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INTRODUCTIONINTRODUCTION
DMSDMS PARMI LES PARMI LES ““CONNECTIVITES"CONNECTIVITES"

Les maladies Les maladies inflammatoiresinflammatoires dudu collagcollagèènene : un: un

ensemble ensemble dd’’affectionsaffections hhééttéérogrogèènesnes ( LE, ( LE, DMS,DMS,

PMS,SclPMS,Scléérodermiesrodermies).).

Les Les myositesmyosites de de ll’’enfantenfant : : myositesmyosites infectieusesinfectieuses, les, les

DMSDMS àà ddéébut but juvjuvéénilenile et les et les PMSPMS associassociééeses auxaux

connectivitesconnectivites ((sclscléérodermierodermie mixtemixte, , connectiviteconnectivite

mixtemixte ouou de de chevauchementchevauchement, LE , LE dissdissééminminéé).).



MYOSITES INFECTIEUSESMYOSITES INFECTIEUSES

-- le plus le plus souventsouvent, des , des myositesmyositesaigaigüües es 
transitoires viralestransitoires virales

-- peuvent devenir chroniques/rpeuvent devenir chroniques/réécurrentes, currentes, 
en particulier dans le cas de myosites en particulier dans le cas de myosites àà
EntEntéérovirus rovirus →→ un déficitLy B primitif  Ly B primitif  
(l(l ’’ agammaglobulinagammaglobulinéémie de Bruton).mie de Bruton).



DMZ DMZ ÀÀ DDÉÉBUT JUVBUT JUVÉÉNILENILE

CRITCRITÈÈRES DIAGNOSTIQUESRES DIAGNOSTIQUES

BOHAN ET PETER BOHAN ET PETER –– 19751975

1. FAIBLESSE MUSCULAIRE du cou, des muscles 1. FAIBLESSE MUSCULAIRE du cou, des muscles 
abdominaux, des racines des membres abdominaux, des racines des membres de fade faççon on 
symsyméétrique et proximale.trique et proximale.

2. 2. ÉÉLLÉÉVATION du taux des ENZYMES musculaires.VATION du taux des ENZYMES musculaires.

3. Signes d3. Signes d’’atteinte myogatteinte myogèène ne àà ll’’EMG.EMG.

4. BIOPSIE MUSCULAIRE caract4. BIOPSIE MUSCULAIRE caractééristique ( effecturistique ( effectuéée en e en 
absence de signes musculaires). absence de signes musculaires). 



DMZ DMZ –– CRITCRITÈÈRES DGRES DG

5. SIGNES CUTAN5. SIGNES CUTANÉÉS : S : ééruption du vissage  ruption du vissage  
((éérythrythèème hme hééliotrope), vascularite des faces liotrope), vascularite des faces 
dd’’extension des petites articulations(nodules de extension des petites articulations(nodules de 
Gottron) et des grosses articulations(coudes, Gottron) et des grosses articulations(coudes, 
genoux).genoux).

DMS:DMS:

Dg certain : signes cutanDg certain : signes cutanéés + 3 crits + 3 critèères de 1 res de 1 àà 4.4.

Dg probable : s.c. + 2 de 1 Dg probable : s.c. + 2 de 1 àà 4.4.



CLASSIFICATION DES CLASSIFICATION DES 
MYOSITES INFLAMMATOIRESMYOSITES INFLAMMATOIRES

TYPE ITYPE I : POLYMYOSITE TYPIQUE: POLYMYOSITE TYPIQUE

TYPE IITYPE II : : DMSDMS TYPIQUETYPIQUE

TYPE IIITYPE III : : DMS/PMSDMS/PMS AU COURS AU COURS 
DD’’AFFECTIONS MALIGNESAFFECTIONS MALIGNES

TYPE IVTYPE IV : : DMSDMS ÀÀ DDÉÉBUT JUVBUT JUVÉÉNILENILE

TYPE VTYPE V : PMS AU COURS DE : PMS AU COURS DE 
CONNECTIVITES AVCONNECTIVITES AVÉÉRRÉÉESES



DMSDMS J.J.-- ÉÉPIDPIDÉÉMIOLOGIEMIOLOGIE

-- Incidence : 1 Incidence : 1 àà 4 cas/1.000.0004 cas/1.000.000

-- ♀♀ : : ♂♂ = 5 :1= 5 :1

-- ll’â’âgege de dde déébut : 5 but : 5 –– 14 14 ansans



DMSDMS J. J. -- PHYSIOPATHOLOGIEPHYSIOPATHOLOGIE
-- existence existence dd’’uneune inflammation inflammation musculairemusculaire et et cutancutanééee
associassociééee àà des des lléésionssions de de vascularitevascularite

-- lléésionssions inflammatoiresinflammatoires et et ddééggéénnéérativesratives : : trtrèèss variablevariable

-- ll’’infiltratinfiltrat inflammatoireinflammatoire : cellules : cellules mononuclmononuclééééeses, L, Mo, , L, Mo, 
histiocyteshistiocytes et et peupeu de PMN; la localisation de PMN; la localisation prprééfféérentiellerentielle
estest ppéérivasculairerivasculaire, au , au niveauniveau de de petitspetits vaisseauxvaisseaux +/+/--
thrombosethrombose

-- IF : des IF : des ddééppôôtsts de de IgIg M, de M, de complcompléémentment et de et de fibrinefibrine sursur
la membrane des la membrane des artartéériolesrioles et des et des capillaires capillaires 

-- les les lléésionssions ddééggéénnéérativesratives : : nnéécrosecrose et et ddééggéénnéérescencerescence
tissulairetissulaire



PHYSIOPATHOLOGIEPHYSIOPATHOLOGIE

-- le le rrôôlele potentielpotentiel dd’’agentsagents infectieuxinfectieux ,en ,en particulierparticulier
virauxviraux, , dansdans la la survenusurvenu de de maladiemaladie estest suggsuggéérréé
par les variations par les variations saisonnisaisonnièèresres observobservééeses, par le , par le 
tropismetropisme musculairemusculaire de de certainscertains virus et par virus et par uneune
frfrééquencequence éélevlevééee dd’’infectionsinfections viralesvirales prprééccéédantdant le le 
ddéébut de la but de la maladiemaladie; la ; la rechercherecherche de PCR de PCR dudu
ggéénomenome de de nombreuxnombreux virus virus sursur des biopsies des biopsies 
muscmusc. . nn’’aa pas pas permispermis de de vvéérifierrifier cettecette hypothhypothèèse se 



PHYSIOPATHOLOGIEPHYSIOPATHOLOGIE

-- ll’’atteinteatteinte vasculairevasculaire endothendothéélialeliale pourrantpourrant êêtretre
expliquexpliquééee par par uneune ddéérréégulationgulation de la production de la production 
dudu TNFTNFα→α→ une frune frééquence accrue dquence accrue d’’un un 
polymorphisme du gpolymorphisme du gèène du TNF ne du TNF αα ( all( allèèle le 
308A)308A)→→ TNF TNF αα ↑↑ chez les sujets atteints ( il chez les sujets atteints ( il 
pourrait pourrait êêtre un  facteur de susceptibilittre un  facteur de susceptibilitéé àà
ddéévelopper la DMS en rvelopper la DMS en rééponse ponse àà une infection une infection 
virale)virale)



DMSDMS -- CLINIQUECLINIQUE

--ddéébut but parfoisparfois brutal brutal maismais, le plus , le plus souventsouvent
progressifprogressif sursur plusieursplusieurs semainessemaines

--signessignes ggéénnéérauxraux : : asthasthéénienie, , anorexieanorexie et et parfoisparfois
fifièèvrevre

--faiblessefaiblesse musculairemusculaire prpréédominantdominant aux aux racinesracines, , 
parfoisparfois àà des des douleursdouleurs ouou crampescrampes musculairesmusculaires + + 
atteinteatteinte cutancutanééee



ATTEINTE MUSCULAIREATTEINTE MUSCULAIRE

--symsyméétriquetrique, , prpréédominedomine au au niveauniveau dudu tronc(donttronc(dont la la 
nuquenuque), des ), des ceinturesceintures scapulairescapulaire et et pelviennepelvienne et et 
des des racinesracines des des membresmembres

--signesigne dudu tabourettabouret

--cotationcotation de la force de la force musculairemusculaire doitdoit êêtretre rrééalisalisééee
muscle par muscle muscle par muscle selonselon un score de 0 un score de 0 àà 5 et 5 et êêtretre
rrééppééttééee au au courscours de de suivisuivi



ATTEINTE MUSCULAIREATTEINTE MUSCULAIRE

--pour pour mesurermesurer ll’’importanceimportance de de ll’’atteinteatteinte
musculairemusculaire : le C: le C--MAS ( Childhood MAS ( Childhood 
Assessment Scale)Assessment Scale)→→ ll’’enduranceendurance des des 
groupesgroupes musculairesmusculaires principauxprincipaux sursur uneune
ééchellechelle de 0 de 0 àà 5252



ATTEINTE CUTANATTEINTE CUTANÉÉEE

--face, faces face, faces dd’’extensionextension des petites articulations des des petites articulations des 
doigtsdoigts et des et des sertissuressertissures unguunguééalesales

--un un éérythrythèèmeme violacviolacéé et et œœddèème des paupime des paupièères res 
supsupéérieures ( rieures ( éérythrythèème hme hééliotropeliotrope))

--éérythrythèème des joues, du front et des tempesme des joues, du front et des tempes
--ééruption rougeruption rougeââtre caracttre caractééristique est le plus ristique est le plus 
souvent observsouvent observéée au niveau des faces e au niveau des faces 
dd’’extension des articulations( art des doigts) extension des articulations( art des doigts) 
::nodules de Gottron.nodules de Gottron.



ATTEINTE CUTANATTEINTE CUTANÉÉEE

--ttéélangiectasieslangiectasies ppéériunguriunguééalesales + + 
hyperkhyperkéératoseratose

--aspect de dilatation aspect de dilatation ouou de rarefaction de rarefaction dudu
rrééseauseau capillairecapillaire àà la la capillaroscopiecapillaroscopie ( ( signesigne
de la de la manucuremanucure))

--vascularitevascularite sséévvèèrere→→ulculcéérationsrations cutancutanééeses et et 
muqueuses muqueuses 









CALCINOSESCALCINOSES

--1/3 des patients 1/3 des patients DMSDMS juvjuvéénilenile

--petitspetits nodules nodules soussous--cutancutanééss→→ rréégresser  gresser  
spontanspontanéément/sment/s’’ulculcéérerrer et et ss’’ouvrirouvrir àà la la 
peaupeau avec extrusion de avec extrusion de matmatéérielriel calcairecalcaire

--certainscertains formesformes : : trtrèèss éétenduestendues→→ un un 
vvééritableritable exosqueletteexosquelette avec impotence avec impotence 
fonctionnellefonctionnelle majeuremajeure



CALCINOSESCALCINOSES

--physiopathologiquementphysiopathologiquement : anomalies : anomalies dudu
mméétabolismetabolisme phosphocalcique(nonphosphocalcique(non--objectivobjectivééeses
par la par la biologiebiologie))→→ favorisefavorise ll’’ostostééoporoseoporose
aggravaggravééee par par ll’’inactivitinactivitéé physique et la physique et la 
corticothcorticothéérapierapie ggéénnééralerale +/+/-- infection infection 
staphylococciquestaphylococcique commecomme facteurfacteur ddééclenchantclenchant

--le le risquerisque ↑↑↑↑ chez les patients chez les patients dontdont le le traitementtraitement a a 
ééttéé tardif/insuffisanttardif/insuffisant

-- SIGNE DSIGNE D’’ÉÉVOLUTION ET PAS DE VOLUTION ET PAS DE 
GRAVITGRAVITÉÉ





LIPODYSTROPHIESLIPODYSTROPHIES

--apraprèès s qqsqqs annannééeses : : uneune lipodystrophielipodystrophie
partiellepartielle = = disparitiondisparition dudu tissutissu graisseuxgraisseux
soussous--cutancutanéé particuliparticulièèrementrement visible au visible au 
niveauniveau dudu visagevisage

--hhéépatompatoméégaliegalie, , hypertrichosehypertrichose, , amaméénorrhnorrhééee, , 
HTA, HTA, acanthosisacanthosis nigricansnigricans





FORMES CLINIQUESFORMES CLINIQUES
FORMES AVEC ATTEINTE FORMES AVEC ATTEINTE 

VISCVISCÉÉRALERALE

ATTEINTE DIGESTIVEATTEINTE DIGESTIVE, , souventsouvent soussous--
estimestimééee : tout le tract : tout le tract digestifdigestif peutpeut êêtretre
concernconcernéé par la par la hypotoniehypotonie musculairemusculaire et la et la 
vascularitvascularitéé→→ dysphagiedysphagie et reflux, et reflux, 
hhéémorragiesmorragies muqueusesmuqueuses, , ulculcéérationsrations, , 
perforations perforations intestinalesintestinales



FORMES AVEC ATTEINTE FORMES AVEC ATTEINTE 
VISCVISCÉÉRALERALE

ATTEINTE CARDIAQUEATTEINTE CARDIAQUE ::

--frfrééquentequente maismais le plus le plus souventsouvent infracliniqueinfraclinique : : 
troubles de conduction troubles de conduction àà ll’’ECGECG; ; rarementrarement, , 
ddééfaillancefaillance cardiaquecardiaque gravegrave



FORMES CLINIQUES FORMES CLINIQUES 
VISCVISCÉÉRALESRALES

ATTEINTE PULMONAIREATTEINTE PULMONAIRE

--↓↓ volumes volumes respiratoiresrespiratoires + + risquerisque dd’’atteinteatteinte
pulmonairepulmonaire interstitielleinterstitielle et de et de fibrosefibrose

--nnéécrosescroses ururééttééralesrales

--nodules nodules cottoneuxcottoneux au FOau FO

--retard des premiretard des premièères res rrèèglesgles et et amaméénorrhnorrhééee

--troubles troubles psychiatriquespsychiatriques



FORMES PUREMENT FORMES PUREMENT 
CUTANCUTANÉÉESES

--ilil nn’’estest pas possible de savoir pas possible de savoir devantdevant uneune telletelle
formeforme sisi elleelle le le resterarestera àà long long termeterme ouou sisi uneune
atteinteatteinte musculairemusculaire apparaapparaîîtratra apraprèès s qqsqqs
mois/annmois/annééeses

--le le pronosticpronostic : : globalementglobalement meilleurmeilleur

--traitementtraitement : abstention : abstention ththéérapeutiquerapeutique (pas de (pas de 
corticocorticoïïde, en principe)de, en principe)

--risque de calcinose secondairerisque de calcinose secondaire



BIOLOGIEBIOLOGIE

--ll’é’élléévationvation de : CPK, de : CPK, aldolasealdolase, LDH et , LDH et 
transaminasestransaminases

--sdrsdr inflammatoireinflammatoire : VS et CRP: VS et CRP↑↑

--ananéémiemie inflammatoireinflammatoire

--AANAAN

--les les autoAcautoAc spspéécifiquescifiques de de certainescertaines formesformes de la de la 
maladiemaladie : Ac anti: Ac anti--Jo1(plus  Jo1(plus  rarementrarement chez  les chez  les 
enfantsenfants))



EXAMENS COMPLEXAMENS COMPLÉÉMENTAIRESMENTAIRES

--capillaroscopiecapillaroscopie unguunguééaleale : simple et sensible : simple et sensible 
pour la pour la vascularitevascularite

--le le meilleurmeilleur examenexamen pour documenter pour documenter uneune
atteinteatteinte musculairemusculaire inflammatoireinflammatoire de de 
manimanièèrere reproductiblereproductible estest ll’’IRMIRM



Ex COMPLEx COMPLÉÉMENTAIRESMENTAIRES

--dansdans des des formesformes ooùù le diagnostic le diagnostic differentieldifferentiel
avec des avec des myopathiesmyopathies nonnon--inflammatoiresinflammatoires
estest difficiledifficile, , ll’’IRMIRM avec injection de avec injection de 
Gadolinium Gadolinium apporteapporte des arguments pour des arguments pour 
ll’’existenceexistence dd’’uneune inflammation inflammation musculairemusculaire
et et peutpeut guider la guider la biopsiebiopsie versvers un muscle un muscle 
inflammatoireinflammatoire



EX COMPLEX COMPLÉÉMENTAIRESMENTAIRES

--dansdans les les formesformes sséévvèèresres nnéécessitantcessitant uneune
corticothcorticothéérapierapie ggéénnééralerale prolongprolongééee àà doses doses 
éélevlevéées/traitementes/traitement immunosuppresseurimmunosuppresseur, , ll’’IRMIRM
estest plus plus fiablefiable queque les les marqueursmarqueurs
biologiques/biopsiebiologiques/biopsie musculairemusculaire

--ll’’ostostééodensitomodensitoméétrietrie, FO, FO

--ééchocho cardiaquecardiaque, ECG avec , ECG avec HolterHolter et les et les éépreuvespreuves
fctfct respiratoiresrespiratoires



TRAITEMENT ET TRAITEMENT ET ÉÉVOLUTIONVOLUTION

--avantavant la la corticothcorticothéérapierapie, 1/3 , 1/3 ddéécedaitcedait de la de la 
maladiemaladie, 1/3 , 1/3 ssééquellesquelles, 1/3 sans , 1/3 sans ssééquellesquelles

--éévolutionvolution monocycliquemonocyclique avec avec guguéérisonrison ddééfinitivefinitive
maismais la la plupartplupart ontont uneune éévolutionvolution par par pousspoussééeses

--ééviterviter ll’’expositionexposition solairesolaire
--R/ de R/ de rrééfféérencerence : la : la corticothcorticothéérapierapie ggéénnééralerale, 2 , 2 
mg/kg/j, pendant 2 mg/kg/j, pendant 2 moismois, avec , avec ensuiteensuite uneune
ddéécroissancecroissance de dose de dose trtrèèss progressive progressive sursur
environ 2 environ 2 ansans



TRIAITEMENT ET TRIAITEMENT ET ÉÉVOLUTIONVOLUTION

--soussous corticocorticoïïdes, le taux de ddes, le taux de dééccèès a s a ééttéé rrééduit de duit de 
30 30 àà 10%10%

--les rechutes sont frles rechutes sont frééquentes lorsque la quentes lorsque la 
corticothcorticothéérapie est diminurapie est diminuéée trop e trop 
rapidement/passrapidement/passéée en discontinuee en discontinue

--complications fatales : myocardite scomplications fatales : myocardite séévvèère, re, 
perforation intestinale sur ulcperforation intestinale sur ulcèère de vascularite, re de vascularite, 
atteinte pulmonaire satteinte pulmonaire séévvèèrere



TRAITEMENT ET TRAITEMENT ET ÉÉVOLUTIONVOLUTION

--uneune alternative : des bolus de alternative : des bolus de MMééthylprednisolonethylprednisolone
initialementinitialement plurihebdomadairesplurihebdomadaires puispuis
progessivementprogessivement espacespacééss, en association , en association àà uneune
corticothcorticothéérapierapie àà dose dose modmodéérrééee

--immunosuppresseursimmunosuppresseurs : MTX : MTX ouou CiclosporineCiclosporine

--la place des antila place des anti--TNFTNFαα et Ac monoclonal antiet Ac monoclonal anti--
CD20(Rituximab), qui provoque une dCD20(Rituximab), qui provoque une dééplpléétion tion 
Ly B, reste Ly B, reste àà éévaluervaluer



TRAITEMENT ET TRAITEMENT ET ÉÉVOLUTIONVOLUTION

--la la rrééééducationducation : importance : importance capitalecapitale

--ilil nn’’yy a pas de a pas de corcoréélationlation entreentre le sex, le sex, ll’â’âgege et le et le 
ddéébut de la but de la maladiemaladie

--pour pour ceuxceux avec avec uneune éévolutionvolution prolongprolongééee, on , on peutpeut
avoiravoir des des rréégionsgions dd’’hypo/hyperpigmentationhypo/hyperpigmentation, , 
dd’’atrophieatrophie et et ttéélangiectasieslangiectasies ::

POIKILODERMIE VASCULAIRE POIKILODERMIE VASCULAIRE 
ATROPHIANTE.ATROPHIANTE.



TRAITEMENT ET TRAITEMENT ET ÉÉVOLUTIONVOLUTION

--des des mauvaismauvais rréésultatssultats : : dysphagiedysphagie
significativesignificative, Ac anti, Ac anti--Jo1 et anti SRP, Jo1 et anti SRP, 
atteinteatteinte cardiaque/pulmonairecardiaque/pulmonaire + + ceuxceux
qui qui prpréésententsentent des cancersdes cancers



ANOMALIES SANOMALIES SÉÉROLOGIQUESROLOGIQUES

--utilesutiles pour la pour la clasificationclasification en subtypes pour le en subtypes pour le 
pronosticpronostic

--AAN : AAN : prpréésentessentes habituellement habituellement 

--Ac antiAc anti--M2 : M2 : trtrèèss spspéécifiquescifiques pour la pour la DMSDMS maismais
bassebasse sensibilitsensibilitéé car on les car on les retrouveretrouve queque àà 25%; 25%; 
associassociééeses avec le davec le déébut but clasiqueclasique aiguaigu de la de la DMSDMS : : 
poikilodermiepoikilodermie en V et le en V et le signesigne dudu chchââlele ( ( 
pronosticpronostic rréélativementlativement bon)bon)



ANOMALIES SANOMALIES SÉÉROLOGIQUESROLOGIQUES

--Ac antiAc anti--Jo1 ( anti Jo1 ( anti hystidinehystidine--ARN t ARN t 
sinthsinthèètasetase) ) retrouvretrouvééeses plutplutôôt chezt chez les les sujetssujets
avec avec PMSPMS queque DMS;DMS; atteinteatteinte pulmonairepulmonaire, , 
phphéénomnomèènene RaynaudRaynaud et et arthritearthrite

--Ac anti SRP (anti signal de reconnaissance Ac anti SRP (anti signal de reconnaissance 
protprotééiqueique) ) associassociééeses àà la la PMSPMS sséévvèèrere










