et proposition d'un protocole thérapeutique[END_REF][START_REF] Berglund | Dignity not fully upheld when seeking heath care: Experiences expressed by individuals suffering from Ehlers-Danlos syndrome[END_REF]. Ils sont souvent ignorés ou ne sont pas pris au sérieux par les professionnels de santé et par leurs proches ce qui favorise l'isolement [START_REF] Berglund | Living a restricted life with Ehlers-Danlos Syndrome (EDS)[END_REF][START_REF] Berglund | Dignity not fully upheld when seeking heath care: Experiences expressed by individuals suffering from Ehlers-Danlos syndrome[END_REF][START_REF] Pino-Ramirez | Empowerment, life experience and Ehlers-Danlos syndrome patient associations[END_REF].

La détresse émotionnelle importante des personnes avec un SEDh a été largement reconnue [START_REF] Smith | The relationship between benign joint hypermobility syndrome and psychological distress; a systematic review and meta-analysis[END_REF]. Plus spécifiquement, certains troubles mentaux tels que les troubles d'anxiété ont été rapportés comme plus prévalent chez les personnes avec un SEDh [START_REF] Bulbena | Psychiatric and psychological aspects in the Ehlers-Danlos syndromes[END_REF]. Dans ce sens, il est admis que les facteurs psychosociaux tels que les émotions jouent un rôle dans la douleur chronique [START_REF] Linton | Impact of psychological factors in the experience of pain[END_REF]. La douleur peut générer des émotions déplaisantes et celles-ci à leur tour peuvent augmenter la perception douloureuse générant un cercle vicieux [START_REF] Linton | Impact of psychological factors in the experience of pain[END_REF]. Ce cercle vicieux dans le SEDh peut se pérenniser, notamment dans le contexte d'un important retard diagnostic et d'un manque de traitement adapté. En effet, la recherche concernant les traitements efficaces dans le SEDh est encore à ses balbutiements [START_REF] Rombaut | Impairment and Impact of pain in female patients with Ehlers-Danlos Syndrome. A comparative study with fibromyalgia and Rheumatoid Arthritis[END_REF]. Les personnes avec PR en revanche, bénéficient d'importantes avancées réalisées les dernières décennies au niveau du traitement, ce qui a amélioré considérablement leur pronostic [START_REF] Kahlenberg | Advances in the medical treatment of rheumatoid arthritis[END_REF]. Ainsi, il n'est pas surprenant que le groupe de patients SEDh présente des résultats de santé plus négatifs que les personnes avec une PR, dont le diagnostic a été posé plus rapidement en facilitant une prise en charge précoce. Le diagnostic et le traitement précoce d'une pathologie chronique favorisent la mise en place de stratégies d'adaptation [START_REF] Sacheti | Chronic pain is a manifestation of the Ehlers-Danlos syndrome[END_REF]. Au contraire, l'errance diagnostique, le manque d'information et de reconnaissance est très préjudiciable pour les malades et leurs familles sur le plan physique et psychologique. Cela laisse les personnes concernées dans une attente angoissante qui retarde l'adaptation [START_REF] Unir | L'errance diagnostique : enjeux majeurs dans les maladies rares[END_REF].

Des similarités entre les deux pathologies ont été également constatées, telles que les zones douloureuses rapportées comme les plus fréquentes : les épaules, les membres supérieurs et les membres inférieurs. Rombaut et al. [START_REF] Rombaut | Impairment and Impact of pain in female patients with Ehlers-Danlos Syndrome. A comparative study with fibromyalgia and Rheumatoid Arthritis[END_REF] Troisièmement, la petite taille de l'échantillon ainsi que le design transversal de l'étude ne permettent pas d'inférences sur la directionnalité des associations. Enfin, l'inclusion uniquement des femmes en raison d'une faible participation des hommes (n=2) peut également diminuer la validité externe des résultats. Cependant, environ 90% de patients avec SEDh sont des femmes [START_REF] Rodgers | Ehlers-Danlos syndrome hypermobility type is associated with rheumatic diseases[END_REF] et le risque d'avoir une PR est entre 2 à 4 fois plus important chez les femmes [START_REF] Birch | Emerging trends in diagnosis and treatment of rheumatoid arthritis[END_REF]. En outre, une différence de genre concernant la participation dans des enquêtes (moindre chez les hommes) a déjà bien été décrite [START_REF] Smith | Does gender influences online survey participation? A record-linkage analysis of university faculty online survey response behavior[END_REF]. Cette différence s'amplifierait lorsqu'il s'agit d'un échange d'information sur internet [START_REF] Smith | Does gender influences online survey participation? A record-linkage analysis of university faculty online survey response behavior[END_REF], comme dans cette étude. Ainsi, d'autres travaux sont nécessaires afin d'explorer les caractéristiques psychosociales des hommes affectés par ces maladies.

Malgré ces limites, cette première étude francophone, comparant des profils psychosociaux douloureux entre le SEDh et la PR, apporte des éléments de compréhension des deux pathologies qui devraient être répliqués dans des études ultérieures.

  RésuméObjectif. -Comparer le profil douloureux et psychosocial des femmes ayant un Syndrome d'Ehlers-Danlos Hypermobile (SEDh) et une Polyarthrite Rhumatoïde (PR).

  Conclusion. -Malgré ses limites, cette étude suggère que les femmes avec un SEDh semblent particulièrement vulnérables sur certains aspects physiques et psychosociaux. Des efforts sont nécessaires afin de réduire le retard diagnostic dans le SEDh et minimiser les conséquences négatives de la pathologie. Mots clés : Douleur chronique ; Polyarthrite rhumatoïde ; Profil psychosocial ; Retard de diagnostic ; Syndrome d'Ehlers-Danlos Niveau de preuve : 5

  figure et bouche, régions cervicale, abdominale, lombaire, dorsale, sacrum, coccyx, pelvienne, anale, périnatale et génitale qui sont plus fréquentes dans le groupe SEDh. Le nombre de régions douloureuses est aussi plus important dans le groupe SEDh comparé au groupe PR (P < 0,001).

  ont trouvé des résultats similaires en concluant que le SEDh et la PR sont des pathologies chroniques musculo-squelettiques avec plusieurs points communs au niveau clinique. Par ailleurs, aucune différence n'a été trouvée en ce qui concerne le sentiment de contrôle sur la vie, les activités extérieures, le support de l'entourage, les réponses négatives, attentionnées et distrayantes des proches. Le fait que les participantes de cette étude soient adhérentes à des associations et des groupes d'aide aux patients suggère qu'il s'agirait d'un sous-groupe qui cherche activement de l'aide. Cela peut expliquer la perception de contrôle sur la vie, la participation à des activités extérieures et le support perçu similaires dans les groupes. Il est également possible que les personnes qui adhèrent aux associations soient également celles les plus affectées par la maladie et/ou plus en détresse. Dans ce sens, des recherches avec des échantillons plus représentatifs sont nécessaires afin de mieux connaître l'impact clinique et psychosocial de ces pathologies. Plusieurs limites de cette étude sont cependant à mentionner. Premièrement, le recrutement auprès d'associations et de groupes de patients sur internet. Cela implique le caractère auto-rapporté du diagnostic, et compromet la généralisation des résultats. Deuxièmement, nous ne sommes pas en mesure de mieux décrire le phénotype de chaque groupe de patients, car nous ne disposons pas de données concernant leurs signes et symptômes de maladie (ex. score de Beighton, caractéristiques systémiques, indice d'activité).

LB a rédigé le protocole, récolté

Tableau I. Description de l'échantillon et comparaison entre les groupes. [START_REF] Chopra | Pain management in Ehlers-Danlos syndromes[END_REF] 

Variables sociodémographiques

Echantillon