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INTRODUCTION
DMS PARMI LES “CONNECTIVITES"

ILes maladies inflammatoires du collagene : un
ensemble d’affections hetérogenes ( LE, DMS,
PMS,Sclérodermies).

LLes myosites de ’enfant : myosites infectieuses, les

DMS a début juvénile et les PMS associées aux
connectivites (sclérodermie mixte, connectivite

mixte ou de chevauchement, ILIE disseming).




MYOSITES INFECTIEUSES

- le plussouvent desmyositesaigues
transitoires virales

- peuvent devenir chroniqueecurrentes,

en particulier dans le cas de myosges
Entérovirus— un déficitLy B primitif
(I’ agammaglobuliemie de Bruton).




DMZ A DEBUT JUVENILE

CRITERES DIAGNOSTIQUES
BOHAN ET PETER — 1975

1. FAIBILESSE MUSCULAIRE du cou, des muscles
abdominaux, des racines des membres de facon
symeétrique et proximale.

2. ELEVATION du taux des ENZYMES musculaires.
3. Signes d’atteinte myogene a FTEMG.
4. BIOPSIE MUSCULAIRE caractéristique ( etfectuce en

absence de signes musculaires).




DMZ — CRITERES DG

. SIGNES CUTANES : éruption du vissage
(erytheme héliotrope), vascularite des faces
d’extension des petites articulations(nodules de

Gottron) et des grosses articulations(coudes,

gENOUX).
DMS:
Dg centain @ signes cutanés + 3 criteres de 1 a 4.

Dg probable : s.c. + 2 de 1 a 4.




CLASSIFICATION DES
MYOSITES INFLAMMATOIRES

. POLYMYOSITE TYPIQUE
. DMS TYPIQUE
. DMS,/PMS AU COURS

D’AFFECTIONS MALIGNES
: DMS A DEBUT JUVENILE
. PMS AU COURS DE
CONNECTIVITES AVEREES




DMS J.- EPIDEMIOLOGIE

- Incidence : 1 a 4 cas/1.000.000
~ O =5
- ’age de début : 5 — 14 ans




DMS J. - PHYSIOPATHOLOGIE

- existence d’une inflammation musculaire et cutanée
associée a des lésions de vascularite

- lésions inflammatoites et dégénératives . tres variable

- Pinfiltrat inflammatoire : cellules mononucléées, I, Mo,
histiocytes et peu de PMNj la localisation préférentielle

est périvasculaire, au niveau de petits vaisseaux =+ /-

thrombose

- [19: des dépots de Ig M, de complément et de fibrine sur
la membrane des artérioles et des capillaires

- les Iésions dégénératives : nécrose et dégéncrescence
tissulaire




PHYSIOPATHOLOGIE

- le role potentiel d’agents infectieux ,en particulier
viraux, dans la survenu de maladie est suggére
par les variations saisonnicres observees, pat le
tropisme musculaire de certains virus et par une
fréquence ¢levée d’infections virales précédant le
début de la maladie; la recherche de PCR du
genome de nombreux virus sur des biopsies
musc. n’a pas permis de verifier cette hypothese




PHYSIOPATHOLOGIE

- I"atteinte vasculaire endothéliale pourrant etre
expliquee par une dérégulation de la production
du TNFO— une fréquence accrue d’un

polymorphisme du gene du TNE a (allele

308A)— TNFE O T chez les sujets atteints (il

pourrait ctre un facteur de susceptibilité a

développet la DMS en réponse a une infection
virale)




DMS - CLINIQUE

-début parfois brutal mais, le plus souvent
progressif sur plusieurs semaines

-signes genéraux : asthénie, anorexie et partois
fievre

parfois a des douleurs ou crampes musculaires +
atteinte cutance




ATTEINTE MUSCULAIRE

-symeétrique, prédomine au niveau du tronc(dont la
nuque), des ceintures scapulaire et pelvienne et
des racines des membres

-signe du tabouret

_cotation de la force musculaite doit étre réalisée
muscle par muscle selon un score de 0'a 5 et etre
répetee au cours de suivi




ATTEINTE MUSCULAIRE

-pour mesurer 'importance de latteinte
musculaire : le C-MAS ( Childhood

Assessment Scale)—> 'endurance des

groupes musculaires principaux sur une

échelle de 0'a 52




ATTEINTE CUTANEE

-face, faces d’extension des petites articulations des
doigts et des sertissures ungucales

-un eérytheme violacé et cedeme des paupieres
supetieures ( )

-erytheme des joues, du front et des tempes

-eruption rougeatre caracteéristique est le plus

souvent ebservée au niveau des faces
d’extension des articulations( art des doigts)




ATTEINTE CUTANEE

-telangiectasies periungueales +
hyperkératose

-aspect de dilatation ou de rarefaction du
réseau capillaire a la capillaroscopie (

)

—vasculatite sévere—ulcérations cutanées et
MUQUEUSES













CALCINOSES

-1/3 des patients DMS juvénile

-petits nodules sous-cutanés — régresser
spontanément/ s ulcérer et s’ouvtir a la
peau avec extrusion de materiel calcaire

_certains formes : tres étendues — un
vetitable exosquelette avec impotence
fonctionnelle majeute




CALCINOSES

-physiopathologiquement : anomalies du
metabolisme phosphocalcique(non-objectiveées
pat la biologie)— favorise I"ostéoporose
agoravee par inactivité physique et la
corticothérapie générale +/- infection
staphylococcique comme facteur déclenchant

-le risque |7 chez les patients dont le traitement a
été tardif /imsuffisant

- SIGNE D’EVOLUTION ET PAS DE
GRAVITE
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LIPODYSTROPHIES

-apres ggs annees : une lipodystrophie

partielle = disparition du tissu graisseux

sous-cutané particulierement visible au
niveau du visage

-hépatomegalie, hypertrichose, aménorrheée,
HTA, acanthosis nigricans







FORMES CLINIQUES
FORMES AVEC ATTEINTE
VISCERALE

ATTEINTE DIGESTIVE, souvent sous-
estimeée : tout le tract digestif peut ctre

concerne par la hypotonie musculaire et la

vascularité — dysphagie et reflux,
hémorragies muqueuses, ulcérations,
petforations intestinales




FORMES AVEC ATTEINTE
VISCERALE

ATTEINTE CARDIAQUE :

-fréquente mais le plus souvent infraclinique :

troubles de conduction a PECG; ratement,

défaillance cardiaque grave




FORMES CLINIQUES
VISCERALES

ATTEINTE PULMONAIRE

-| volumes respiratoires + risque d’atteinte
pulmonaire interstitielle et de fibrose

_nécroses utrétérales

-nodules cottoneux au FO

-retard des premieres regles et aménorrhee

-troubles psychiatriques




FORMES PUREMENT
CUTANEES

-1l n’est pas possible de savoir devant une telle
forme si elle le restera a long terme ou st une
atteinte musculaire apparaitra apres qgs
mois,/années

-le pronostic : globalement meilleur

-traitement : abstention thérapeutique (pas de
cotticoide,; en principe)

-risque de calcinose secondaite




BIOLOGIE

J’élévation de : CPK, aldolase, LIDH et

transaminases
-sdr inflammatoire : VS et CRP]

-anémie inflammatoire

-AAN

-les autoAc spécifiques de certaines formes de la

maladie : Ac anti-Jol(plus rarement chez les
enfants)




EXAMENS COMPLEMENTAIRES

-capillaroscopie ungucale : simple et sensible
pour la vascularite

-le meilleur examen pour documenter une
atteinte musculaire inflammatoire de
maniere reproductible est 'TRM




Ex COMPLEMENTAIRES

-dans des formes ou le diagnostic differentiel
avec des myopathies non-inflammatoires
est difficile, 'TRM avec injection de

Gadolintum apporte des arguments pour
PPexistence d’une inflammation musculaite

et peut guider la biopsie vers un muscle
inflammatoire




EX COMPLEMENTAIRES

-dans les formes séveres necessitant une
corticothérapie génerale prolongee a doses
¢levées/ traitement immunosuppresseut, 'TRM
est plus fiable que les marqueurs
biologiques/biopsie musculaire

ostéodensitométrie, FO

-¢cho cardiaque, ECG avec Holter et les épreuves
fct respiratoires




TRAITEMENT ET EVOLUTION

-avant la corticothérapie, 1/3 décedait de la
maladie, 1/3 séquelles, 1/3 sans séquelles

-¢volution monocyclique avec guérison définitive
mais la plupart ont une evolution par poussces

-eviter I'exposition solaire

-R/ de référence : la corticothérapie générale, 2
mg/ ko /], pendant 2 mois, avec ensuite une
décroissance de dose tres progressive sut
environ 2 ans




TRIAITEMENT ET EVOLUTION

-sous corticoides, le taux de déces a été réduit de

5012 10%

-les rechutes sont fréquentes lorsque la
corticothérapie est diminuee trop
rapidement/passée en discontinue

-complications fatales : myocardite severe,
perforation intestinale sur ulcere de vascularite,
atteinte pulmonaire severe




TRAITEMENT ET EVOLUTION

-une alternative : des bolus de Méthylprednisolone
initialement plurihebdomadaires puis
progessivement espaces, en association a une
corticothérapie a dose modérce

-immunosuppresseurs : MTX ou Ciclosporine

-la place des anti-TNFQ et Ac monoclonal anti-
CD20Rituximab), qui provoque une deplétion
Ly B, reste a évaluer




TRAITEMENT ET EVOLUTION

-la reéducation : importance capitale

-l n’y a pas de corélation entre le sex, I’age et le
début de la maladie

-pour Ceux avec une evolution prolengee, on peut
avoir des régions d’hypo/hyperpigmentation,
d’atrophie et t€langiectasies :




TRAITEMENT ET EVOLUTION

-des mauwvais resultats : dysphagie
significative, Ac anti-Jol et anti SRP,

atteinte cardiaque/pulmonaire + ceux

qui presentent des cancers




ANOMALIES SEROLOGIQUES

-utiles pour la clasification en subtypes pour le

pronostic
-AAN : presentes habituel
-Ac anti-M2 : tres specific

lement

ues pout la DMS mais

basse sensibilité car on |

es retrouve que a 25%0;

associces avec le début clasique aigu de la DMS :
poikilodermie en V et le signe du chale (

pronostic rélativement bon)




ANOMALIES SEROLOGIQUES

-Ac anti-Jol (anti hystidine-ARN ¢t
sinthetase) retrouvees plutot chez les sujets
avec PMS que DMS; atteinte pulmonaire,
phénomene Raynaud et arthrite

-Ac anti SRP (anti signal de reconnaissance
proteique) associees a la PMS sévere
















