SAVOIR ET COMPRENDRE

FICHE TECHNIQUE

pure

La classification des myopathies inflammatoires selon Troyanov et coll.
(2005) isole la “dermatomyosite pure”, qui se distingue de la classique
“dermatomyosite” par trois criteres négatifs : 'absence d’association
a un cancer, I'absence d’autoanticorps spécifiques des myosites
autres que les anti-MI-2 et 'absence d’atteinte autre que musculaire
ou cutanée. Elle représenterait 20% des myosites de I'adulte.

Des facteurs génétiques jouent probablement un réle dans son
apparition, comme le suggere I'association entre la forme juvénile de
la maladie et certains alleles HLA (DQA1*0501 notamment). Elle peut
débuter a tout age et atteint les deux sexes.

Association Francgaise contre les Myopathies
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SIGNES PENSER EXAMENS
OU SYMPTOMES A RECHERCHER COMPLEMENTAIRES

Appareil
locomoteur

Appareil
respiratoire

Autres
appareils
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Dermatomyosite pure

ORIENTATIONS THERAPEUTHIQUES

Traitements locaux Corticoides et/ou tacrolimus en topique sur les lésions cutanées

Chirurgie Exérese chirurgicale des calcifications en cas de répercussion esthétique ou
fonctionnelle majeure

Antibiothérapie
Kinésithérapie respiratoire

Ventilation assistée
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Décrite pour la premiére fois
en 1863, la dermatomyosite a
aujourd’hui une prévalence
estimée entre 6 et 7 cas

pour 100 000 personnes.

Elle connait deux pics de
fréquence : entre 5 et 14 ans,
puis aprés 40 ans. Chez I’adulte,
la dermatomyosite pure
représenterait 1 myosite sur 5.
Elle atteint les deux sexes,
avec une prédominance
féminine (2 femmes pour

1 homme).

Sites Internet AFM
www.afm-telethon.fr
www.myobase.org

Avancées médico-scientifiques
neuromusculaires

Fiche Technique Savoir et Comprendre,
AFM, 2010

Principales maladies neuromusculaires
Fiche Technique Savoir et Comprendre,
AFM, 2009

Myosites idiopathiques
Fiche Technique Savoir et Comprendre,
AFM, 2010

Polymyosite pure
Fiche Technique Savoir et Comprendre,
AFM, 2010

Myosite de chevauchement
Fiche Technique Savoir et Comprendre,
AFM, 2010

Myosite a inclusions sporadique
Fiche Technique Savoir et Comprendre,
AFM, 2010

Dermatomyosite pure

La dermatomyosite pure, en bref

Physiopathologie

Le mécanisme responsable de la dermato-
myosite est vasculaire. L’activation, pour une
raison encore inconnue, du complément
conduit au dépot de sa fraction terminale
(C5b9) dans les capillaires du muscle et du
derme. Il entraine une altération de I'’endo-
thélium vasculaire. L'ischémie qui en résulte
induit & son tour un infiltrat inflammatoire
périvasculaire.

L

‘ Cogpe de muscle de dermatomyosite

© Pr. Olivier Benveniste

Signes cliniques

Le tableau typique associe un déficit mus-
culaire avec des lésions cutanées caractéris-
tiques. Cependant, I'atteinte de muscles peut
manqguer (8 a 20% de formes amyopathiques
ou sine myositis). A linverse, I'atteinte de la
peau peut rester absente (dermatomyositis
sine dermatitis). La dermatomyosite peut
comporter une atteinte des muscles de la
déglutition ainsi que des troubles respiratoires,
primitifs par déficit des muscles respiratoires
ou secondaires a des fausses routes. lls
aggravent le pronostic.

Traitement

Le traitement médicamenteux repose sur les
corticoides et les immunosuppresseurs. Dans
90% des cas, la maladie rechute avant que la
corticothérapie ne soit inférieure ou égale a
5 mg/j depuis plus d’un an, nécessitant une
reprise du traitement a fortes doses. La der-
matomyosite reste cependant le plus souvent
corticosensible.

Classification des principales myosites idiopathiques

Hoogendijk et coll. (2003)

Troyanov et coll. (2005)

Dermatomyosite Dermatomyosite pure
Myopathie nécrosante a médiation immunitaire Myosite de chevauchement
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