DERMATOMYOSITES



INTRODUCTION

Il existe plusieurs classifications des dermatomyosites

Classification historique :

- Dermatomyosite primitive de I'adulte

- Dermatomyosite de I’enfant (dermatomyosite juvénile)
- Dermatomyosite paranéoplasique

- Dermatomyosite amyopathique

- Dermatomyosite associée aux autres connectivites

Nouvelle classification basée sur les anticorps (Ac) spécifiques de la dermatomyosite (DM) :
DM a anti-Mi2

Intérét:
> Diagnostic : Clinique évocatrice selon Ac exprimeé.

> Pronostique : Séveérité et phénotype différent.




FORMES CLINIQUES DE
DERMATOMYOSITES

CLASSIFICATION HISTORIQUE



FICHES RESUMES : DM JUVENILES

Représente 15% des dermatomyosites.

Début insidieux (fievre, fatigue, polyarthralgie, avec deficit
moteur discret) et retard diagnostic.

Particularités sémiologiques :
> Télangiectasies du repli gingival antérieur.
> Hypertrichose diffuse ou localisee (sous-patellaire).
> Lesions de vasculite cutanée (frequente) avec a ~ a—  /
nécrose et ulcérations. ‘
> Calcinoses secondaires avec risque de séquelle
fonctionnelle.

> Extra cutané : atteinte digestive fréquente mais atteinte »
. . - ,‘ “f L - =2 ,_"_ ‘.
cardiaque et pulmonaire rare. B" e

Avec les DM], association au cancer exceptionnelle




FICHES RESUMES : DM AMYOPATHIQUES

Les DM amyopathiques représentent 2 a 20% des DM et sont définies par :

> Atteinte cutanée typique, confirmee par l'histologie,
> lIsolée pendant > 2 ans
> Sans atteinte musculaire clinique ou paraclinique

> Evolution tardive rare mais possible vers une forme avec myosite.
> Recherche systematique de cancer (risque identique a la DM classique).

Les DM amyopathiques sont associées :
> Aux anticorps anti MDAS > A Patteinte pulmonaire interstitielle.

Différence avec la DM hypomyopathique :
> |l est retrouve une augmentation des CPK, des anomalies
myogenes a 'EMG, un hypersignal en T2/STIR a I'M,
une atteinte musculaire a la biopsie musculaire.
> Mais patient asymptomatique, sans atteinte musculaire clinique




FICHES RESUMES : DM PARANEOPLASIQUES




FORMES CLINIQUES DE
DERMATOMYOSITES

NOUVELLE CLASSIFICATION



FICHES RESUMES : DM ANTI MI2 +

Ac anti-Mi2 sont dirigés contre un complexe nucléaire
implique dans la transcription + remodelage de la
chromatine.

Les anticorps Mi2 :
> Dans 10 - 20 % des dermatomyosites
> |Is sont tres spécifiques des DM

Si DM a Ac anti-Mi 2, DM de meilleur pronostic :
> Risque de cancer faiblement augmente.
> Risque de pneumopathie interstitielle faible.
> Formes non cortico resistantes

Cliniquement :

Expressivité cutané et musculaire = “DM classique”
(signes/papules de Gottron, signe du chale, signe de la
manucure, erytheme liliacé des paupieres, signe du
revolver, etc ...)




FICHES RESUMES : DM ANTI TIF1-y +

TIF1 : facteur de transcription implique dans la i
différenciation cellulaire. 8 i

N
;

Ac anti-TIF1-y
> dans 13 a21% des DM.
> Association avec le cancer dans les DM de I'adulte
(Indication a FOGD coloscopie + TEP TDM au diagnostic)
> Association avec 'absence d’atteinte respiratoire.

Signes cliniques évocateurs :

> Atteinte cutanée diffuse associee a
des papules hyperkératosiques plantaires

> Lésions psoriasiformes (15%)

> Plaques télangiectasiques et hypopigmentées
(aspect rouge sur blanc)

> Patch ovoide palatin, tres spécifique

> Purpura du scalp et du visage

ASSOCIATION AUX
CANCERS




FICHES RESUMES : DM ANTI-MDAS +

MDAS : proteine de 'immunité innée impliquée dans les
défenses antivirales.

‘AcantiMDA 5 :

> 10 a 20% des DMs ( + fréequent chez les asiatiques)

> Association avec I'atteinte pulmonaire (90%)
chez 'adulte, frequente et sévere.

> Risque articulaire augmente.

Cliniquement phénotype cutané marqué
> Fievre et altération de 'état general.
> Ulcérations digitales lineaires/ovalaires et
profondes en regard des articulations de la main.
> Macules/papules érythémateuses,
hyperkératosiques palmaires et

interdigitales.
> Erosions orales, une panniculite, des mains de

meécanicien et une alopeécie diffuse. .




FICHES RESUMES : DM ANTI SAE + FICHES RESUMES : DM ANTI NXP2 +

Les Ac anti-SAE dirigés contre proteine nucléaire
impliquée dans la conjugaison des proteines.
> Chez 8% des malades ayant une DM.

Les Ac anti-NXP-2 (ou anti-MJ) reconnaissent une
protéine de la matrice nucléaire.

> Associé au DM juvéniles et aux calcinoses.

Phenotype :

- Atteinte cutanée sévére, moins souvent
d’atteinte pulmonaire, myosite tardive.

- Pronostic favorable.

- Effet secondaire hydroxychloroquine : risque
réaction paradoxale.

- Cutané: ““Angel wings ‘¢

> Chez 'adulte, association avec le cancer
(controversé)
Indication a FOGD/ coloscopie / TEP TDM initial.




FORMES CLINIQUES DE
DERMATOMYOSITES

TRAITEMENT DM DE LADULTE



‘ FICHES RESUMES : TRAITEMENT DM DE LADULTE

‘ Diagnostic de DM - DM amyopathique
1T | J
DM avec atteinte musculaire Photoprotection
7 Topiques : DCT /Tacrelimus +/-HCQ
‘ TOUJOURS CTC ORALE : Img/kg ‘ lg IV si atteinte cutanée sévere
. x':::'l ) - _:,H.-"' |
Signe de gravite ? -
. Tl iainte PAS DE SIGNE DE GRAVITE :
. - Dysphagie - CTC + MTX (| ?-BGmg / semaine)
. - Atteinte respiratoire L)

GRAVITE NON RE.SFIHLIRE:: - Atteinte cardiaque RECHUTE PRECOCE X|

CTC +MTX + gV et/ou EP d'emblee _ | CTC + AZA (ou d'emblée si CI MTX)
v:; GRAVITE RESPIRATOIRE : OU: CTC+MTXetlglV
RECHUTE PRECOCE c‘f{'lrf E".blﬂ'"-'- |g/j pendant |3_=1 + &
CTC + AZA + Ig IV et ou EP d’emblée O cICIoSpOring ou tacrolimus | | p e~ HUTE X2 = PATIENT REFRACTAIRE
. . avec relais AZA ou lg IV
(ou en lere ligne si Cl MTX) n n

N2 o ¢ Majoration CTC ou Ig IV en attendant

iy RE_CHUTE,){,Zd N RECHUTE +/- TRT efficacite C| et C2 RTX
crapeutiques precedentes CTC + MMF - 750mg/m”2 a S0 et S| puis entretien
RTX ou MMF ou CYP ou tacrelimus... pneumn??thle : s P :

associee
Protocole Mational de Diagnostic et de Soins : Dermatomyosite de 'enfant et de l'adulte , 2016 e R R
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