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Travail de thèse 

1.     INTRODUCTION 

 

Les myopathies inflammatoires idiopathiques (MII) sont un groupe hétérogène de 

maladies auto-immunes rares mais potentiellement graves affectant le muscle 

squelettique ainsi que divers organes systémiques, à savoir la peau, les poumons, le 

cœur et les articulations, conduisant souvent à une altération de la qualité de vie du 

patient. 

Le diagnostic et le traitement restent difficiles à élucider selon les cas, ils constituent 

en général un défi car ils nécessitent l’intervention de plusieurs spécialités. 

Beaucoup de classifications ont été constituées au fil du temps en se basant sur le 

phénotype clinique, les données des examens complémentaires ainsi que le 

caractère histopathologique suggérant plusieurs grands groupes afin de faciliter le 

diagnostic et le choix de la prise en charge. Ces derniers sont cependant toujours 

difficiles du fait de la variabilité des caractéristiques. Ceci dit, grâce aux progrès de 

l’immunologie avec la découverte d’auto-anticorps spécifiquement associés à des 

phénotypes cliniques caractéristiques, on peut aujourd’hui catégoriser les patients en 

sous-groupes, améliorant ainsi leur prise en charge, ainsi que leur pronostic. En 

effet, des méthodes de recherche des auto-anticorps spécifiques aux myosites 

(ASM) tels que le Dot-Blot par exemple permettent aujourd’hui aux cliniciens non 

seulement d’affirmer le diagnostic d’une MII, mais aussi de personnaliser le 

traitement ainsi que le suivi. 

Les ASM sont de plus en plus reconnues comme des outils précieux pour le 

diagnostic. Nous allons voir dans cette thèse les différents ASM, leurs significations 

cliniques, et les différentes techniques de mise en évidence ainsi que la démarche 

suivie au laboratoire d’immunologie pour le diagnostic d’une myopathie auto-immune. 
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2.     MALADIES MUSCULAIRES OU MYOPATHIES 

2.1 Définition : 

Les myopathies sont des maladies handicapantes liées à des désordres de 

fonctionnement des muscles, elles peuvent être soit acquises soit d’origine 

génétique. On classe les myopathies acquises selon leurs étiologies (Figure 1).  

2.1.1 Myopathies d’origine génétique : elles comprennent :  

 Les dystrophies musculaires où, du fait d’une altération primaire des fibres 

musculaires, celles-ci se détruisent progressivement. 

 Les myopathies congénitales (MC) survenant dès les tout premiers mois de 

vie, elles sont dues à une anomalie du développement et de la maturation 

des fibres musculaires pendant la période fœtale, et causées par des 

défauts génétiquement déterminés dans les protéines structurales du 

muscle (1). 

 Les myopathies métaboliques secondaires à un dysfonctionnement de la 

voie de dégradation des sucres (glycogénoses), du métabolisme des 

graisses (lipidoses) ou de la chaîne respiratoire (maladies mitochondriales) 

(2). 

 

2.1.2 Myopathies acquises : 

Elles surviennent sur un muscle antérieurement sain et regroupent :  

 - Les myopathies toxiques et iatrogènes 

 - Les myopathies endocriniennes 

 - Les myopathies infectieuses 

 - Les myopathies inflammatoires idiopathiques (MII)  

 - Les myopathies fonctionnelles 

Les myopathies inflammatoires idiopathiques sont des pathologies dysimmunitaires. 

Les lésions musculaires squelettiques concernant ce groupe de myopathies 

acquises, nommées myopathies inflammatoires ou myosites, se manifestent 

cliniquement suite à une réponse auto-immune musculaire (3).  
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Figure 1: Classification des maladies musculaires 

2.2 Démarche diagnostique : 

Elle comporte deux grandes étapes  

: 

2.2.1 Repérer les symptômes évocateurs d’une maladie musculaire  

Parmi les symptômes évocateurs, nous trouvons : 

- Un déficit moteur proximal bilatéral, progressif, de la racine des membres 

(syndrome myogène) (4) 

- Une douleur musculaire intense de début brutal avec une faiblesse 

généralisée, et l’émission d’urines brunes foncées (myoglobinurie) 

évoquant un tableau de rhabdomyolyse aiguë 

- Ophtalmoplégie externe progressive 

- D’autres symptômes sont à prendre en compte tels que : 

- Hypotonie néonatale (myopathies congénitales) 

- Devant des symptômes intermittents, à type d’intolérance à l’exercice 

musculaire (myopathies métaboliques) ou d’accès parétiques aigus 

- Devant une anomalie de la relaxation musculaire (myotonie)  
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2.2.2 Réunir les éléments cliniques et paracliniques pour parvenir au 

diagnostic étiologique  

 

 * L’anamnèse : Les éléments suivants sont essentiels :  

 La recherche d’antécédents familiaux et la description de l’arbre 

généalogique occupent une place importante dans le diagnostic 

étiologique car la très grande majorité des pathologies est génétiquement 

déterminée.  Ces informations ont un rôle fondamental pour la suite des 

investigations car pour un même tableau clinique, il peut s’agir d’une 

forme à transmission dominante ou récessive. 

 La qualité des symptômes en faisant préciser la nature des premières 

manifestations  

 L’âge d’apparition et le profil évolutif ; l’ancienneté des symptômes n’est 

pas toujours facile à déterminer (5) 

 Les habitudes toxiques : drogues, tabac et alcool 

 

* L’examen clinique : doit être soigneux, il recherchera tant les signes 

fonctionnels qui sont nombreux que les signes physiques. Il est réalisé en trois 

temps : 

- S’assurer qu’il s’agit bien d’un syndrome myogène avec ou sans douleurs 

mais sans troubles sensitifs ni ostéotandineux avec plus ou moins une 

atrophie musculaire. 

- Une analyse topographique aussi précise que possible doit être 

entreprise. 

- Enfin rechercher d’autres signes cliniques associés à des signes généraux 

comme une fièvre, asthénie ou altération de l’état général ainsi que des 

signes cliniques spécifiques d’organes comme la dyspnée pour les 

poumons et le cœur. 

 

* Examens complémentaires :  

Le diagnostic étiologique peut être difficile et nécessite très souvent d’autres 

investigations complémentaires spécialisées notamment (6): 
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 Electromyogramme (EMG) : il n’est pas systématique en première 

intention. 

 Les enzymes musculaires : le dosage de la créatine kinase (CK) est plus 

important que celui des autres enzymes musculaires comme l’aldolase, 

lactiodéshydrogérnase (LDH) ou les transaminases sériques (TS) (5). 

 Imagerie musculaire : la tomodensitométrie (TDM) ainsi que l’imagerie par 

résonnance magnétique (IRM) peuvent parfois aider le clinicien à choisir le 

site de la biopsie en privilégiant les muscles atteints mais en évitant aussi 

les territoires où la dégénérescence fibro-adipeuse est trop marquée car 

risque de biopsie blanche (7). 

 Biopsie musculaire : c’est l’examen clé (gold standard) dans la plupart des 

cas, elle joue un rôle déterminant au cours d’un bilan diagnostique car elle 

a un intérêt capital tant pour le diagnostic positif que différentiel en 

précisant ainsi le caractère histologique des lésions (8). A l’issue d’une 

démarche diagnostique bien conduite plusieurs situations peuvent être 

rencontrées (Tableau 1). 
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Tableau 1 : Principales étiologies des myopathies (5) 
 

 
 

3. LES MYOPATHIES INFLAMMATOIRES IDIOPATHIQUES (MII) 

 

3.1 Définition : 

Les MII sont un groupe de maladies à médiation immunitaire, caractérisées 

par des lésions du muscle squelettique. Leurs étiologies restent à ce jour inconnues 

(9). 
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3.2 Epidémiologie : 

Les MII sont des maladies rares et peu d’études épidémiologiques ont été 

réalisées. Certaines études portent sur des populations relativement petites donc non 

représentatives de la population générale. En tenant compte de ces limites, une 

incidence annuelle est estimée entre 0,1 à 1 cas pour 100 000 habitants/année. 

Dans une étude récente l’incidence des MII était plus élevée que celle reportée 

historiquement, elle variait entre 3,38 (IC à 95% 3,06-3,71) en 2008 à 5,08 (IC à 95% 

4,61-5,54) en 2005, donc une incidence globale de 4,27 entre 2004 et 2008 (13). Les 

taux d’incidence augmentent avec l’âge et le sexe ratio est d’environ 2 femmes pour 

1 homme (10)(11)(12). 

La prévalence varie aussi selon le type d’étude ainsi que le sous type de myosite 

étudié. Elle a été estimée à 21.5 (IC à 95% : 19,4, 23,9) pour 100 000 habitants pour 

les dermatomyosites (DM) et les polymyosites (PM) au Canada (13), 3,45 cas pour 

100 000 habitants pour les PM dans le comté d’Olmstead Minnesota aux Etats-

Unis(14), ainsi que 21,42 cas de DM pour 100 000 habitants (15). 

Les MII touchent aussi bien les enfants que les adultes et une prévalence plus 

élevée a été rapportée chez les femmes et les sujets âges (13). 

 
3.3 Eléments cliniques : 

Le spectre clinique des MII couvre une multitude de symptômes et caractéristiques 

cliniques. Les patients peuvent présenter des symptômes liés à des lésions 

musculaires associées ou non à des manifestations extra-musculaires. Ainsi, parfois 

les symptômes musculaires ne sont pas au premier plan et peuvent parfois être 

absents. 

 

3.3.1 Manifestations musculaires : 

Au sein des myopathies inflammatoires on observe des phénotypes musculaires 

variables reflétant des mécanismes lésionnels musculaires différents. Elles se 

traduisent cliniquement par des douleurs musculaires (myalgies), un déficit de la 

force musculaire d’installation subaigüe ou dans certains cas aigüe ou chronique, 

avec un caractère bilatéral et symétrique (16). 

Plusieurs muscles peuvent être concernés tel que les muscles des membres 

(ceinture scapulaire ou pelvienne), les muscles posturaux mais aussi les muscles de 

la face, oropharyngés ou œsophagiens  (pouvant engendrer une dysphagie et/ou des 
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fausses-routes), le muscle cardiaque (cardiomyopathie) ou respiratoire (insuffisance 

respiratoire) (17).  

 

          3.3.2 Association clinique avec des manifestations extra-musculaires : 

La plupart des myopathies inflammatoires (MI) sont des connectivites touchant 

plusieurs organes associant des manifestations extra-musculaires impliquant la 

peau, les poumons, le cœur, les articulations ou un cancer, témoignant ainsi de 

processus physiopathologiques différents (18). Ces manifestations peuvent précéder 

les symptômes musculaires. C’est pour cela que le clinicien doit évoquer une MII 

même en absence de manifestations musculaires (19). Ces manifestations seront 

mieux détaillées ci-après dans le chapitre « Classification des MII ». 

 

3.4 Eléments paracliniques : 

Les examens complémentaires déjà cités dans la démarche diagnostique des 

pathologies musculaires ont pour but d’éliminer d’autres diagnostics différentiels ou 

bien conforter ou même infirmer par leurs normalités le diagnostic d’une MII. 

 

3.4.1 L’IRM : Elle permet la mise en évidence des zones inflammatoires 

(hypersignal en séquence STIR (short T1 inversion recovery)), d’atrophie et 

d’infiltration graisseuse (hypersignal en T1) dans le tissu musculaire (7)(21)(20). 

 

3.4.2 L’EMG : peut montrer un syndrome myogène lors des tracés de 

contraction comme la triade caractéristique associant des enregistrements de 

potentiels de courtes durées, peu amples et polyphasiques. Au repos, des activités 

spontanées à type de fibrillation et des décharges répétées complexes peuvent aussi 

s’observer dans certaines myopathies inflammatoires traduisant ainsi l’existence 

d’une nécrose musculaire (5). 

La place de l’EMG reste déterminante surtout en cas de suspicion d’autres 

diagnostics différentiels comme une atrophie spinale ou un syndrome de Lambert 

Eaton dont la clinique peut être confondue avec une myopathie en raison de 

l’existence d’un déficit moteur proximal. 

 

3.4.3 Eléments biologiques : les enzymes musculaires peuvent être normaux 

chez 5 à 10% des patients avec une MII au début de la maladie. Cependant, le 
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dosage de la CPK est souvent élevé (supérieur à 195 UI/l pour les hommes et 170 

UI/l pour les femmes), même si elle n’est pas spécifique, son dosage reste 

particulièrement utile au cours du suivi de l’atteinte musculaire. Les autres marqueurs 

biologiques plus ou moins spécifiques au muscle squelettique peuvent être aussi 

élevés notamment l’aldolase,  les transaminases et la LDH (22). 

 

3.4.4 Histopathologie : La biopsie musculaire n’est pas justifiée chez un 

patient ayant un dosage des CPK et une EMG normales. Or, elle reste justifiée 

devant une discordance entre ces deux derniers (6). Elle peut mettre en évidence un 

infiltrat inflammatoire et/ou une nécrose des fibres musculaires dont l’histologie 

reconnaît au moins cinq profils différents. Aucun de ces profils n’est spécifique des 

MI. Toutefois, la confrontation aux caractéristiques cliniques et topographiques de la 

myopathie ainsi que les analyses immunologiques restent nécessaires pour le 

diagnostic (19). 

 

A- MI périfasciculaire (profil A) : une atrophie et/ou nécrose des fibres de la 

région périfasciculaire avec une dilatation des capillaires. Il y a un infiltrat 

lymphocytaire dans le périmysium (flèche noire) et autour des vaisseaux (flèche 

blanche).  Ce profil peut être associé aux DM ou au syndrome des anti-synthétases 

(SAS) (23)(24). 

B- Myopathie nécrosante auto-immune (MNAI), (profil B) : souvent confondues 

avec d’autres myopathies du fait de l’importance variable de la nécrose musculaire 

ainsi que l’absence parfois de l’infiltrat inflammatoire (23)(26).  

C- MI avec cytotoxique (profil C) : l’infiltrat inflammatoire est localisé dans 

l’endomysium (flèche noire) envahissant les fibres musculaires non nécrotiques 

(astérisque). Ce profil peut être associé  aux PM ou aux myosites à inclusions 

sporadiques (MIS) (23)(25). 

D- Myosite à inclusions histologiques (profil D) : comme les MI cytotoxiques il 

existe un infiltrat endomysial avec un envahissement de la nécrose en plus de la 

présence de vacuoles bordées (flèche blanche) des inclusions éosinophiles (flèche 

noire). 

E- Myosite non spécifique (profil E) : l’infiltrat est périmysial et/ou autour des 

vaisseaux (flèche). On peut lier ce profil à un syndrome de chevauchement (26)(27). 
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Figure 2 : Différents profils histologiques des MII (20) 

Nous reviendrons ultérieurement pour aborder le rôle capital des auto-anticorps 

(AAC) et leur place dans le diagnostic des MII. 

3.5 Prise en charge : 

L’identification de groupes homogènes on se basant sur les éléments cliniques et 

paracliniques est fondamentale pour pouvoir traiter efficacement les patients. 

Distinguer ces groupes, permet de définir des patients ayant un même pronostic et 

de caractériser les mécanismes physiopathologiques. C’est un préalable 

indispensable pour définir des thérapeutiques ciblées efficaces et des outils de suivi 

performants permettant de réaliser des essais thérapeutiques pertinents. 

En effet, les myopathies inflammatoires sont des maladies chroniques 

phénotypiquement hétérogènes dont la gestion est très difficile du fait de l’existence 

de manifestations extra-musculaires graves ainsi que la rareté des résultats d’essais 

de traitement disponibles. C’est pour cela que les traitements actuellement proposés 

restent globalement insuffisants dépendant de beaucoup de paramètres notamment 

du sous-groupe.  

La prise en charge actuelle repose sur des traitements immunosuppresseurs ou 

immunomodulateurs ainsi que sur la prise de corticoïdes. L’abatacept par exemple 

est cliniquement efficace dans un sous-groupe de patients atteints de DM ou de PM 

par contre, dans quatre autres essais randomisés contrôlés contre placebo, 

l'éculizumab, l'infliximab ou l'azathioprine ont fournis des résultats négatifs (28).  

Pour les formes sévères et réfractaires, des molécules à visée d’épargne 

cortisonique comme le méthotrexate peuvent être utilisées (29). Cependant, aucun 

traitement pharmacologique n’a fait preuve de son efficacité dans les MIS. 

Néanmoins, l’exercice physique avec l’aide des physiothérapeutes reste la meilleure 

approche thérapeutique pour ralentir l’évolution rapide de cette forme de MII (30). 
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D’ailleurs, la kinésithérapie musculaire active est indiquée dans la plupart des cas 

(31).  

3.6 Facteurs pronostiques : 

La mortalité après un an du diagnostic d’une MII a été estimée à 9% , montrant la 

nécessité d’ une surveillance importante (32). Cette surveillance doit être 

particulièrement attentive à la présence d’un cancer associé, qui constitue un facteur 

de risque majeur de mortalité (33).  

 

En effet, les patients atteints de DM présentent un risque de 10% à 30% avec une 

moyenne de 24% de développer un cancer (34)(35). Ce risque concerne surtout les 

patients de sexe masculin âgés de plus de 45 ans (36)(37). 

 

L’association des MII aux cancers a été classiquement définie survenant 3 ans avant 

ou après le diagnostic de myosite (38), cela n’a été démontré que chez les patients 

d’âge adulte (39). 

La présence d’une atteinte extra-musculaire dans les MII, notamment pulmonaire ou 

articulaire pourrait constituer un facteur protecteur contre la survenue d’un cancer car 

jamais de cancer n’a été observé à ce jour dans une MNAI avec anti-SRP. 

 

D’autres éléments comme l’ostéoporose (40), une infection opportuniste chez les 

patients sous immunosuppresseurs (41)(42)(43), ou bien un évènement 

thromboembolique pourraient être délétères pour le pronostic (44). 

 

4. CLASSIFICATION DES MII 

4.1 Objectif d’une classification  

Les MII sont un groupe de maladies chroniques hétérogènes dont le diagnostic et le 

choix de la prise en charge ont toujours été difficiles du fait de la variabilité des 

caractéristiques déjà abordées précédemment, notamment les caractéristiques 

épidémiologiques, les mécanismes physiopathologiques, la topographie des atteintes 

musculaires et extra-musculaires, les données des examens complémentaires, la 

réponse aux traitements ainsi que les facteurs pronostiques. 
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Pour faciliter la démarche diagnostique la volonté de classer les MII aux paramètres 

semblables est née dans le but de créer des grands groupes homogènes et dont 

l’objectif est de personnaliser et d’améliorer la prise en charge. 

4.2 Difficultés d’une classification des MII 

La classification des MII est difficile et fait l’objet de débats. La multiplicité des 

classifications témoigne bien de cette difficulté à vouloir créer des groupes 

homogènes.   

Toutefois, on a pu observer l’évolution des classifications au fil du temps identifiant 

ainsi de nouvelles entités nosologiques grâce aux progrès de l’immunologie clinique, 

de l’imagerie ainsi que de l’histologie (45). 

Dès la fin des années 1970, trois groupes de MII sont identifiés : la PM, la DM et la 

MIS. En effet, en 1975, Bohan et Peter ont décrit les DM et les PM en se basant sur 

les signes cutanés. Ils décrivaient déjà les MII juvéniles, les MII associées aux 

cancers, mais les phénotypes rares comme les DM sine dermatitis ou sin myositis 

n’étaient pas pris en compte (46). 

 

Figure 3 :  

Historique des critères diagnostiques et des classifications des MII (45)(46) 

La classification a évolué au fil du temps avec l’ajout de nouvelles entités ou sous-

groupes tel que la MIS et les myosites associées aux cancers (MAC) en 1995 (47). 

Puis, l’European Neuromuscular Center ou ENMC (Hoogendjik) propose lors de son 
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119ième workshop en octobre 2003  de nouvelles entités de PM qui sont la MNAI et 

des myosites non spécifiques comme la myosite de chevauchement (MdC) (23), ou 

encore le SAS à nouveau décrit en 2005 par Troyanov (48) grâce à de nouveaux 

critères comme la présence d’AAC et d’anomalies à l’ IRM musculaire (49). 

Tableau 2 : Critères diagnostiques des PM et DM selon Bohan et Peter (46) 

 

4.3 Critères de classification de MII, intérêt des auto-anticorps spécifiques des 

myosites (ASM) :  

La découverte d’auto-anticorps spécifiquement associés à des phénotypes cliniques 

caractéristiques a été importante pour une meilleure prise en charge des MII. Ces 

auto-anticorps peuvent être utilisés pour classer les patients dans des sous-groupes 

homogènes mais leur importance n’a pas encore été traduite en critères de 

classification. Cinq principaux groupes de myopathies sont largement reconnus. Ils 
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définissent des phénotypes spécifiques sur le plan épidémiologique, 

physiopathologique, du tableau clinico-sérologique, de la réponse au traitement et du 

pronostic (46).  

Selon Troyanov on distingue 5 groupes de MII : la PM pure, la DM pure, les MdC,  

les MAC et les MIS (48). Par contre la classification de Hoogendjik est plus complexe 

regroupant en plus de ces entités, d’autres formes comme les myosites non 

spécifiques et la myosite inflammatoire nécrosante à médiation immune (MNMI) ou 

MNAI (50). 

Tableau 3 : 

Critère d'Hoogendjik, de Troyanov et Targoff pour le diagnostic de PM 
(23)(48)(49) 

 

La grande hétérogénéité phénotypique des PM ainsi que son évolution variable a 

remis en cause l’existence même de cette entité en tant que groupe (51). 

En effet, aucun élément clinique, histologique ou AAC spécifique n’a été durablement 

associe à la PM(19). Beaucoup de patients auparavant classes comme ayant une 

PM pourraient être considérés avoir un SAS sans éruption cutanée, une MNAI ou 

même une MIS sur la base des caractéristiques cliniques. Le SAS est parfois intégré 

aux MdC. Les MAC sont des sous-groupes des DM et des MNAI (29) et les DM 

cliniquement amyopathiques (DMCA) sont un sous-groupe des DM. 
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4.4 Nouveaux critères diagnostiques, de l’EULAR/ACR et nouvelle classification : 

L’European League Against Rheumatism (EULAR) et l’American college of 

Rheumatology (ACR) sont les deux sociétés savantes par lesquelles ces nouveaux 

critères ont été élaborés en 2017 en se basant sur les anciens critères. Ces critères 

ont été approuvés par des groupes internationaux d’experts de l’International 

Myositis Assesment And Clinical Studies Group (IMACS). Ce sont des experts de 

différentes spécialités comme la rhumatologie, dermatologie, neurologie et pédiatrie. 

Ces critères ont été développés et validés avec une méthodologie robuste apportant 

ainsi une nette amélioration des critères précédents et conduisant ainsi à identifier 96 

variables. Dix-huit critères ont été sélectionnés pour les PM/DM adultes et 14 pour 

les DM juvéniles. Une approche par arbre de classification représente une méthode 

intéressante pour identifier les sous-groupes (45)(46)(52).  

Mais comme tout schéma de classification, le modèle EULAR/ ACR présente des 

limites, notamment celle d’un nombre insuffisant de patients inclus dans des sous-

groupes rares comme les DMCA, la MNAI et les PM juvéniles (46). 

Selon l’équipe du Pr O. Benveniste « Myopathies inflammatoires et thérapies 

innovantes ciblées », ces limites dans la classification pourraient être à l’origine 

d’erreurs diagnostiques (53). Cette équipe a proposé en 2018 un nouveau système 

de classification des MII, basé sur les manifestations cliniques et les ASM après une 

étude rétrospective observationnelle sur une cohorte de patients. Dans cette 

approche clinico-sérologique, une classification des MII avec 4 sous-groupes est 

proposée par les auteurs O. Benveniste et al (tableau 4) (53). 
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Tableau 4 : Caractéristiques des différents sous-groupes (19)(23)(24) 

(25)(55)(56)(57)(58)(53) 

Les différentes présentations cliniques des ASM seront détaillées dans le chapitre 
suivant.
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4.4.1 Myosite à inclusions sporadiques (MIS) 

Elle concerne surtout l’homme de plus de 60 ans, d’évolution progressive aboutissant 

au final à un déficit moteur très handicapant. C’est un déficit proximo-distal sélectif 

touchant les fléchisseurs des doigts, les quadriceps, les muscles de la face et de la 

déglutition. Cette forme résiste aux traitements classiques des myosites comme les 

immunosuppresseurs et aux corticoïdes. 

4.4.2 Dermatomyosite (DM) 

Elle touche plus souvent les femmes et parfois les enfants. Elle est caractérisée par 

la présence de lésions cutanées typiques et un déficit musculaire avec une faiblesse 

prédominante aux épaules. Il existe un risque de développer un cancer chez les 

patients de plus de 60 ans. 

4.4.3 Myopathie nécrosante auto-immune (MNAI) 

Elle peut survenir à tout âge. Elle est caractérisée par une atteinte musculaire pure 

avec souvent une élévation des CK ainsi qu’une résistance aux traitements 

immunosuppresseurs. Ce phénotype évolue vers une atrophie sévère en l’absence 

de traitement (3). 

4.4.4 Syndrome des anti-synthétases (SAS) 

Il touche non seulement le muscle mais aussi les articulations et les poumons, 

provoquant parfois des dyspnées sévères. Ce cadre est caractérisé cliniquement par 

de la triade myosite, arthrite et une maladie pulmonaire interstitielle (MPI) retrouvée 

dans 80% des cas (54). Cette triade peut être accompagnée par un phénomène de 

Raynaud, la main du mécanicien ainsi que de la fièvre (3). 

Jusqu’à ce jour, les critères de Peter et de Bohan (Tableau 3) continuent d’être 

largement utilisés dans les écoles de médecine. Plusieurs classifications ont été 

développées à partir de ces critères mais sont restées imparfaites du fait de 

l’hétérogénéité des tableaux cliniques dans une même entité et des chevauchements 

entre les groupes, justifiant la nécessite d’utiliser d’autres outils. 

C’est pour cela que les experts des MII continuent d’apporter leur contribution afin 

d’élargir le spectre de connaissance des MII dans l’espoir de passer à une 

classification plus contemporaine. 
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5. LES AUTO-ANTICORPS DES MYOPATHIES INFLAMMATOIRES 

IDIOPATHIQUES ET LEURS PRÉSENTATIONS CLINIQUES 

5.1 Les ASM 

5.1.1 Généralités sur les ASM : 

Les ASM sont des outils précieux pour le diagnostic, la classification et pronostic des 

MII (59). Ils sont exclusivement associes aux MII (60). En effet ils ont été retrouvés 

chez environ 70% des patient atteints de MII adultes ou juvéniles (39)(61). Certaines 

cohortes indiquent que leur fréquence dans les MII (MDA5 par exemple) varie selon 

l’origine ethnique (62)(63)(64)(65). 

 

Les ASM ciblent des antigènes ubiquitaires intracellulaires cytoplasmiques ou 

nucléaires, ils sont impliqués dans le métabolisme dont la synthèse et la 

translocation protéique des cellules ainsi  qu’à des processus génétiques comme la 

transcription de l’ADN (66). 

Le premier ASM identifié est l’anti-Mi2, il a été décrit en 1976, et depuis lors, 

plusieurs auto-anticorps spécifiques comme l’anti-Jo1 et l’anti-SRP ou bien associés 

aux myosites ont été décrits dans des contextes variables (65)(67) (Figure 4).  

 

Figure 4 : Chronologie de la découverte des ASM (68) 
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5.1.2 Apport des ASM : 

Non seulement utiles pour le diagnostic, la classification et pronostic des MII, les 

ASM sont également importants pour préciser les sous-groupes au seins desquels 

on peut observer des différences phénotypiques concernant en particulier les 

atteintes extra-musculaires (54). En effet les ASM sont liés à des phénotypes 

cliniques distincts ainsi qu’à des caractéristiques histopathologies des biopsies 

d’après certaines données (65). 

5.1.3 Les différents auto-anticorps spécifiques aux myosites (ASM) : 

il est indiqué dans la littérature qu’au sein de chaque groupe, les ASM sont en 

corrélation avec des phénotypes cliniques ainsi qu’avec le traitement et le pronostic 

(69)(70)(68)(71). 

Les ASM sont retrouvées chez 45 à 85% des cas de MII adultes et chez 50 à 70% 

des cas dans les formes juvéniles. Les anti-ARS (anti-aminoacyl-tRNA synthetase) 

sont les plus fréquents avec une fréquence qui va de 20% à 40% des MII suivis de 

l’anti-MDA5 (8% à 20%), l’anti-SRP(3%à 10%), l’anti-TIF1(5% à 7%), l’anti-Mi2 et 

l’anti-NXP2 (3% à 8%) (72). 

Seuls ou en complément des données cliniques ou histologiques, ces auto-anticorps 

correspondent à au moins 5 cadres nosologiques (68). Nous allons détailler ces ASM 

selon chaque cadre. Cette classification en sous-groupes homogènes permet à la 

fois une personnalisation de la prise en charge ainsi que de préciser le surrisque de 

survenue de facteurs de mauvais pronostic comme les cancers ou de MPI 

(27)(66)(73).   

 

 Les ASM de la DM 

Le premier ASM décrit dans ce cadre c’est à dire associé à des lésions cutanées 

typiques est l’anti-Mi2. Toutes les études confirment sa spécificité à la DM. On le 

retrouve chez 6% des patients atteints de MII (54) et chez 13 % des DM (74).  

L’anti-Mi2 est associé aux caractéristiques cliniques classiques de la DM, notamment 

les papules de Gottron, le signe du châle ou le rash héliotrope. Il a été associé à une 

bonne réponse aux stéroïdes ainsi qu’à un bon pronostic (65)(74). 

 

L’anti-TIF1(transcription intermediary factor 1) présentent un risque élevé en cancer 

chez des patients adultes, on le retrouve chez 6% des patients avec une MII (54). 
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Bien qu’il ait été retrouvé chez 29% des DM juvéniles et dans 33% des MdC (74), sa 

fréquence chez les patients atteints d’une DM va de 13 à 31% selon les études 

(75)(65) et 18,9% selon une étude récente (60). L’association de cet AAC à une MPI 

a été décrite avec une faible prévalence (74). 

 

Les anti-NXP2/anti-MJ (Nuclear matrix protein 2) ont été décrit en 2009 chez des DM 

Juvénile sévères avec polyarthrites, une calcinose sévère ainsi qu’une vascularite 

intestinale (76). Leur  prévalence est de 23% (77). Ils ont été rapportés pour la 

première fois chez des adultes dans une cohorte anglaise avec une prévalence de 

6%, et 17% d’après une étude américaine (78). 

 

Les anti-MDA5 (melanoma differenciation associated gene 5) /CADM140 spécifiques 

aux formes amyopathiques des DM on le retrouve chez environ 50% de ces patients. 

Les anticorps anti-MDA5/CADM140 sont associés à des formes sévères de MPI de 

mauvais pronostic qui nécessitent une prise en charge agressive (79)(80)(81)(82).  

 

Le SAE (Small ubiquitin-like modifier) décrits pour la première fois en 2007 chez 

deux patients (83), les antigènes cibles sont des protéines hétérodimères de 40 et 90 

kD (kilodalton) identifiées comme deux sous-unités SAE1 (activatrice de 

modificateurs de type ubiquitine) et SAE2 (activatrice de l’enzyme B SUMO-1). Leur 

prévalence est de 7% dans les DM selon une étude italienne et semble plus faible au 

Japon avec 1.5% à 1,8 % de résultats positifs. Tandis que les résultats d’une étude 

chinoise portant sur un large échantillon se rapprochent  des résultats japonais et 

sont nettement inférieurs aux résultats européens, la prévalence rapportée par cette 

étude est de 3% (84)(85)(86)(87). La majorité de ces patients semblent souffrir d’une 

maladie cutanée avant la myosite et des cas de MPI ont été observés (84)(86). 

 

 Les ASM de la MNAI 

Les auto-anticorps responsables sont l’anti-SRP (anti-signal recognition particles) et 

l’anti HMGCR (anti-3-hydroxy-3-methyl-glutaryl-coenzyme A réductase). 

 

L’anti-SRP a été décrit en 1986 puis en 1987 (88)(89), sa prévalence varie entre 4% 

et 15% des MII adultes et  2% à 4% de MII juvéniles et de 13 à 54% dans les MNAI 

selon les études. Cette différence peut être liée à des facteurs environnementaux et 
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génétiques, aux biais de sélections des patients ou aux techniques de détection 

(90)(91)(92)(93)(39). 

Le déficit musculaire concernant les patients anti-HMGCR positifs est proximal et 

l’exposition aux statines avant le début de la faiblesse musculaire a été retrouvée 

dans 38% à 63% plus particulièrement des personnes âgées (94). Ces patients 

récupèrent difficilement leur force musculaire après traitement immunosuppresseur. 

Ceci-dit, les patients jeunes ont généralement un tableau clinique plus grave et un 

pronostic plus sévère comparés aux personnes âgées (95). 

 

 Les ASM du SAS :  

Le SAS est lié à la présence d’ASM appelé anti-ARS (anti-aminoacyl-ARNt 

synthetase), ce sont les ASM les plus fréquemment retrouvés (65). La variation de 

ces deniers décrit ainsi des phénotypes différents au sein de ce cadre selon le ou les 

AAC retrouvés (3). Les manifestations extramusculaires peuvent dominer dans ce 

phénotype avec parfois une absence des signes musculaires (65). 

 

Il y a huit anti-ARS ciblant différents ARNt synthétase: anti-Jo1 (anti-hystidyl-ARNt 

synthetase), anti-PL7 (anti-Threonyl-ARNt synthetase), anti-PL12 (anti-alanyl-ARNt 

synthetase), anti-EJ (anti-glycyl-ARNt synthetase), anti-OJ (anti-isolucyl-ARNt 

synthetase), anti-YRS (anti-tyrosyl-ARNt synthetase), anti-Zo (anti-phenylalanyl-

ARNt synthetase) et anti-KS (anti-asparaginyl-ARNt synthetase). 

L’anti-Jo1 est le plus fréquemment retrouvé avec une prévalence entre 20 % à 30 % 

des patients atteints (65). Les patients ayant cet AAC ont une fréquence élevée de 

myosite et de MPI (96)(97). Tandis que la MPI seule concerne ceux avec des anti-

PL7 et anti-PL-12 élevés. De même que l’anti-PL7 a été associé à des cas avec des 

péricardites (98). L’anti-EJ est associé à une prévalence élevée en MPI et faible en 

signe articulaires (99)(100). 
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Tableau 5 : Anti-ARS et caractéristiques cliniques (65). 

 

 

 Les ASM des MIS : 

L’anti-cN1A (anti-cytosolique 50 nucleosidase 1A) a été décrit en 2011 comme AAC 

contre une protéine de 43 kD associe aux MIS (101). Il est présent dans  environ 

34% des MIS et 3% à 4% des DM (102)(103). Dans 36% des cas du syndrome de 

Gougerot-Sjögren (GSJ) et 20% dans le Lupus Erythémateux Disséminé (LED) selon 

Herbert et al (104). 

 

 Association des ASM aux cancers : 

Le cancer peut survenir chez des patients atteints de MII, certains ASM ont permis 

de délimiter des patients à risque accru de cancer.  

En effet, des études ont rapporté que l’anti-Mi2 est présent dans 8% des MII 

associés aux cancers (74). Par contre l’anti-TIF1 a été trouvé chez 75% des 

patients avec une MII associée à un cancer. La protéine TIF1 est surexprimée au 

sein de la tumeur, du muscle ainsi que de la peau, ceci suggère le lien direct entre la 

protéine TIF1, le cancer et la MII (105). 

 

Une étude américaine a rapporté que l’anti-MJ/NXP2 était spécifiquement associé au 

cancer chez les homme atteints d’une DM (78). Contrairement aux anti-SRP, les anti-

HMGCR sont associés à un risque accru de cancer chez les patients de plus de 50 
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Figure 5: les ASM selon leurs cadres nosologiques (68) 

ans, le cancer survient principalement dans les trois premières années d’une MNAI 

avec des anti-HMGCR positifs (18). 

 

5.2 Les auto-anticorps associés aux myosites (AAM) : 

Cette appellation est donnée aux auto-anticorps qu’on peut observer à la fois dans 

une MII et aussi dans d’autres maladies auto-immunes comme le LED, le GSJ, la 

Cirrhose biliaire primitive (CBP), la polyarthrite rhumatoïde (PR) ou bien la 

sclérodermie systémique (SS). On parle de Myosite de chevauchement ou Overlap 

Myosite (OM)(54). 
 

Tableau 6 : Les AAM en cas de Myosite de chevauchement (54). 
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6. DÉPISTAGE ET TYPAGE DES AUTO-ANTICORPS DES MYOSITES 

INFLAMMATOIRES IDIOPATHIQUES 

A ce jour, plus d’une trentaine de cibles antigéniques nucléaires ou cytoplasmiques 

ont été identifiées (54) et font partie du groupe des auto-anticorps anti-nucléaire. 

6.1 Qu’est-ce qu’un anticorps anti-nucléaire (AAN) : 

Comme leur nom l’indique clairement, les AAN sont des auto-anticorps dirigés contre 

des antigènes se trouvant dans les noyaux cellulaires. Ces derniers font partie des 

nucléoprotéines qui sont des protéines associées à de l’acide nucléique, ADN ou 

ARN. 

6.2 Recherche des AAN :  

L’immunofluorescence indirecte (IFI) est la technique de référence pour la recherche 

des AAN. Elle repose sur l’utilisation de lames sur lesquelles sont cultivées des 

cellules Hep-2 (human epithelial cell line type 2), qui sont des cellules dérivées d’une 

lignée tumorale de cellules épithéliales humaines laryngées (cellules carcinomateuse 

laryngées), possédant de gros noyaux et de gros nucléoles avec un grand pouvoir 

mitogène. Elles permettent une bonne visualisation des structures nucléaires 

reconnues par les auto-anticorps du patient. Les résultats sont lus et interprétés à 

l’aide d’un microscope à fluorescence. L’interprétation des résultats est délicate et 

peut varier d’un observateur à un autre, deux lecteurs indépendants sont nécessaires 

pour pallier la subjectivité de la lecture. 

La recherche des AAN se fait en deux temps, un dépistage (screening) et un titrage. 

6.2.1 Dépistage des AAN 

Après incubation des lames avec les sérums des patients dilués (au 1/160ième dans 

notre laboratoire), les auto-anticorps fixés sur les cellules sont révélés grâce à un 

conjugué polyvalent anti-IgG humaine couplé à un fluorochrome (l’isothiocyanate de 

fluorescéine).  

Après lecture au microscope, les résultats sont interprétés soit en négatifs ou positifs. 
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 Un résultat est rendu négatif si la fluorescence du noyau reste inférieure au 

contrôle positif au 1/160ième, même si une fluorescence cytoplasmique est 

présente.  

 Il est rendu positif si une fluorescence nucléaire est supérieure ou égale au 

control positif, avec précision des dilutions nécessaires pour le titrage. 

6.2.2 Titrage et aspects de fluorescence des AAN 

En cas de résultat positif, le titre des AAN (1/160, 1/320, 1/640, 1/1280 ou 

supérieure) correspondant à la dilution du sérum à laquelle la fluorescence disparaît 

doit être précisé ainsi que l’aspect de la fluorescence. 

  

Figure 6 :  

Aspects d’AAN en IFI fréquents au cours des DPM. A : Anticorps anti-Jo1, B : 
Anticorps anti-Mi2, C : Anticorps anti-PL12, D : Anticorps anti-SRP (107) 

Les aspects de fluorescence le plus souvent observés sont de type homogène, 

moucheté, nucléolaire, ou de type mixte associant deux voire trois aspects.  Une 

fluorescence cytoplasmique peut également être présente (106). Ces aspects 

peuvent être évocateurs de la présence d’auto-anticorps spécifiques connus, 

reconnaissant des structures antigéniques bien définies (figure 6).  
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Figure 7 : A gauche, un aspect moucheté, et un aspect nucléolaire à droite 

 

Figure 8: A gauche, un aspect centromérique, et un aspect homogène à droite 

 

6.3 Identification des AAN : 

Les aspects de fluorescence des AAN observés par IFI permettront d’évoquer la 

présence de spécificités auto-anticorps caractéristiques à telle ou telle maladie auto-

immune. C’est pour cela que les recommandations internationales détaillent la 

stratégie à suivre sous forme d’algorithme afin de cibler les AAC à rechercher en 

fonction du résultat de l’IFI, cela guidera aussi le choix des méthodes à mettre en 

œuvre pour leur identification (figure 9, 10).  
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Figure 9 : Stratégie de mise en évidence des auto-anticorps anti-nucléaires 

 

Figure 10 : 

Orientation de recherche des AAC selon l'aspect des AAN en IFI(74)(108) 
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Figure 11: Orientation diagnostique selon l‘aspect de l'AAN (108)(109)(110) 

 

Il existe plusieurs méthodes pour la recherche des AAN parmi lesquelles on peut 

citer quelques-unes :  

 Test de FARR : dosage radio-immunologique des anticorps anti-DNA natif qui 

met en évidence les anticorps de forte affinité (115). 

 Techniques immuno-enzymatiques (ELISA) : détecte les anticorps de forte et 

de faible affinité, elle plus sensible mais moins spécifique que le test de 

FARR.  Elle permet entre autre le dosage des anticorps anti-antigènes 

solubles (ENA : Extractable Nuclear Antigen). 

 ELIA (Enzyme Linked Immuno Assay) : c’est aussi une technique de dosage 

immuno-enzymatique en sandwich rapide pour la détection hautement 

sensible. En pratique dans le laboratoire nous utilisons l’ELIA Symphony sur 

l’Unicap100 pour rechercher un groupe de sept auto-anticorps (anti-SSA, anti-

SSB, anti-Sm, anti-Rnp, anti-Jo1, anti-scl70 et anti-Centromère B). 

 Technique d’immunoblot : Le Western Blot (WB) reste l'outil d'immunoblot le 

plus utilisé dans le laboratoire de recherche fondamentale, le principe consiste 

à appliquer sur la membrane des anticorps marqués qui sont spécifiques des 

protéines que l'on veut observer (112).  
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 Dot-blot: c’est aussi une technique d’immunoblot permettant un dosage semi-

quantitatif des auto-anticorps. Cette technique a été développée pour 

simplifier le processus d'analyse Western Blot. 

6.4 Recherche des ASM : 

Comme déjà précisé ci-dessus, les aspects de fluorescence observés lors du 

dépistage des AAN par IFI permettront d’évoquer la présence d’AAC caractéristiques 

aux MII ainsi que d’autres maladies auto-immunes tel que le LED, et la sclérodermie.  

Certains aspects de fluorescence cytoplasmique sont assez caractéristiques et 

évocateurs des MII. Il est à noter que nombreux AAC ne donnent pas d’aspect de 

fluorescence particulier ou difficile à identifier, par exemple L’anti-TIF1 donne un 

aspect finement moucheté (sablé), les anti-MDA5 donnent un aspect cytoplasmique 

dans quelques cellules en amas avec un aspect finement granuleux (figure 12). 

 

Figure 12 : Certains aspects caractéristiques de certains ASM 
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En fonction de ces résultats et du contexte clinique, différents tests peuvent être 

pratiqués pour détecter les ASM et les AAM, avec une sensibilité, une spécificité, un 

coût, une complexité technique et une faisabilité variables (108)(109)(110)( figure 7). 

Les tests standards d’identification proposées pour le dosage des ASM et AAM sont 

les mêmes que les autres AAC. Je ne détaillerai que la méthode Dot-blot qui est la 

technique la plus couramment utilisée dans les laboratoires d’immunologie pour la 

recherche des ASM (83)(111). 

6.5 Méthodes Dot-blot myosite : 

 Principe de la technique :  

C’est une technique immuno-enzymatique semi-quantitative dont 

le but est de rechercher les ASM ou associés aux sclérodermies. 

Le support de la réaction est une bandelette sur laquelle sont coatés 

12 antigènes ainsi que 2 contrôles, un control positif et un autre 

négatif.  

  Figure 13 : Bandelette standard pour Dot-myosite 

 

Les bandelettes sont composées d’une membrane fixée sur un support plastique. 

Dans la procédure de dosage, les bandelettes sont d’abord incubées avec le sérum 

du patient dilué au 1/151. Si un ou plusieurs ASM ou AAM sont présents dans 

l’échantillon, il(s) se lie(nt) à(aux) l’antigène(s) spécifique(s) fixé(s) sur la membrane. 

La fraction libre sera éliminée dans l’étape suivante après 3 lavages successifs.  

Ensuite, les bandelettes sont incubées avec des immunoglobulines anti-IgG 

humaines conjugué à la phosphatase alcaline (PA). Le conjugué se lie aux 

complexes antigènes-anticorps (CAA) à la surface de la membrane.  

Après un second lavage qui permettra d’éliminer l’excès de conjugué, les bandelettes 

sont encore une fois incubées dans une solution de substrat/chromogène; celle-ci 

provoque l’apparition d’un produit insoluble coloré (violet) qui précipite sur le site de 

la réaction enzymatique. L’intensité de la coloration est proportionnelle à la quantité 

d’anticorps présents dans l’échantillon. 
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Figure 14 : Principe de la technique Dot-blot Myosite 
 

L’interprétation des résultats se fait à l’œil nu par un biologiste, comparant ceux-ci au 

contrôle négatif, qui correspond au Cut-off au-dessus duquel les résultats sont 

rendus positifs. 

                                                    

Figure 15 : A : Bandelette positive en anti-EJ, B : Bandelette négative 

Cette technique existe en semi-automatisée grâce à un automate appelé Bluediver. 

L’intérêt de ce dernier consiste à apporter un gain en temps et en main d’œuvre 

considérables.   

A B 
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Figure 16 : Bluediver 

 La méthode semi-automatisée : 

Dite semi-automatisée car c’est toujours le technicien ou le biologiste qui déposent 

les sérums dans les puis correspondants. C’est une méthode qui utilise un kit 

pouvant exécuter 24 tests Immundot en une seule manipulation. 

Les bandelettes sont insérées sur un peigne qui comporte 24 positions (figure 13). 

Ce sont des bandelettes standards avec 12 antigènes coatés en plus des deux 

contrôles (figure 9). 

La méthode semi-automatisée est utilisée pour la détection de la quasi-totalité des 

ASM et AAM et mis également en évidence par méthode manuelle. Cette dernière 

demande beaucoup de temps et une présence permanente d’une main humaine 

pour enchainer les suites des étapes de la technique afin d’assurer son bon 

déroulement dans le but de garantir un résultat fiable et interprétable. C’est pour cela 

que les laboratoires d’immunologies avec une grosse activité optent plutôt pour la 

technique semi-automatisée. 

  

La recherche d’autres AAC tels que l’anti- Ku, anti-PmScl75, anti-Centromère A et 

anti-Th/To individuellement est aussi possible en utilisant une autre forme de 

bandelettes ou aux Combi-dots qu’on met en place grâce à un support pour 

bandelettes et un stylo à pastilles (figure 13). 

 

Figure 17 : Montage et préparation du Combi-dot 
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 Principe de la méthode semi-automatisée 

Les sérums sont déposés après un premier lavage. L’automate incube les 

bandelettes dans les puits de cartouches prêtes à l’emploi et contenant les réactifs 

(figure14). 

 

Figure 18 : Réactifs du Dot-blot 

A la fin des réactions et après séchage des bandelettes, la lecture et l’interprétation 

des résultats se font grâce à un logiciel connecté à un lecteur de bandelettes et 

comparant celles-ci aux contrôles. Un résultat positif apparait sous forme de croix 

rouge et l’intensité est ainsi convertie en valeur. Mais dans tous les cas, la décision 

de la validation dépend toujours du biologiste qui peut juger et décider de la validité 

ou non du test et du résultat fourni par la machine (figure 15).  

 

Figure 19 : interprétation des résultats par le logiciel du Bluediver 
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La technique Dot-blot est largement utilisée par les laboratoires d’immunologie pour 

la détection des ASM et AAM. C’est une technique permettant de rendre des 

résultats rapides et sûres pouvant répondre aux interrogations du clinicien et lui 

évitant ainsi la demande d’autres examens complémentaires inutiles. Cependant, les 

résultats douteux et les faux positifs sont courants (113), notamment à cause des 

multipositivités (114). Or, la confrontation des résultats du Dot-blot avec les résultats 

de l’IFI améliore la spécifité et la monopositivité est un outil supplémentaire qui vient 

valider cette technique (113). 

 

7. CAS CLINIQUE :   

Madame AH, âgée de 53 ans, suivie pour un SGJ avec un syndrome sec buccal, un 

œil sec, sans douleurs articulaires, elle est hypertendue et consulte pour une 

apparition récente d’une dyspnée d’effort. 

A l’examen clinique, il n’y avait pas de douleur musculaire, pas d’arthrite, pas de 

phénomène de Raynaud. 

o Examen cardio-vasculaire : rythme régulier, éclat de B2, pouls périphériques 

perçus, signes d’insuffisance cardiaque droite avec une turgescence des 

jugulaires, signe de Harzer et un œdème des membres inférieurs. 

o Examen respiratoire : NYHA (New York Heart Association) II ou III, une 

présence de légers râles sibilants à la base droite, par ailleurs, pas de 

crépitants, pas de toux, pas d’expectoration, pas de dyspnée au repos.  

o Examen abdominal : sans particularité. 

o Examen neurologique : pas de déficit sensitif, ni moteur, l’examen des paires 

crâniennes est normal, les ROT (reflexes ostéotendineux) sans particularité. 

o Examen ostéoarticulaire/ locomoteur : pas de douleur, pas de déformation des 

doigts, pas de limitation des amplitudes articulaires. 

o Examen musculaire : pas de myalgies, un testing musculaire à 5/5. 

o Examen cutanéo-muqueux : sècheresse oculaire mais pas de sécheresse 

buccale 

o Les autres examens étaient sans particularité. 
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Bilans Biologiques : 

 La biochimie retrouve une augmentation des enzymes notamment 

musculaires et une ferritine augmentée à 269 et une CST (capacité de 

saturation de la transferrine) à 29%. 

 Troponine à 25 UI/L et fibrinogène augmenté. 

 

Figure 20: Bilan de biochimie 

  

 Le bilan hormonal était normal ainsi que le reste des paramètres 

d’hématologie et de biochimie. 

 Les gaz du sang montrent une acidose respiratoire compensée avec 

hypercapnie et augmentation des bicarbonates et une saturation à 93%. 

 

Figure 21: Les gaz du sang 

 En immunologie : 

 Une absence d’anomalie évocatrice à l’électrophorèse des protéines. 

 

 A l’IFI : les AAN sont positifs avec aspect mixte (homogène-moucheté) et un 

titre supérieur à 1280. 

 Devant l’aspect homogène, une recherche d’auto-anticorps anti-DNA 

natif est revenue négative. 
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 Devant l’aspect moucheté, un dépistage des anticorps anti-antigènes 

solubles revient aussi négatif. 

 Le Dot-blot myosite objective un auto-anticorps anti-SAE1 à 39 UA. 

 

Figure 22: Bilan immunologique 

 

Figure 23 : Résultat Dot-blot myosite 
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Radiologie et autres examens complémentaires : 

EMG : l’examen était normal avec absence de syndrome myogène dans les quatre 

membres. 

TDM : thoracique à la recherche d’un syndrome interstitiel revient avec un aspect 

évocateur d’une broncho malacie associée à un trappage expiratoire et une dilatation 

marquée de l’atrium droit et une discrète dilatation de l’artère pulmonaire. 

 

Figure 24 : TDM thoracique 

 

En résumé: 

Il s’agit de madame AH, âgée de 53 ans, hypertendue, suivie pour un SGJ qui 

consulte pour des dyspnées d’effort avec insuffisance cardiaque droite chez laquelle 

on retrouve une atteinte pulmonaire sans atteinte musculaire.  

Un anti-SAE1 a été mis en évidence au Dot-myosite permettant de poser un 

diagnostic de Dermatomyosite amyopathique avec une atteinte pulmonaire. 
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8. CONCLUSION : 

 

En dehors d’un examen clinique, la médecine dispose aujourd’hui de plusieurs 

examens complémentaires pour poser correctement un diagnostic d’une myopathie 

auto-immune. Certains ne sont pas spécifiques et orienteront simplement vers 

l’existence d’une myopathie comme les CK, L’EMG et l’IRM et d’autres plus 

spécifiques permettront de préciser la nature de l’atteinte musculaire et de préciser 

son origine comme la biopsie musculaire et la recherche d’auto-anticorps. Si la 

biopsie musculaire reste déterminante, la détection d’auto-anticorps a pris une place 

cruciale dans la démarche diagnostique, la classification nosologique et le pronostic 

des MII. 

En effet, 60% à 80 % des MII sont associées à des auto-anticorps et plus d’une 

trentaine de cibles antigéniques nucléaires ou cytoplasmiques ont été identifiées à ce 

jour. 

Il faut distinguer les ASM des AAM. Les ASM sont exclusivement associés aux MII et 

sont présents dans 30 à 70% des cas, alors que les AAM sont présents aussi au 

cours d’autres maladies auto-immunes comme le LED ou le SGJ ou la sclérodermie 

par exemple.  

En règle générale, il n’existe qu’un seul ASM chez un patient donné, qui peut parfois 

être associé à un ou plusieurs AAM. En effet, il existe une forte association entre un 

ASM et un phénotype de maladie musculaire et son évolution. Par exemple, l’anti-

MDA-5 définit un syndrome cutanéo-pulmonaire ou syndrome de chevauchement, il 

est spécifique aux formes amyopathiques des DM et est associé à des formes 

sévères de MPI de mauvais pronostic et nécessitant une prise en charge agressive. 

L’anti-TIF1-γ est lui aussi associé à la dermatomyosite mais présente un risque élevé 

en cancer chez des patients adultes. L’anti-SRP et anti-HMGCR sont associés à des 

myopathies auto-immunes nécrosantes dont la particularité est la résistance aux 

traitements immunosuppresseurs, ainsi que les anti-ARS (p. ex. l’anti-Jo-1, l’anti-PL-

7 et l’anti-PL-12) qui définissent le syndrome anti-synthétase. Ceci-dit, le diagnostic 

d'une MII dépend toujours de la confrontation des données cliniques, histologiques et 

des résultats biologiques notamment par la recherche de ASM et les AAM. La 

recherche d'autres auto-anticorps est toujours en cours, la découverte de nouveaux 

auto-anticorps permettra certainement de réduire le pourcentage des MII 
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séronégatives et donc perfectionner la classification des différentes formes séro-

cliniques des MII permettant aux cliniciens de mieux prendre en charge les patients 

souffrant de cette maladie. Cela démontre le rôle capital que peut jouer un 

laboratoire d’immunologie dans le diagnostic des myopathies auto-immunes. 
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Résumé 

Les myopathies inflammatoires idiopathiques (MII) sont un groupe hétérogène de 

maladies auto-immunes rares mais potentiellement graves affectant le muscle 

squelettique ainsi que divers organes systémiques, à savoir la peau, les poumons, le 

cœur et les articulations, conduisant souvent à une altération de la qualité de vie du 

patient. 

Le diagnostic et le traitement restent difficiles à élucider selon les cas, ils constituent 

en général un défi car ils nécessitent l’intervention de plusieurs spécialités. 

Beaucoup de classifications ont été constituées au fil du temps en se basant sur le 

phénotype clinique, les données des examens complémentaires ainsi que le 

caractère histopathologique suggérant plusieurs grands groupes afin de faciliter le 

diagnostic et le choix de la prise en charge. Ces derniers sont cependant toujours 

difficiles du fait de la variabilité des caractéristiques. Ceci dit, grâce aux progrès de 

l’immunologie avec la découverte d’auto-anticorps spécifiquement associés à des 

phénotypes cliniques caractéristiques, on peut aujourd’hui catégoriser les patients en 

sous-groupes, améliorant ainsi leur prise en charge, ainsi que leur pronostic. En 

effet, des méthodes de recherche des auto-anticorps spécifiques aux myosites 

(ASM) tels que le Dot-blot par exemple permettent aujourd’hui aux cliniciens non 

seulement d’affirmer le diagnostic d’une MII, mais aussi de personnaliser le 

traitement ainsi que le suivi. 

Les ASM sont de plus en plus reconnues comme des outils précieux pour le 

diagnostic. La recherche d'autres auto-anticorps est toujours en cours, la découverte 

de nouveaux auto-anticorps permettra certainement de réduire le pourcentage des 

MII séronégatives et donc perfectionner la classification des différentes formes séro-

cliniques des MII permettant aux cliniciens de mieux prendre en charge les patients 

souffrant de cette maladie. Cela démontre le rôle capital que peut jouer un 

laboratoire d’immunologie dans le diagnostic des myopathies auto-immunes. 

Mots clés : Myopathie inflammatoire idiopathique - Myosite auto-immune - auto-

anticorps spécifiques aux myosites- Dot-blot myosite




