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La dermatomyosite (DM) est une connectivite rare à prédominance féminine dont 

l’incidence annuelle varie de deux à dix cas par million d’habitants selon les populations 

étudiées [1]. 

Elle se caractérise par une atteinte cutanée caractéristique et éventuellement par une 

atteinte musculaire. Son diagnostic repose sur un faisceau d’arguments cliniques, biologiques , 

immunologiques ,histologiques et électromyographiques. 

Cette maladie auto-immune peut être associée à un néoplasie sous-jacente qui doit être 

diagnostiquée précocement [2]. Sa pathogénie reste encore mal élucidée et semble 

multifactorielle impliquant des facteurs immunitaires, infectieux, génétiques et 

environnementaux. 

La sévérité de la maladie conditionne le choix du traitement. 

Le pronostic de la DM est globalement péjoratif à cause d´une morbidité importante et 

d´une mortalité élevée. 

Cette étude rétrospective, réalisée au sein du service de Dermatologie et de Vénérologie 

du centre hospitalier universitaire (CHU) Ibn Sina vise à contribuer à mieux appréhender la 

démarche diagnostique et thérapeutique de cette entité. Ce travail se subdivise en deux parties : 

dans une première partie sont exposés les résultats de notre étude, la seconde partie est réservée 

à la discussion de ces résultats à la lumière de ceux de la littérature. 

 

 

 

 

 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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Le but de ce travail est de décrire l’ensemble des données épidémiologiques, 

physiopathologiques, cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutives des patients 

hospitalisés pour dermatomyosite au sein du service de Dermatologie et Vénérologie de 

l’hôpital Ibn Sina de Rabat et ce sur une période s’étalant sur 18 ans de Janvier 2004 à Décembre 

2022. Ces données sont comparées à celles de la littérature. 

A la lumière des données de la littérature les aspects épidémiologiques, 

physiopathologiques, cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutifs relatifs à cette 

affection sont discutés. 

L’objectif est de contribuer à mieux cerner les caractéristiques de cette pathologie pour 

une meilleure prise en charge des malades. 
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I-TYPE, LIEU ET PERIODE DE L’ETUDE 

Ce travail consiste en une étude rétrospective, monocentrique et descriptive réalisée au 

sein du service de Dermatologie et Vénérologie du centre hospitalier universitaire (CHU) Ibn 

Sina de Rabat, sur une période de 18 ans s’étalant de Janvier 2004 à Décembre 2022. 

II-CRITERES D’INCLUSION 

Sont inclus, dans cette étude, tous les malades hospitalisés au service de Dermatologie-

Vénérologie de Janvier 2004 à Décembre 2022, pour la prise en charge d’une dermatomyosite 

confirmée sur un faisceau d’arguments cliniques, histologiques et biologiques. 

III-CRITERES D’EXCLUSION 

Sont exclus de notre étude, les patients ayant une dermatomyosite suivis en consultation 

et ceux dont les dossiers sont incomplets. 

IV-RECUEIL DES DONNEES 

A partir des dossiers d’hospitalisation des patients du service de Dermatologie-

Vénérologie, nous avons recueilli les données épidémiologiques, les données des examens 

cliniques, les résultats des biopsies cutanées et musculaires réalisées, des bilans biologiques et 

radiologiques, le traitement prescrit et les informations sur le suivi et l’évolution après le 

traitement de chaque patient. 

V-ANALYSE DES DONNEES 

Les données recueillies, au cours de notre étude, ont été saisies sur un fichier Microsoft 

Office Excel. L’analyse statistique a permis la description de notre série par la détermination 

des pourcentages des différents paramètres. 
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I-EPIDEMIOLOGIE 

1- Fréquence 

Durant la période s’étalant de Janvier 2004 à Décembre 2022, 70 patients ont été colligés. 

2- Âge 

L’âge moyen était de 48,2 ans avec des extrêmes allant de 8 à 85 ans. La tranche d’âge la 

plus touchée était entre 40 et 60 ans avec une proportion de 42,85%. 

 

 

Figure 1: Répartition selon l’âge. 
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Figure 2: Tranches d’âge. 

3- Sexe 

Nous notons une prédominance féminine avec 18 hommes (25,71%) pour 52 femmes ( 

74,28%) Soit un sexe ratio de 2,88. 

 

Figure 3: Répartition des cas selon le sexe. 
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4- Phototype 

La figure ci-dessous illustre la distribution des phototypes au sein de notre population. 

Les patients de phototype IV étaient les plus représentés : 36 cas (51.42 %). 

 

Figure 4: Répartition des cas selon le phototype. 

 

5- Origine et niveau socio-économique 

Les patients ont un niveau socio économique relativement bas. 

5 patients (7,2 %) sont issus du milieu rural contre 65 (92,8 %) citadins. 
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6- Statut matrimonial 

Le statut matrimonial des patients se présente comme suit : 

- 49 mariés (70%) 

- 13 célibataires (18,6%) 

-  6 veufs (8,6%) 

- Et 2 divorcés (2,8 %) 

7- Antécédents 

7.1-Les antécédents médicaux 

44 patients (62,85%) avaient des antécédents médicaux : 

❖ 15 patients (34,09%) étaient diabétiques, 10 patients (22,72%) souffraient d’asthme et 

de rhinite allergique, 7 patients (15,90%) avaient une hypertension artérielle, 7 patients 

(15,90%) présentaient une disthyroïdie et 6 patients (13,63%) avaient une tuberculose. 

❖ Parmi les autres antécédents médicaux recensés nous citons : 

- 1 cas de vitiligo (2,27%) 

- 1 cas d’arythmie complète par fibrillation auriculaire sur valvulopathie mitrale et 

tricuspidienne (2,27%) 

- 1 cas de myosite orbitaire inflammatoire (2,27%) 

- 1 cas de polyarthrite rhumatoide (2,27%) 

- 1 cas d’hépatite auto-immune (2,27%) 
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Figure 5: Les antécédents médicaux. 
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Figure 6: Antécédents chirurgicaux. 
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Les antécédents toxiques enregistrés consistent en 11 cas (15,71%) de tabagisme 

chronique, 6 cas (8,57%) de consommation d’alcool, 1 cas (1,42%) de vaccination et 1 cas 

(1,42%) de notion de phytothérapie. 

- Aucun cas de prise médicamenteuse n’a été noté. 

7.4- Les antécédents familiaux 

Des antécédents familiaux ont été notés chez 37 patients (52,85%). Soit ; 

- Dermatomyosite familiale chez 6 patients (16,21%) 

- Auto-immunité familiale pour 36 patients (97,29%) se répartissant comme suit : 27 

cas (75%) de thyroïdite auto-immune, 3 cas (8,33%) de lupus, 3 cas (8,33%) de 

diabète de type 1, 2 cas (5,57%) de vitiligo et 1 cas (2,77%) de sclérodermie. 
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8- Durée d’évolution 

La durée d’évolution avant la consultation variait de 10 jours à 72 mois avec une moyenne 

de 7,44 mois. 

9- Durée d’hospitalisation 

La durée d’hospitalisation variait de 10 jours à 21 jours avec une moyenne de 14 jours. 
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II-CLINIQUE 

1- Manifestations dermatologiques 

1.1-L’atteinte cutanée 

1.1.1-Manifestations cutanées spécifiques de la dermatomyosite : 

Les lésions cutanées spécifiques de la dermatomyosite chez les malades se répartissent 

comme suit, par ordre de fréquences décroissantes : 

- L’érythème héliotrope du visage chez 67 patients (95,71 %) 

- L’érythème des paupières a été trouvé chez 56 patients (80%) 

- La présence d’œdème a été objectivée chez 51 patients (72,85%). Il accompagne 

l’érythème chez 40 patients (78,43%) et le précède chez les 11 restants 

(21,56%). Il est minime chez 22 patients (43,13%), modéré chez 27 patients 

(52,94%) et sévère chez les 2 restants (3,92%) 

- La poïkilodermie a été objectivée chez 47 patients (67,14%) 

- Le signe du châle a été objectivé chez 44 patients (62,85%) 

- Les papules de Gottron étaient présentes chez 44 patients (62,85%) 

- Le signe de Gottron a été trouvé chez 43 patients (61,42%) 

- L’érythème en V a été trouvé chez 37 patients (52,85%) 

- L’érythème flagellé a été trouvé chez 29 patients (41,42%) 

- Le signe de l’étui du revolver a été objectivé chez 28 patients (40%) 

- La main du mécanicien a été trouvée chez 27 patients (38,57 %) 
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1.1.2 Manifestations vasculaires : 

Les lésions vasculaires observées sont :  

- Une pulpite des doigts a été trouvée chez 34 patients (48,57%) 

- Un phénomène de Raynaud chez 26 patients (37,14%) 

- Un livedo chez 13 patients (18,57%) 

- Un purpura chez 1 patient (1,42%) 

1.1.3-Autres manifestations cutanées : 

- La xérose cutanée diffuse a été objectivée chez 64 patients (91,42%) 

- La photosensibilité a été trouvée chez 51 patients (72,85%) 

- Un prurit généralisé a été retrouvé chez 41 patients (58,57%) 

- Le caractère photo-distribué, photo-déclenché ou photo-aggravé a été trouvé 

chez 26 patients (37,14%) 

- Les lésions érythémateuses squameuses chez 22 patients (31,42%) 

- des ulcérations ont été objectivées chez 10 patients (14,28%) 

- La nécrose cutanée a été trouvée chez 8 patients (11,42%) 

- La présence de papules folliculaires kératosiques chez 8 patients (11,42%) 

- La calcinose cutanée a été objectivée chez 6 patients (8,57%) 

- L érythrodermie a été objectivée chez 2 patients (2,85%) 
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Figure 7: Manifestations cutanées (lésions cutanées spécifiques, vasculaires et autres). 

 

1.2-Atteinte des muqueuses 

1.2.1-Atteinte de la muqueuse buccale 

Les atteintes de la muqueuse buccale concernent 21 patients (30%) et se présentent 

comme suit : 

- Un érythème chez 21 patients (100%) 

- Des télangiectasies chez 9 patients (42,85%) 

- Des érosions chez 4 patients (19,04%) 

- Des ulcérations chez 1 patient (4,76%) 

Les bulles n’ont été objectivées chez aucun patient.  
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1.2.2-Atteinte oculaire 

L’atteinte oculaire a été trouvée chez 51 patients (72,85%). Nous avons noté : 

- Une photophobie pour 51 patients (100%) 

- Une rougeur conjonctivale pour 13 patients (25,49%) 

1.2.3-Atteinte génitale et anale 

Aucun cas d’atteinte de la muqueuse génitale ou anale n’a été observé.  

1.3- Atteinte phanérienne 

1.3.1-Atteinte du cuir chevelu 

L’atteinte du cuir chevelu a été observée chez 67 patients (95,71%), avec :  

- Des lésions érythémateuses squameuses chez 33 patients (49,25%) 

- Un effluvium télogène chez 33 patients (49,25%) 

- Et une alopécie cicatricielle chez 24 patients (35,82%) 

• Dermoscopie du cuir chevelu : 

La dermoscopie du cuir chevelu a été réalisée chez 21 patients (30%). Les 4 principaux 

aspects typiques observés sont : 

- Les capillaires tortueux, dilatés et élargis : 19 cas (90,47%) 

- Les vaisseaux arborescents épais : 11 cas (52,38%) 

- La pigmentation péri-folliculaire : 5 cas (23,81%) 

- Les gaines coulissantes : 3 cas (14,28%) 

L’aspect des cheveux en touffes n’a été observé chez aucun de nos patients.  

 



19 

 

Figure 8: Aspects trichoscopiques retrouvés. 

 

1.3.2-Atteinte unguéale 

L’atteinte des ongles a été observée chez 54 patients (77,14%). Le signe de la manucure, 

caractérisé par un érythème de la sertissure des ongles avec hyperkératose de la cuticule, a été 

trouvé chez tous ces patients. 

• Dermoscopie péri-unguéale :  

Une dermoscopie péri-unguéale a été effectuée pour 49 patients (70%).  

Une douleur à la pause du dermoscope (repli unguéal douloureux) a été objectivée chez 

34 patients (69,38%). 

Les principaux signes dermoscopiques retrouvés sont : 

- des mégacapillaires (capillaires géants et élargis) : 38 cas (77,55%) 

- des hémorragies (image en piles d’assiettes) : 33 cas (67,34%) 

- une désorganisation architecturale : 19 cas (38,77%) 

- une raréfaction des anses voire la présence de zones avasculaires : 9 cas (18,36%) 

- des anses dilatées et très ramifiées en feuilles de fougère : 7 cas (14,28%). 
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Figure 9: Aspects de la dermoscopie péri-unguéale. 
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2- Manifestations extra-dermatologiques 

2.1-Manifestations musculaires et articulaires 

Les manifestations musculaires ont été trouvées chez 61 patients (87,14%).  

Ces manifestations ont précédé l’atteinte cutanée chez 23 patients (37,71%), elles lui ont 

succédé chez 38 patients (62,29%). 

 

Figure 10: Chronologie de l’atteinte musculaire. 

Ces manifestations se répartissent comme suit : 

- Une simple fatigabilité et une asthénie chez 10 patients (16,39%) 

- Des myalgies spontanées ou provoquées par la palpation des masses musculaires 

chez 37 patients (60,65%) 

- Des arthralgies chez 24 patients (39,34%) 

- 55 patients (90,16%) ont présenté un déficit moteur proximal : Le signe du peigne a 

été trouvé chez 54 patients (98,18%) et le signe du tabouret chez 53 patients 

(96,36%). 
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Figure 11: Déficit moteur proximal. 

 

- 28 patients (45,9%) ont présenté un déficit moteur distal. On a recensé 21 cas de 

dysphagie (75%), 19 cas de dysphonie (67,85%), 19 cas de fausses routes (67,85%) 

et 22 cas de dyspnée (78,57%). 

 

Figure 12: Déficit moteur distal. 
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Figure 13: Manifestations musculaires. 

 

2.2-Signes généraux  

Les signes généraux observés dans notre étude se répartissent comme suit :  

- Une fièvre supérieure à 38,5° a été retrouvée chez 22 malades (31.42 %). 

- Un amaigrissement non chiffré a été observé chez 18 malades (25.71 %). 

- Une altération de l’état général avec asthénie intense chez 15 malades (21.42%). 

2.3-Autres manifestations  

Les autres manifestations observées sont :  

• Les manifestations pulmonaires étaient les plus fréquentes 15 cas (65.21%) se 

répartissant comme suit : 

- 9 cas de pneumopathies infectieuses opportunistes. 

- 3 cas de pneumopathies interstitielles. 
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- 2 cas de pneumopathies d’inhalation. 

- et 1 cas d’hypertension artérielle pulmonaire. 

• Les manifestations cardiaques ont été objectivées chez 3 patients (13.04%) :  

- 2 cas de troubles du rythme et de la conduction. 

- 1 cas de péricardite. 

• Les manifestations digestives (en dehors des dyphagies et des fausses routes) ont été 

diagnostiquées chez 2 patients (8.69 %) : 

- 1 cas d’entéropathie 

- et 1 cas d’ulcère gastrique. 

• Les manifestations rénales ont été trouvées chez 2 patients (8.69%) : 

- 1 cas de leucocyturie 

- et 1 cas d’hématurie. 

• 1 seul cas de manifestations neurologiques consistant en une paresthésie a été trouvé.  

 

 

 

Figure 14: Autres manifestations. 
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III-PARACLINIQUE 

1- Histologie 

1.1- Biopsie cutanée : 

La biopsie cutanée a été réalisée chez tous les patients (100%) et a confirmé le diagnostic 

de dermatomyosite.  

Les différents aspects histologiques retrouvés sont : 

- L hyperkératose orthokératosique chez 70 patients (100%) 

- Infiltrat inflammatoire péricapillaire du derme superficiel chez 69 patients 

(98,57%) 

- Une dermite d’interface avec une vacualisation basale chez 67 patients (95,71%) 

- Un effacement des crêtes épidermiques chez 29 patients (41,42%) 

- Une nécrose des kératinocytes de la couche basale de l’épiderme chez 20 patients 

(28,57%) 

- L’atrophie du corps muqueux chez 7 patients (10%) 

- Pour ce qui est de l’atteinte histologique vasculaire :  

- Une turgescence de l’endothélium vasculaire a été retrouvée chez 53 patients 

(75.71%). 

- Des dépôts de fibrine dans la paroi vasculaire ont été retrouvés chez 36 patients 

(51,42%) 

- Une vasculite leucocytoclasique a été observée chez 12 patients (17,14%) 
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Figure 15: Aspects histologiques retrouvés à la biopsie cutanée. 

 

1.2-Biopsie musculaire : 

La réalisation de la biopsie musculaire n’a pas été systématique. Seuls 34 patients 

(48,57%) ont en bénéficié et elle a été non concluante pour 4 cas (5,71%). 

4 types de lésions histologiques ont été observées : 

• Atteinte inflammatoire : 30 cas (100%) 

- inflammation périvasculaire et périmysiale composée d’un infiltrat fait 

essentiellement de lymphocytes T et B et de cellules CD4+ 

• Atteinte vasculaire : 29 cas (96,66%) 

- vasodilatation, perte de capillaires et présence de dépôt de complément dans ces 

derniers.  

- Périmètre largement infiltré par les lymphocytes 
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• Atteinte musculaire : 17 cas (56,66%) 

- Atrophie périfasciculaire 

- Nécrose/régénération 

- Micro-infarctus 

- Réexpression des molécules HLA classe I 

• Fibrose péri et endomysiales : 6 cas (20%) 

 

 

 
 

Figure 16: Aspects histologiques retrouvés à la biopsie musculaire. 
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2- Biologie 

Un bilan biologique a été réalisé chez tous les malades et a objectivé :  

• Syndrome inflammatoire  

Un syndrome inflammatoire a été retrouvé chez 50 patients (71.42%) avec : 

- Une anémie normochrome normocytaire chez 39 malades (78%) 

- Une anémie hypochrome microcytaire chez 17 malades (34%)  

- Une hyperleucocytose chez 34 malades (68%) 

- Une vitesse de sédimentation accélérée, supérieure à 20 mm à la première heure, 

chez 47 malades (94%) 

- Une protéine C réactive (CRP) élevée, supérieure à 30 mg/l, chez 44 malades (88%) 

- Une hypergammaglobulinémie à l’EPP chez 16 malades (32%) 

- Une hypoalbuminémie chez 11 malades (22%) 

- Et un fibrinogène élevé chez 13 malades (26%) 

• Cytolyse musculaire 

Une cytolyse musculaire a été retrouvée chez 60 patients (85,71%) 

Les résultats du bilan musculaire sont représentés sur le diagramme suivant 
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Figure 17: Perturbations du bilan musculaire. 

• Marqueurs tumoraux et marqueurs de la masse tumorale 

- patients (7,14%) avaient des marqueurs tumoraux élevés. 

- 4 patients (5,71%) avaient des marqueurs de la masse tumorale élevés. 
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3- Immunologie 

Un bilan immunologique a été réalisé chez 68 patients (97,14%). 

❖ Les anticorps anti-nucléaires (AAN) ont été effectués chez 68 patients (97,14%) et 

se sont révélés positifs chez 11 patients (16,17%). 

❖ Les anticorps (Ac) spécifiques de la dermatomyosite ont été réalisés pour 39 patients 

(55,71%). Le tableau ci-dessous en récapitule les résultats : 

 

Tableau 1 : Ac spécifiques de la dermatomyosite. 

Ac 

 
Nombre de tests réalisés Tests positifs n (%) 

Anti MI-2 

 
39 9 (23,07 %) 

Anti SAE 

 
39 9 (23,07 %) 

Anti TIF1- 

 
39 11 (28,2 %) 

Anti MDA5 

 
39 6 (15,38 %) 

Anti NXP-2 

( ou Anti- MJ ) 
39 5 (12,82 %) 

 

 

4- Radiologie 

Un bilan radiologique a été réalisé chez tous les patients. 

• EMG 

L’EMG a retrouvé une atteinte myogène chez 58 patients (82,85%). 

• IRM musculaire 

L’IRM musculaire a révélé 1 cas de myosite diffuse. 

• TDM TAP 
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Tableau 2 : Résultats de la TDM TAP. 

• Echographie mammographie 

Sur les 52 femmes de notre étude, 44 patientes (84,61%) avaient une échographie 

mammographie normale, 7 patientes (13,46%) présentaient des lésions kystiques bénignes et 

deux patientes (3.84%) avaient une néoplasie mammaire. 

 

Résultats 

 

Nombre et pourcentage n 

(%) 

Normale 

 
47 (67,14%) 

Hépatomégalie homogène 

 

 

4 (5,71%) 

 

 Tuberculose pulmonaire 

 

 

3 (4,28%) 

Angiome hépatique 

 

 

3 (4,28%) 

 

 

BPCO 

 

3 (4,28%) 

Kc du poumon  

 
2 (2,85%) 

Hypertrophie bénigne de la prostate 

 
2 (2,85%) 

Kyste hydatique du foie type V (segment V et VIII ) 

 
1 (1,42%) 

Kystes pancréatiques 

 
1 (1,42%) 

Métastases pulmonaires 

 
1 (1,42%) 

Kc du pancréas avec métastases médiastinales et 

hépatiques 

 

1 (1,42%) 

Kc de la vessie 

 
2 (2.85%) 

Calcinose 

 
1 (1,42%) 
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• Frottis cervico-vaginal 

Cet examen a révélé un néo du col chez une patiente (1,92%). 

• Fibroscopie oeso-gastro-duodénale 

Cet examen a révélé 16 cas (22,85%) de gastrite à HP+, 6 cas (8,57%) d’œsophagite et 

duodénite candidosique et 1 cas (1,42%) de métaplasie fundique associée à un ulcère gastrique. 

 

 
 

Figure 18: Résultats de la FOGD. 

 

• Colonoscopie 

19 malades (27,14%) ont bénéficié d’une colonoscopie et aucun cas pathologique n’a été 

recensé. 

• Echographie thyroïdienne 

Nous avons recensé 14 cas (20%) de goitre multi-nodulaire, 9 cas (12,85%) de goitre 

homogène associé à une thyroïdite et 1cas (1,42 %) de néoplasie de la thyroïde. 

 La figure ci-dessous résume ces résultats. 
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Figure 19: Différents résultats retrouvés à l’échographie thyroïdienne. 

 

• Echographie des aires ganglionnaires 

Nous avons trouvé chez 3 patients (4,28%) des métastases ganglionnaires et chez 1 patient 

(1,42%) des ganglions réactionnels. 

• ECG 

2 patients (2.85%) ont présenté des troubles du rythme et de la conduction cardiaque. 

• TDM du Cavum 

- Chez 3 patients (4,28%), cette TDM a objectivé un carcinome du cavum.  

- 2 patients (2,85%) avaient une hypertrophie amygdalienne  

- et un malade (1,42%) avait un abcès amygdalien. 
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IV-DIAGNOSTIC RETENU 

Les diagnostics retenus au sein de notre population sont les suivants : 

•  Dermatomyosite classique : 29 cas (41,42%) 

•  Dermatomyosite amyopathique : 9 cas (12,85%) 

•  Dermatomyosite juvénile : 2 cas (2,85%) 

•  Dermatomyosite et néoplasie : 14 cas (20%) 

Les néoplasies retrouvées sont : 

- 3 cas (21,42%) de carcinome indifférencié du cavum UCNT 

- 2 cas (14,28%) de Kc du poumon 

- 2 cas (14,28%) de carcinome canalaire infiltrant du sein 

- 2 cas(14,28%) de Kc de la vessie 

- 1 cas ( 7,14%) de ADK ovaire 

- 1 cas ( 7,14%) de métastases pulmonaires d’un néo du col utérin  

- 1 cas ( 7,14%) de carcinome papillaire de la thyroïde 

- 1 cas ( 7,14%) de Kc du pancréas avec métastases médiastinales et hépatiques 

- 1 cas ( 7,14%) de carcinome épidermoide du col utérin  
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Figure 20: Les néoplasies retrouvées. 

• Dermatomyosite aigue : 12 cas (17,14%) 

• Dermatomyosite associée à une autre maladie du système : 5 cas (7,14%) 

Ces maladies sont : 

- Sclérodermie : 2 cas (40%) 

- Gougerot-Sjogren : 1 cas (20%) 

- Lupus : 1 cas (20%) 

- Polyarthrite rhumatoide: 1 cas (20%) 

• Dermatomyosite et psoriasis : 1 cas (1,42%) 

• dermatomyosite induite : 1 cas (1,42%) 

Cette dermatomyosite a été induite par le vaccin anti Covid-19 Sinopharm 

Notons qu’aucun cas de dermatomyosite et grossesse n’a été diagnostiqué.  

Le tableau ci-dessous récapitule, par ordre décroissant des fréquences recensées, les 

diagnostics retenus dans notre étude. 
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Tableau 3 : Diagnostics retenus. 

Diagnostics retenus 

 

Nombre de cas n et pourcentage (%) 

dermatomyosite classique  

 

 29 cas (41,42%) 

dermatomyosite et néoplasie  

 

 14 cas (20%) 

dermatomyosite aigue  

 

 12 cas (17,14%) 

dermatomyosite amyopathique  

 

9 cas (12,85%) 

dermatomyosite associée à une autre maladie  

 

5 cas (7,14%) 

dermatomyosite juvénile  

 

 2 cas (2,85%) 

dermatomyosite et psoriasis  

 

 1 cas (1,42%) 

dermatomyosite induite  

 

1 cas (1,42%) 

dermatomyosite et grossesse  

 

0 cas (0%) 
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V-TRAITEMENTS ET EVOLUTION 

1- Traitements administrés 

1.1-Corticothérapie 

- 12 patients (17,14%) ont reçu le bolus de corticothérapie à raison de 15 mg/kg/j 

pendant 3 à 5 jours. 

- 66 malades (94,28%) ont reçu une corticothérapie orale à raison d’une dose de : 

- 1mg/kg/j : 37 cas (56,07%) 

- -1,5mg/kg/j : 20 cas (30,30%) 

- 2mg/kg/j : 9 cas (13,63%) 

 

 

Figure 21: Posologies de la corticothérapie orale administrées. 
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1.2-Immunosuppresseurs 

44 patients (62,85%) ont été traités par immunosuppresseurs. Parmi ceux-là, 3 patients 

(6,82%) on bénéficié de ce seul traitement alors que les 41 autres patients (93,18%) l’ont eu en 

association à la corticothérapie. 

Les types d’immunosuppresseurs administrés sont les suivants : 

- MTX pour 25 patients (56,81%) 

- APS pour 26 patients (59,09%) 

- Ig intraveineuses pour 3 patients (6,81%) 

 

 

 
 

Figure 22: Types de traitements associés. 
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Tableau 4 : stratégie thérapeutique. 

Traitement  

 

Nombre de patients  Pourcentage 

Bolus de corticoïdes 

 

12 17,14% 

Corticothérapie orale seule 

 

23 32,85% 

Immunosuppresseurs seuls 

 

3 4,28% 

Corticothérapie orale +Immunosuppresseurs 

 

41 58,57% 

Ig intraveineuses 

 

3 4,28% 

 

1.3-Traitement adjuvant 

Tous les malades (100%) ont bénéficié d’un traitement adjuvant : 

- une photo-protection a été prescrite à 68 patients (97,14%)  

- et 18 malades (25,71%) ont bénéficié d’une rééducation motrice. 

2-  Evolution 

Concernant le suivi : 

❖ Durant les 5 premières années après le diagnostic un suivi régulier en consultation a 

été fait pour 66 malades (94.28%). 

❖ Entre la 5ème et la 10ème année, 34 malades (51,51%) ont été suivis régulièrement à la 

consultation des anciens malades du service de Dermatologie et Vénérologie du CHU 

Ibn Sina et ce de manière semestrielle ou annuelle.  

❖ A la suite de la 10ème année, seuls 6 malades (9,09%) ont continué à se présenter 

chaque année à la consultation des anciens malades.  
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❖ Au service de Dermatologie et Vénérologie du CHU Ibn Sina une hospitalisation 

annuelle pour bilan para-néoplasique est indiquée durant les 5 premières années, 44 

malades (62.85%) en ont bénéficiée. 

❖ et 4 malades (5.71%) ont été perdus de vue :  

- un malade a été perdu de vue juste après sa première hospitalisation et ne s’est pas 

présenté à la première consultation de suivi. 

- Une enfant a interrompu son suivi au bout de 9 mois environ après l’hospitalisation, 

elle ne s’est présentée que 3 fois à la consultation des anciens malades. 

- Les deux autres ont été perdus de vue après environ 12 mois de suivi régulier. 

❖ Une néoplasie a été découverte chez 14 malades (20%), ils ont été orientés vers 

l’Institut National d’Oncologie ( INO) pour un traitement adéquat , 7 d’autres eux 

ont continué de se présenter à la consultation des anciens malades de notre service.  

Nous avons observé :  

❖ une amélioration totale a été notée pour 24 patients (34,28%) pour la plupart au bout 

de 12 à 18 mois environ. 

❖ des complications ont été observées chez 46 patients (65.71%), la nature de celles-ci 

est détaillée ci-dessous. 

❖ et nous avons enregistré 9 décès (19.56%) suite à des complications graves qui sont : 

- 1 cas de métastases pulmonaires à la suite d’un ADK de l’ovaire 

- 1 cas de métastases pulmonaires d’un néo du col utérin 

- 1 cas de métastases médiastinales et hépatiques d’un ADK du pancréas 24 mois après 

la première hospitalisation. 

- 1 cas de métastases osseuses d’un carcinome canalaire infiltrant du sein  

- 2 cas de choc septique, un à la suite d’une infection à Acinetobacter Baumanni et 

l’autre causé par une miliaire tuberculeuse au cours de la première hospitalisation. 

- 1 décès a fait suite à une insuffisance cardiaque. 

- La cause exacte de deux décès n’a pas été déterminée. 
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3- Complications 

24 patients (34,28%) n’ont pas eu de complications. 

3.1-Complications liées au traitement 

Nous avons dénombré 39 complications à la suite du traitement : 

- 14 cas (35,89%) de diabète cortico-induit  

- 10 cas (25,64%) d’ostéoporose 

- 5 cas (12,82%) d’ HTA 

- 4 cas (10,25%) de cytolyse hépatique post MTX 

- 2 cas (5,13%) de cataracte cortisonique 

- 2 cas (5,13%) de toxicité oculaire post APS  

- 1 cas (2,56%) d’hirsutisme 

- 1 cas (2,56%) de retard de croissance post corticothérapie. 

Tableau 5 : Complications liées au traitement. 

Complications liées au traitement 

 
Nombre de cas n et pourcentage (%) 

Diabète cortico-induit 

 
14 cas (35,89%) 

Ostéoporose 
10 cas (25,64%) 

 

HTA 

 
5 cas ( 12,82%) 

Cytolyse hépatique post MTX 

 
4 cas (10,25%) 

Cataracte cortisonique 
2 cas (5,13%) 

 

Toxicité oculaire post-APS 
2 cas (2,56%) 

 

Hirsutisme 

 
1 cas (2,56%) 

Retard de croissance post -

corticothérapie 

1 cas (2,56%) 
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3.2-Autres complications  

3 autres types de complications ont été observées : 

- 4 cas de métastases post-néoplasies 

- 2 cas de choc septique 

- 1 cas d’infection des parties molles 
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I-HISTORIQUE 

Le premier cas de dermatopolymyosite est rapporté, en 1863, par Wagner [3] qui la décrit 

comme une pathologie musculaire, inflammatoire et dégénérative. En 1887, le terme de 

dermatomyosite est proposé par Unverricht [4] signalant l’association entre l’atteinte cutanée 

et l’atteinte musculaire. En 1912, Batten [5] est le premier à rapporter l’atteinte pédiatrique, elle 

sera individualisée et décrite par la suite par Banker et Victor [6] puis Carpenter et coll [7]. En 

1916, l’association entre la dermatomyosite et les néoplasies sous-jacentes a été mise en 

évidence par Stertz [8] décrit la première stratégie thérapeutique basée sur un traitement 

symptomatique uniquement. La corticothérapie n’a été introduite, pour le traitement, qu’en 

1963 par un groupe de chercheurs de la Mayo Clinic aux Etats-Unis. 

 Devant la multiplicité des publications et la nécessité d’une classification, Bohan et Peter 

[9] , en 1974,proposent un ensemble de critères biologiques, paracliniques et histologiques afin 

de faciliter le diagnostic. En 2004, l’European Neuromuscular Center élabore de nouveaux 

critères diagnostics qui rendent plus précise la classification. [10]. 

 

  

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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II-PHYSIOPATHOLOGIE 

La dermatomyosite est une maladie chronique et hétérogène dont la physiopathologie est 

multifactorielle impliquant des facteurs immunitaires, infectieux, génétiques et 

environnementaux [11]. 

1-  Désordres immunitaires  

C’est une maladie auto-immune à médiation humorale caractérisée par la production d’Ac 

spécifiques dirigés contre les cellules endothéliales.  

Il semble que l’atteinte soit déclenchée essentiellement par une activation de la fraction 

C3 du complément par des anticorps dirigés contre les cellules endothéliales sous l’influence 

d’antigènes encore inconnus.  

Cette activation du C3 conduit à la formation de fractions C3b, C4b et du complexe 

d’attaque membranaire C5bC9 MAC (membranolytic attack complex) responsables d’une 

nécrose et de l’occlusion des capillaires puis par la suite d’une ischémie et d’une nécrose 

musculaire [12].  

Certaines cytokines pro-inflammatoires secondaires à l’activation du complément telles 

que l’interleukine (IL)-1-α et β, le tumor necrosis factor (TNF)-α, l’interféron (IFN)-γ les 

chemokines et le transforming growth factor (TGF)-β semblent également impliqués dans la 

pathogénèse de la maladie.  

Récemment, le rôle de TNF-α a été mis en évidence pour : 

- son action cytotoxique directe sur les cellules musculaires (en association synergique 

avec l’IFN-γ),  

- et son rôle favorisant sur l’expression de molécules d’adhésion endothéliale permettant 

l’adhésion des cellules T CD4+ dans les espaces endo et périmysiaux.  

Chez certains patients atteints de DM juvénile, un polymorphisme du locus du TNF-α 

pourrait être à l’origine d’une production accrue de TNF-α, responsable d’une aggravation du 

processus de destruction musculaire et de l’installation d’une calcinose cutanée profonde [13].  

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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2- Agents infectieux  

Les agents infectieux, en particulier viraux semblent être à l’origine du déclenchement 

puis éventuellement de l’entretien de cette maladie inflammatoire chronique [11].  

Ce mécanisme physiopathologique est d’autant plus important chez la population 

pédiatrique [14]. 

 Parmi les virus les plus incriminés dans la pathogénèse de la DM, citons les virus 

coxsackies B1 et B2 et le parvovirus B19 [15].  

L’hypothèse physiopathologique proposée est une homologie entre les auto-Ag et les 

particules virales.  

D’autres agents infectieux ont été décrits dans la littérature citons, par exemple : la 

Borrelia Burgdorferi [16] , le VIH et les infections parasitaires (telles que la Trypanosoma cruzi 

et la toxoplasmose). Notons que les vaccins peuvent également être impliqués dans le 

déclenchement de la maladie [17]. 

3- Facteurs génétiques  

En tant que maladie auto-immune, la DM est causée par une combinaison de facteurs 

génétiques. 

 Les associations génétiques les plus fréquentes se font avec les allèles de classe II de 

l’antigène leucocytaire humain (HLA). Il existe, cependant, des différences dans l'association 

génétique, avec une susceptibilité accrue dans les populations blanches associée à HLA 

DRB1*0301 et DQA1*0501, et une association avec HLA-B7chez les patients asiatiques [11].  

4- Facteurs environnementaux  

4.1 Exposition aux ultra-violets et le déficit en vitamine D  

La corrélation évidente entre les taux de DM et la proximité de l'équateur suggère que 

l'intensité des rayonnements ultraviolets peut jouer un rôle dans la pathogenèse de la maladie 

[18]. 
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Cette corrélation est plus importante pour le sous- type de dermatomyosite avec présence 

d’auto-anticorps anti-Mi-2. 

Le déficit en vitamine D constitue aussi un facteur de risque pour plusieurs maladies auto-

immunes, notamment la DM, le mécanisme physiopathologique demeure cependant mal 

élucidé.  

4.2 Médicaments  

Selon la littérature . les médicaments les plus incriminés sont les statines [11].  

Les fibrates et l'acide nicotinique, modificateurs de lipides, peuvent aussi induire la 

maladie [19].  

D'autres médicaments comme la cimétidine, la chloroquine, la colchicine, les 

antirétroviraux , l’isoniazide et l’INF ont également étaient rapportés. 

 L’amélioration clinique rapide après l'arrêt du médicament impliqué et l'absence de 

résultats inflammatoires sur la biopsie musculaire permettent d’orienter vers une 

dermatomyosite induite. 

4.3 L’intoxication alcoolique  

L'alcool constitue aussi un facteur favorisant de la DM. Sa consommation peut conduire 

à une rhabdomyolyse dont certains résultats histopathologiques consistent en une accumulation 

de graisse dans les fibres musculaires sans inflammation.  
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Figure 23: Schéma illustrant la pathogénèse de la DM [12]. 

 
 

En conclusion, la dermatomyosite peut être décrite donc comme une microangiopathie à 

point de départ endothélial médiée par le complément. Le mécanisme initial ainsi que le facteur 

déclenchant demeurent inconnus, impliquant le système immunitaire et survenant sur un terrain 

génétiquement prédisposé. 

 

 

  

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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III. EPIDEMIOLOGIE  

1- Incidence  

La DM est une connectivite rare, de distribution ubiquitaire. Les seules données 

disponibles sur cette maladie peu commune, fournies par les différentes études 

épidémiologiques réalisées sont nettement limitées par le peu d'individus atteints. 

Selon les différentes études, l’incidence de cette maladie est estimée entre 2 et 20 cas par 

million d’habitants et par an, selon les pays et les populations étudiées, bien qu’elle puisse être 

en augmentation [20].  

Aux Etats Unis, les travaux de Bendewald l’estime à 10 cas par million d’habitants et par 

an [20] et l’étude menée par Smoyer-Tomic et al. en 2012 [21] rapporte une incidence de 17,8 

cas par million d’habitants et par an. 

Cette disparité de l’estimation de l’incidence pourrait résulter de facteurs 

méthodologiques mais aussi de facteurs génétiques et environnementaux.  

Au Maroc, l’insuffisance de données épidémiologiques due à la rareté des études et au 

faible nombre de cas des séries étudiées, ne permet pas d’évaluer l’incidence de cette maladie.  

2-  Répartition selon l’âge  

La DM peut survenir à tout âge, avec une distribution bimodale, elle touche le plus 

souvent l’adulte entre 40 et 60 ans, et l'enfant, entre 5 et 15 ans.  

L'âge médian de début des dermatomyosites de l’enfant est de 7 ans environ mais la 

maladie commence avant l’âge de 4 ans dans un quart des cas. Chez l’adulte, la fréquence 

diminue après 54 ans .Chez les sujets âgés, la DM est plus souvent associée à une pathologie 

néoplasique.  

Dans la plupart des séries de la littérature, l’âge moyen de survenue de la maladie est 

compris entre 40 et 60 ans. Ainsi en Argentine, il est estimé à 53 ans par Rosa et al. [29] et en 

Turquie à 43,6 par Balci et al [30]. 

Dans notre série, l’âge moyen de nos patients était de 48,2 ans pour une répartition des âges 

allant de 8 à 85 ans. Un pic a été noté pour la tranche d’âge allant de 40 à 60 ans. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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3- Répartition selon le sexe  

L'incidence de la dermatomyosite adulte et juvénile est 2 à 3 fois plus élevée chez les 

femmes que chez les hommes .Cette prédominance féminine constatée dans toutes les séries de 

la littérature, suggère un rôle physiopathologique des hormones sexuelles féminines : les 

œstrogènes exercent des effets immunostimulants et les androgènes des effets 

immunosuppresseurs [22]. 

Les études montrent une prédominance accrue chez les femmes en âge de procréer, une 

aggravation fréquente de la maladie lors de la grossesse, aussi qu´un plus grand risque de 

complications materno-foetales par rapport à la population générale [23].  

En se basant sur ces données, une étude récente a démontré que l’utilisation de 

médicaments anti-œstrogènes chez les femmes atteintes de DM peut améliorer la 

symptomatologie essentiellement cutanée (probablement via l'inhibition de la production de 

TNF-α par les cellules immunitaires) [24].  

La prédominance féminine est retrouvée dans les séries de Limaye et al. [27], de 

Motomura et al. [31] et celle de Errafia et al. [32] avec des sexes-ratios respectifs  

de 1,23 , 2 et 7. 

Cette prédominance est retrouvée dans notre série qui compte 18 hommes (25,71%) pour 

52 femmes (74,29%) soit un sexe- ratio (F/H) de 2,88. 

4-  Répartition selon le phototype 

L'incidence de la maladie est 3 à 4 fois plus élevée chez les populations de phototype 

foncé que chez celles de phototype clair [25].  

L´exposition aux rayons ultraviolets (UV) pourrait être un facteur déclenchant de la DM 

[18]. Certains auteurs suggèrent que les patients atteints de DM ayant un phototype foncé 

présentent souvent une DM classique avec atteinte musculaire, tandis que les patients atteints 

de DM à la peau caucasienne sont plus souvent une DM amyopathique [26]. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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Dans notre série, le pourcentage de patients à phototype IV est le plus élevé et constitue 

51,42% de notre population. 

Le tableau ci-dessous récapitule les différentes caractéristiques épidémiologiques de 

notre étude en les comparant à celles de la littérature. 

 

Tableau 6 : les caractéristiques épidémiologiques de la littérature comparées à notre étude. 

Série /Epidémiologie Pays / Ville n Année Âge moyen Sexe-ratio 

Limaye et al. [27]  Australie (Adélaïde) 21 2007 24,5 1,23 

Bendewald et al. [28] 
 

Etats unis (Minnesota) 29 2010 Non précisé 3,14 

Rosa et al. [29]  Argentine (Buenos Aires) 10 2013 53 2,33 

Balci et al. [30]  Turquie (Trakya) 23 2017 43,6 

1,55 

 

 

Motomura et al [31] 
  

Japon (Fukuoka) 134 2019 58 2 

Errafia et al. [32]  Maroc (Marrakech) 14 2020 41,6 7 

Notre série Maroc (Rabat) 70 2023 48,2 2,88 

 

 

  

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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IV. CLINIQUE  

1- Manifestations dermatologiques  

Les manifestations dermatologiques de la DM sont très polymorphes. Elles devancent les 

manifestations musculaires dans plus de la moitié des cas. Souvent typiques, ces manifestations 

peuvent être dans certains cas difficilement distinguées des celles des autres maladies de 

système. 

1.1 L’atteinte cutanée 

L’atteinte cutanée n’est pas toujours caractéristique à elle seule au début de la maladie. 

Ce qui peut entrainer un retard diagnostic en l’absence de signes cutanés spécifiques ou de 

signes musculaires associés. 

On distingue les lésions cutanées dites « spécifiques » qui sont caractérisées sur le plan 

histologique par des modifications de la jonction dermo-épidermique (une dermite de 

l’interface) et les lésions dites « non spécifiques », vasculaires ou non. 

1.1.1 Manifestations spécifiques de la dermatomyosite  

Certaines manifestations dermatologiques sont caractéristiques de la DM et permettent 

d’en faciliter le diagnostic : 

• L’érythème héliotrope du visage est un érythème symétrique, rose lilacé, dans certains 

cas légèrement squameux. Cet érythème touche le front, les tempes, les oreilles, les joues, le 

nez (en respectant la crête et la pointe). Dans la DM l’érythème épargne les sillons nasogéniens 

et le pourtour des lèvres. Légèrement prurigineux, il s’accompagne dans certains cas de 

sensations de picotements ou de brûlures. 

Ce signe est le plus fréquemment signalé dans la littérature avec un pourcentage de 75% 

pour la série de Frikha et al. [38], 30% pour la série de Tomimitsu [39], 49,66% pour celle de 

Chang et al. [40], et 100% pour l’étude de Errafia et al. [32]. 

Dans notre série, cet érythème héliotrope a été retrouvé chez 67 patients (95,71%).  

 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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• L’érythème des paupières en lunette est pathognomonique et caractéristique de la 

maladie. Cette atteinte est le plus souvent associée à un œdème parcouru de fines télangiectasies 

réalisant un aspect en pseudovespertillo. 

Ce signe a été noté chez 56 de nos patients (80%).  

 

Figure 24: Erythème rose lilacé des paupières. 
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• L’œdème peut accompagner l’érythème ou le précéder. Il est généralement modéré, se 

limitant aux placards érythémateux et disparait rapidement après l’instauration du traitement. 

Cet œdème ne prend pas le godet, il est ferme et peut constituer le signe cutané prédominant 

chez les malades de phototype foncé. 

L’œdème a été signalé chez 75% des cas de la série de Frikha et al. [38] et chez 50% des 

patients de celle de Errafia et al. [32]. 

Dans notre série, la présence d’œdème a été objectivée chez 51 patients (72,85%). Il 

accompagne l’érythème chez 40 patients (78,43%) et le précède chez les 11 restants (21,56%). 

Il est minime chez 22 patients (43,13%), modéré chez 27 patients (52,94%) et sévère chez les 

2 restants (3,92%). 

 

 
 

Figure 25: Œdème et érythème du visage. 

 

 

 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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• Le signe de Gottron se caractérise par des macules érythémateuses, plus ou moins 

squameuses siégeant en bandes le long des gaines des tendons extenseurs, se renforçant 

transversalement sur les faces dorsales et latérales des articulations métacarpo-phalangiennes 

et inter-phalangiennes. Cette atteinte peut être retrouvée au niveau des coudes (face 

d’extension) et des genoux. 

Le signe de Gottron, a été signalé chez 35,77% des patients de la série de Chang et al. 

[40]. 

Dans notre série, ce signe a été objectivé chez 43 patients (61,42%). 

• Les papules de Gottron sont des papules violines , infiltrées , symétriques et légèrement 

squameuses. Elles siègent en regard des faces d’extension des articulations 

métacarpophalangiennes et/ou interphalangiennes ( ce qui distingue la DM du lupus) . Elles 

peuvent évoluer vers des macules atrophiques à centre de couleur blanc porcelaine parcouru de 

fines télangiectasies. La présence de papules rouges et de macules disposées en « feuillet de 

livre » en regard des plis palmaires des doigts est un signe caractéristique bien qu’il soit rare. 

Tomimitsu et al. [39] dans leur étude, ont estimé à 41% le pourcentage des patients 

présentant des papules de Gottron, alors que Errafia et al. [32], l’ont évalué à 25%. 

Ces papules étaient présentes chez 44 de nos patients (62,85%). 

 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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Figure 26: Les papules de Gottron. 

 

 

• La main du mécanicien est une dermite irritative des mains, érythémateuse et squameuse 

associée à une hyperkératose fissuraire des extrémités et faces latérales des doigts. Ce signe est 

moins fréquent chez les enfants [33].  

27 de nos patients (38,57%) présentaient ce signe. 

• L’érythème en V est caractérisé par des macules érythémateuses parfois violacées, 

symétriques localisées sur la zone du décolleté ( la partie antéro-supérieure du thorax et du cou). 

Chang et al. [40] ont recensé 75,18% de patients présentant un érythème en V. 

Celui-ci a été trouvé chez 37de nos patients (52,85%). 

 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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Figure 27: Erythème en V. 

 

 

 

 

• Le signe du châle est une extension de l’érythème à la partie haute des épaules et à 

la racine des membres supérieurs. 

Le signe du châle a été objectivé chez 44 patients (62,85%). 

• L’érythème flagellé se manifeste par un aspect en bandes linéaires sur la racine des 

membres et le tronc. Bien que rarement observé, il est caractéristique de la dermatomyosite et 

témoigne de son activité [34].  

Cet érythème a été objectivé chez 29 de nos patients (41,42%). Tomimitsu et al. [39] 

avancent dans leur série, un pourcentage de 41% pour ce signe.  

• Le signe de l’étui de revolver se manifeste par la présence de macules érythémateuses 

et violacées sur les hanches et les faces latérales des cuisses, avec un aspect le plus 

souvent réticulé. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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Dans notre série 28 patients (40%) ont présenté ce signe. 

 

 
 

Figure 28: Le signe de l’étui du révolver. 

 
 

• La poïkilodermie se définit par la présence d’un érythème associé à des 

télangiectasies , une atrophie et des troubles pigmentaires à type d’hyper- ou 

d’hypopigmentation. Elle se localise avec prédilection sur la partie haute du tronc , 

le haut du dos et des fesses. De disposition généralement asymétrique, les lésions 

poïkilodermiques se voient à un stade avancé de la maladie. 
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La poïkilodermie a été objectivée chez 47 de nos patients (67,14%). Diallo et al. [34] 

rapportent un pourcentage de 6% dans leur étude. 

 

Figure 29: La poïkilodermie. 

 

1.1.2 Manifestations vasculaires de la dermatomyosite 

Le phénomène de Raynaud ou acrosyndrome paroxystique peut précéder la maladie de 

plusieurs années et est en règle générale modéré.  

Dans notre étude 26 patients (37,14%) ont présenté ce signe. Frikha et al. [38] et Chang 

et al [40] ont rapporté des pourcentages respectifs de 25% et 8,76%. 

Une inflammation vasculaire grave peut provoquer des ulcérations cutanées et pourrait 

être un indicateur d'une sévérité accrue et un mauvais pronostic. Elles sont plus fréquentes chez 

la population pédiatrique [33]. 

D’autres manifestations vasculaires peuvent également être observées telles que : les 

thromboses cutanées, le purpura et le livedo et témoignent d’une vascularite cutanée associée. 

 

  

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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1.1.3 Autres manifestations cutanées de la dermatomyosite  

• Bien qu’il soit fréquent, le prurit est un signe sous-estimé de la DM .Il peut être associé 

à des stries de grattage. Il s’agit d’un marqueur utile de différenciation avec le LEC au cours 

duquel il est rarement observé. Sa présence est un facteur prédictif d’association à une 

néoplasie. 

Un prurit généralisé a été retrouvé chez 41 de nos patients (58,57%). 

• La calcinose cutanée est définie par des papules ou des nodules fermes pouvant s’ulcérer 

et libérer un matériel crayeux risquant de s’infecter. Les lésions de calcinoses se localisent sur 

les régions péri-articulaires proximales des mambres , les reliefs des coudes , les plis axillaires 

, les hanches et les genoux. Elles peuvent occasionner des douleurs avec parfois une impotence 

fonctionnelle importante. La calcinose cutanée est plus fréquente chez l’enfant que chez 

l’adulte. 

Dans notre étude la calcinose cutanée a été objectivée chez 6 patients (8,57%). 

• Les papules folliculaires kératosiques surviennent aux extrémités et sur les faces 

d’extension des membres, caractérisant la dermatomyosite de type Wong. Sa présentation 

clinique ressemble à celle du pityriasis rubra pilaire , elle s’en distingue sur le plan histologique 

par la présence d’une hyperkératose folliculaire surmontant une myosite du muscle 

piloarrecteur [36].  

La présence de papules folliculaires kératosiques a été notée chez 8 de nos patients 

(11,42%). 

• Les lésions érythémateuses squameuses caractérisées par des squames plus ou moins 

épaisses peuvent également être observées. 

Les lésions érythémateuses squameuses ont été retrouvées chez 22 de nos patients 

(31,42%). 

• Une photosensibilité est un signe primordial de la majorité des connetivites en 

particulier de la DM. 

51 de nos patients (72,85%) présentaient une photosensibilité. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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• L’érythrodermie se définit par un érythème généralisé oedémateux et squameux 

associé à une altération de l’état général avec des troubles de la thermorégulation. Il 

s’agit d’une forme exceptionnelle de la DM. Rares sont les cas rapportés dans la 

littérature [37]. 

L érythrodermie a été objectivée chez seulement 2 de nos patients (2,85%). 

D’autres lésions peuvent être observées comme : la panniculite, une mucinose  

en plaques , des lésions de lipoatrophie, la nécrose et xérose cutanée.  

 

 
 

Figure 30: Lésions ulcéro-nécrotiques du dos. 

 

 

 

 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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Le tableau suivant récapitule les résultats relatifs aux principales manifestations 

dermatologiques rapportés dans la littérature comparés à ceux de notre série. 

 

Tableau 7 : Les principales manifestations dermatologiques rapportées  

dans la littérature comparées à celles de notre série. 

 

Série/Clinique 

(n) 

Erythème 

héliotrope 
œdème 

Papules ou 

signe de 

Gottron 

Eythème 

en V 

Erythème 

flagellé 
Raynaud 

Frikha et al (2012) 

[38] 

(n =44) 

 

75 % 75 %    25 % 

Tomimitsu et al. 

(2015) [39] 

(n=773) 

 

30 %  41 %  41%  

Chang et al (2020) 

[40] 

(n= 736) 

 

49,66 %  35,77 % 75,18 %  8,76 % 

Errafia et al 

(2020) [32] 

 

100 % 50 % 25 %    

Notre série 

(2023) 

( n=70) 

95,71 % 72,85% 62,85 % 52,85 % 41,42 % 37,14 % 

 

 

 

 

 

  

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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1.2 L’atteinte des muqueuses  

1.2.1 Atteinte de la muqueuse buccale  

Les manifestations de la muqueuse buccale de la DM n’ont fait l’objet que d’études se 

basant sur des séries limitées. Dans notre série 21 patients (30%) présentaient une atteinte de la 

muqueuse buccale. 

Dans la littérature, les télangiectasies gingivales sont rapportées comme étant les signes 

précurseurs de la maladie permettant un diagnostic précoce, en particulier dans la DM juvénile 

[41] .  

Elles témoignent de l’activité de la maladie et constituent donc un indicateur de réponse 

favorable au traitement [42].  

Dans notre série 9 patients (42,85%) présentaient des télangiectasies. 

Les taches ovoïdes palatines ont été décrites par Fiorentino et al. en 2016. Il s’agit de 

macules symétriques érythémateuses associées à des macules blanchâtres et localisées sur le 

palais dur [43]. L’érythème a été également décrit de couleur rouge vif vernissé et se localisant 

au niveau des faces internes des joues, du palais dur et des lèvres. 

Nos 21 malades, qui présentaient une atteinte de la muqueuse buccale avaient tous un 

érythème. 

Les autres manifestations décrites sont : les érosions, les ulcérations , les lésions 

nécrotiques , les lésions vésiculo-bulleuses , les lésions leucoplasiques [42] , l’œdème, 

l’hyposalivation , les caries dentaires et la fréquence accrue des candidoses buccales [44].  

 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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Figure 31: Erythème de la muqueuse buccale. 

1.2.2 Atteinte de la muqueuse oculaire 

Plusieurs manifestations de la muqueuse oculaire ont été décrites chez les patients atteints 

de DM. Citons parmi celles-ci : la conjonctivite, l'épisclérite et l’uvéite. 

L’atteinte des muscles extraoculaires peut entraîner une ptose des paupières, une diplopie 

et un strabisme. 

D’autres manifestations ophtalmologiques ont été rapportées dans la littérature comme : 

l’œdème conjonctival, le nystagmus, l’atrophie optique, les anomalies du cristallin [45], la 

rétinopathie, la baisse de l’acuité visuelle par oedème ou hémorragie maculaire [46]. 

Un examen ophtalmologique est donc obligatoire pour tout les patients atteints de DM 

[47]. Dans notre série une atteinte oculaire due à la dermatomyosite a été trouvée chez 51 

patients (72,85%) avant la prise de toute thérapeutique. 

 

 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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1.2.3 Atteinte des muqueuses génitales et anales  

Cette atteinte est rarement rapportée. Dans la littérature les aspects décrits sont : un 

œdème localisé du pénis et scrotum dans une DM juvénile grave par Sallum et al. [48], des 

vulvovaginites par Dickison et al. [49] et des ulcérations génitales par Jindal et al. [50].  

Aucun cas d’atteinte de la muqueuse génitale ou anale n’a été observé dans notre série. 

1.3 L’atteinte phanérienne 

1.3.1 Atteinte du cuir chevelu  

L'atteinte du cuir chevelu est fréquemment retrouvée chez les patients atteints de DM. 

Dans notre étude cette atteinte a été observée chez 67 patients (95,71%). 

Les principaux aspects décrits par Salgueiro et al. sont les lésions psoriasiformes, 

alopéciques, poikilodermiques, des sensations de brûlure , le prurit et l’effluvium télogène [42].  

Parmi les patients de notre étude, ayant présenté cette atteinte nous avons objectivé :des 

lésions érythémateuses squameuses psoriasiformes chez 33 patients (49,25%) ,une alopécie 

cicatricielle chez 24 patients (35,82%) et un effluvium télogène chez 33 patients (49,25%). 

 

Figure 32: Effluvium télogène chez une patiente atteinte de DM. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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➢ Dermoscopie  

La dermoscopie du cuir chevelu est un outil non seulement diagnostique mais également 

pronostique de la maladie [51]. Elle a été réalisée chez 21 de nos patients (30%) ayant une 

atteinte du cuir chevelu. 

Les principales manifestations trichoscopiques évocatrices de la DM rapportées dans la 

littérature sont : 

- Une diminution de la densité et du diamètre des cheveux.  

- Une pigmentation rouge-brun périfolliculaire ou bleu-gris mouchetée avec des 

squames péri et inter-folliculaires. Ces squames observées peuvent être expliquées 

par l’atteinte de la couche cornée lors de la maladie. 

- Une atteinte vasculaire à type de capillaires tortueux élargis et dilatés, des vaisseaux 

arborescents pouvant être expliquée par les facteurs angiogéniques impliqués dans la 

pathogénèse de la maladie [52]. Cette atteinte est corrélée à l’activité de la maladie 

[53].  

- Notons que la pigmentation rouge-brun périfolliculaire est une autre caractéristique 

liée à l’activité de la maladie. Cette pigmentation peut être expliquée par les 

dommages endothéliaux , l’ectasie vasculaire et l’inflammation périfolliculaire [54].  

Chanprapaph et al. [51] rapportent une diminution de la densité des cheveux chez 30% 

des malades (sur 30 cas) , une diminution de leur diamètre chez 3,3%, une pigmentation rouge-

brun périfolliculaire chez 33,3% et la présence de vaisseaux arborescents épais chez 23,3% des 

malades. 

Les principaux aspects trichoscopiques observés dans notre étude sont : les capillaires 

tortueux, dilatés et élargis chez 19 cas (90,47%), les vaisseaux arborescents épais chez 11 cas 

(52,38%) et la pigmentation péri-folliculaire observée chez 5 cas (23,81%). 

 

  

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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1.3.2 Atteinte unguéale 

Le signe dit « de la manucure » consiste en un érythème rouge vif, congestif de la 

sertissures des ongles. Il s’agit d’un signe très évocateur de la maladie [55]. Il est le plus souvent 

associé à une hyperkératose douloureuse des cuticules.  

L’atteinte des ongles a été observée chez 54 de nos patients (77,14%), qui présentaient 

tous ce signe. 

• Dermoscopie 

La dermoscopie péri-unguéale joue un rôle primordial dans le diagnostic et le pronostic 

de la maladie ; les modifications observées sont directement corrélés à l’activité de la maladie 

[56].  

Les atteintes les plus fréquemment retrouvées sont les mégacapillaires qui sont des 

capillaires hypertrophiés et géants, les capillaires ramifiés et le désordre de l’architecture 

vasculaire. Ceci est probablement dû à la microangiopathie diffuse observée lors de la DM. 

Selon la littérature, la présence de capillaires hypertrophiés est en corrélation avec la 

présence d'une atteinte pulmonaire [57].  

Les hémorragies observées au niveau du pli de l’ongle ( aspect en pile d’assiettes) sont 

dues aux altérations de la paroi des microvaisseaux et du réseau des cellules endothéliales [58].  

Une diminution de la densité capillaire avec raréfaction des anses peut également être 

observée avec à l’extrême l’apparition de zones complètement avasculaires. 

Manfredi et al. [58] (série de 29 cas) , rapportent les pourcentages suivants pour les 

différents aspects de la dermoscopie péri-unguéale : les mégacapillaires 65,5% des cas , les 

hémorragies 37,9% des cas , la désorganisation architecturale 72,4% des cas , la présence de 

zones avasculaires 31%des cas et les anses élargies 69% des cas. 

Dans notre étude, une dermoscopie péri-unguéale a été effectuée pour 49 patients (70%). 

Les principaux signes dermoscopiques retrouvés sont dans notre étude sont : les 

mégacapillaires: 38 cas (77,55%) , les hémorragies: 33 cas (67,34%), la désorganisation 

architecturale : 19 cas (38,77%), la raréfaction des anses voire la présence de zones 

avasculaires : 9 cas (18,36%) , les anses dilatées et très ramifiées en feuilles de fougère : 7 cas 

(14,28%). 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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Figure 33: Dermoscopie péri-unguéale montrant des hémorragies, des mégacapillaires et des 

anses dilatées. 

2- Manifestations extra- dermatologiques  

1.1 Manifestations musculaires et articulaires  

Les manifestations musculaires peuvent précéder ou apparaître à la suite de l’atteinte 

cutanée [59].  

Dans notre série, les manifestations musculaires ont été trouvées chez 61 patients 

(87,14%).  

Elles ont précédé l’atteinte cutanée chez 23 patients (37,71%), elles lui ont succédé chez 

38 patients (62,29%). 

Le déficit moteur affecte la musculature striée et cela de façon symétrique et bilatérale. 

Ce déficit est non sélectif, de type myogène avec une prédominance sur les muscles 

proximaux de la ceinture pelvienne et scapulaire. D’intensité variable, il peut aller d’une simple 

gêne fonctionnelle à une paralysie diffuse entraînant une impotence fonctionnelle majeure. 
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Le signe du peigne consiste en une impossibilité à maintenir les bras levés. Le signe du 

tabouret traduit une difficulté à se lever d’un siège sans aide. Ces deux signes sont très utiles 

au diagnostic de la maladie. 

Dans notre série, 55 patients (90,16%) ont présenté un déficit moteur proximal : Le signe 

du peigne a été trouvé chez 54 patients (98,18%) et le signe du tabouret chez 53 patients 

(96,36%). 

Dans les formes évoluées de la maladie un déficit distal peut être également observé. 

L’atteinte des muscles de la partie supérieure de l’œsophage et du pharynx conditionne 

le pronostic et se traduit par des troubles de la déglutition, des fausses routes, une dysphagie et 

une dysphonie [60].  

 L’atteinte des muscles impliqués dans la mécanique ventilatoire (intercostaux et 

diaphragmatiques) peut être vitale. 

28 de nos patients (45,9%) ont présenté un déficit moteur distal. On a recensé 21 cas de 

dysphagie (75%), 19 cas de dysphonie (67,85%), 19 cas de fausses routes (67,85%) et 22 cas 

de dyspnée (78,57%). 

Dans les formes aigues les myalgies peuvent être au premier plan. . La fréquence des 

myalgies varie de 25 à 70% selon les séries [61].  

Dans notre étude, des myalgies spontanées ou provoqués par la palpation des masses 

musculaires ont été retrouvées chez 37 patients (60,65%). 

Les contractures, la diminution des réflexes ostéo-tendineux et l’atrophie musculaires 

sont cependant rares. 

L’atteinte articulaire se manifeste principalement par des arthralgies [62].  

Elles ont été objectivées chez 24 de nos patients (39,34%). 

Par ailleurs les autres manifestations articulaires décrites sont des arthrites de topographie 

distale, un syndrome du canal carpien, la formation de dépôts calciques réalisant l’aspect 

radiographique typique en « en os de seiche ». 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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1.2 Signes généraux 

Les signes généraux sont variables : fièvre, amaigrissement asthénie et altération de l’état 

général. Ces signes doivent faire suspecter une DM paranéoplasique. 

Ces signes généraux sont retrouvés chez 71% des malades par Errafia et al [32] au cours 

de l’étude d’une série de 14 patients. 

Dans notre série la fièvre a été retrouvée chez 22 malades (31.42 %), un amaigrissement 

a été observé chez 18 malades (25.71 %) et une altération de l’état général avec asthénie intense 

chez 15 malades (21.42%). 

1.3 Autres manifestations  

2.3.1 Manifestations pulmonaires  

Les atteintes pulmonaires les plus fréquentes sont les pneumopathies infectieuses 

opportunistes liées à l’immunodépression, la pneumopathie interstitielle, la pneumopathie 

d’inhalation liée aux troubles pharyngo-oesophagiens. D’autres atteintes telles que 

l’hypertension artérielle pulmonaire, le pneumothorax et le pneumomédiastin peuvent être 

observées. 

Dans notre série 15 cas présentaient une atteinte pulmonaire se répartissant comme suit : 

9 cas de pneumopathies infectieuses opportunistes ,3 cas de pneumopathies interstitielles, 2 cas 

de pneumopathies d’inhalation et 1 cas d’hypertension artérielle pulmonaire. 

2.3.2 Manifestations cardiaques  

L’atteinte cardiaque peut être mortelle et ne doit donc pas être négligée.  

Les manifestations cardiaques les plus rapportées sont les troubles du rythme et de la 

conduction, les myocardite , les péricardites, l’atteinte coronarienne , l’insuffisance cardiaque 

congestive, la vascularite coronaire … 

L’IRM cardiaque est l’examen de référence pour dépister cette atteinte et peut être 

proposée, même en l’absence d’anomalie à l’ECG ou l’échocardiographie [63].  

Les manifestations cardiaques ont été objectivées dans notre série sont 2 cas de troubles 

du rythme et de la conduction et 1 cas de péricardite. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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2.3.3 Manifestations digestives 

L’atteinte du tube digestif peut se traduire par des troubles de la motilité oesophagienne , 

une dysphagie , une entéropathie ou une hépatite cholestatique. 

Cette atteinte est particulièrement sévère chez la population pédiatrique se manifestant 

par des perforations , des ulcérations et des hémorragies pouvant entraîner le pronostic vital. 

Dans notre série, 1 cas d’entéropathie et 1 cas d’ulcère gastrique ont été enregistrés. 

2.3.4 Manifestations rénales 

L’atteinte rénale est rare, le plus souvent biologique avec leucocyturie et hématurie [64].  

Les manifestations rénales ont été trouvées chez 2 de nos patients. 

2.3.5 Manifestations neurologiques  

Les complications du système nerveux central sont rarement objectivées dans les DM 

[65].  

1 seul cas de manifestations neurologiques consistant en une paresthésie a été trouvé dans 

notre série.  

 

 

  

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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V. PARACLINIQUE  

1- Histologie  

➢ Biopsie cutanée  

L’aspect histologique des lésions cutanées de DM n’est pas spécifique et peut s’observer 

au cours des autres connectivites comme la maladie lupique. 

On peut observer une dermite d’interface avec une vacualisation basale , une 

hyperkératose orthokératosique, un effacement des crêtes épidermiques , une nécrose 

kératinocytaire , une atrophie du corps muqueux et un infiltrat inflammatoire du derme 

superficiel fait essentiellement de lymphocytes CD4+ et de polynucléaires neutrophiles [66]. 

Des dépôts de mucine dermique peuvent être également observés [67].  

Dans notre série, l’ hyperkératose orthokératosique a été retrouvée chez tous nos malades. 

Concernant l’atteinte histologique vasculaire, les principaux aspects observés sont la 

turgescence de l’endothélium vasculaire , la présence de dépôts de fibrine dans la paroi 

vasculaire et parfois une authentique vasculite leucocytoclasique. 

La turgescence de l’endothélium vasculaire a été le principal signe histologique de 

l’atteinte vasculaire observé dans notre série avec un pourcentage de 75.71%. 

L’immunofluorescence directe permet de distinguer la DM de la maladie lupique, en effet 

les dépôts de fractions C3 du complément ou d’immunoglobulines de type G sont rarement 

observés le long de la jonction dermo-épidermique au cours de la DM. 

 

 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007


73 

 
 

Figure 34: Coupe histologique d’une biopsie cutanée montrant 

 un infiltrat péri-vasculaire lors d’une DM. 
 

➢ Biospie musculaire  

Devant une DM typique sur le plan cutané, la réalisation d’une biopsie musculaire reste 

discutée. Dans notre étude la réalisation de la biopsie musculaire n’a pas été systématique. Seuls 

34 patients (48,57%) ont en bénéficié. 

L’examen histologique d’une biopsie musculaire permet de mettre en évidence les 

différents aspects histologiques suivants :  

Une atteinte inflammatoire caractérisée par une inflammation périvasculaire et 

périmysiale composée d’un infiltrat fait essentiellement de lymphocytes T et B et de cellules 

CD4+. 

Une atteinte vasculaire se manifestant par une vasodilatation, une perte des capillaires et 

la présence de dépôt de complément dans ces derniers.  

Une atteinte musculaire avec une atrophie périfasciculaire avec parfois la présence de 

foyers de nécrose/régénération et plus rarement une fibrose péri et endomysiales. 
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L’immunohistochimie met en évidence des dépôts de complexes d’attaque membranaires 

du complément (C5b-C9) et des dépôts d’IgG et de C3 dans les capillaires et les artérioles [68].  

Dans notre série l’atteinte inflammatoire a été retrouvée dans toutes les biospies 

musculaires concluantes réalisées.  

 

 

Figure 35: Coupe histologique d’une biopsie musculaire montrant un infiltrat endomysial. 

 

 

2- Immunologie  

De nombreux auto-anticorps plus ou moins spécifiques peuvent être détéctés [69]. Leur 

sensibilité est faible puisqu’ils ne sont mis en évidence que chez certains patients. Leur utilité 

pour l’établissement du diagnostic est importante chez les patients atteints de myosite sans 

signes cutanés. Certains ont une utilité pronostique (risque de néoplasie, atteinte pulmonaire…) 

conditionnant la prise en charge thérapeutique. 

La recherche d’Ac spécifiques de la dermatomyosite a été réalisée chez 39 de nos patients 

(55,71%). 

 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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➢ Les Ac spécifiques de la DM sont : 

• L’Ac anti-Mi2  

Les Ac anti-Mi2 sont dirigés contre un complexe macromoléculaire nucléaire [70]. Ses 

différents constituants (Mi-2 a et b) régulent la fixation des facteurs de transcription sur l’ADN. 

Ils sont très spécifiques de la DM. En leur présence la DM serait de meilleur pronostic 

globalement et le risque de cancer et de pneumopathie interstitielle faible. 

Dans notre étude, 9 malades (23,07 %) avaient des Ac anti-Mi2 positifs. 

• Anticorps anti-SAE  

Les Ac anti-SAE (anti-small ubiquitin-like modifier activating anzyme) sont dirigés 

contre un complexe p nucléaire protéique impliqué dans la conjugaison des protéines .Ils sont 

associés parfois à une atteinte cutanée sévère et à une dysphagie. 

Dans notre étude, 9 malades (23,07 %) avaient des Ac anti-SAE positifs. 

• Anticorps anti-TIF1-gamma 

Les Ac anti-TIF1-gamma sont dirigés contre un peptide qui correspond à un facteur de 

transcription nucléaire TIF1-g (transcriptional intermediating factor 1-g) impliqué dans la 

différenciation cellulaire [70] .  

Chez l’adulte contrairement à l’enfant la présence des Ac anti-TIF1-gamma est souvent 

associée à une néoplasie. En présence de ces Ac , la DM est caractérisée par une atteinte cutanée 

diffuse sans atteinte respiratoire. 

11 de nos malades (28,2 %) avaient des Ac anti-TIF1-gamma positifs. 

• Anticorps anti-MDA5 

Les Ac anti-MDA5 (anti-melanoma differentiation-associated gene 5) interviennent dans 

les défenses antivirales [70].  

Les ulcérations cutanées sont fréquentes dans les DM à anti-MDA5 positifs, ces Ac sont 

associés fréquemment à une atteinte pulmonaire ( pneumopathie interstielle) conditionnant le 

pronostic vital . L’atteinte musculaire est, dans ce cas habituellement discrète ou absente [71].  

Dans notre étude, 6 patients (15,38 %) avaient des Ac anti-MDA5 positifs. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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• Anticorps anti-NXP-2 

Les Ac anti-NXP-2 (ou anti-MJ) sont rares , ils reconnaissent une protéine de la matrice 

nucléaire. Ils sont spécifique à la DM juvénile et s’associent souvent à une calcinose. Beaucoup 

moins fréquents chez l’adulte , où le risque d’association à une néoplasie a été rapporté [72].  

La présence de ces Ac a été notée chez 5 de nos malades (12,82 %).  

➢ Les autres Ac  

• Anticorps antisynthétases 

Ce sont des Ac anticytoplasmiques dirigés contre des enzymes permettant la fixation de 

chaque acide aminé à son t-ARN lors de la synthèse protidique cytoplasmique. Ces Ac sont : 

les Ac anti-Jo1 , les Ac anti-PL7 , les Ac anti-PL12 , les Ac anti-OJ ,les Ac anti-EJ, les Ac anti-

KS ,les Ac anti-JS , les Ac anti-ZO et les Ac anti-YRS [70] .  

Ils ne sont jamais associés entre eux. On les retrouve notamment dans les DM associées 

à une connectivite. Quelques observations d’associations à des néoplasies ont été rapportées. 

• AAN  

Leur recherche est souvent effectuée , et sont positifs dans 50 % à 78 % des cas des DM 

[73]. 

Dans notre étude , les AAN ont été effectués chez 68 patients (97,14%) et se sont révélés 

positifs chez 11 patients (16,17%). 

Chez les patients atteints de DM, il a été récemment rapporté qu’il existe une corrélation 

entre la présence d’une tumeur maligne et des AAN négatifs, ce qui nécessite un suivi régulier 

et rapproché [74]. Dans notre étude, parmi les 14 malades présentant une néoplasie seul un 

malade avait des AAN positifs. 
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3- Biologie 

La présence des enzymes musculaires à des taux élevés est évocatrice du diagnostic et 

témoigne de l’évolutivité de la maladie. Néanmoins ces enzymes peuvent être normaux ou 

légèrement élevés dans le cas de la DM amyopathique [75].  

On dose habituellement , la lactodéshydrogénase (LDH), les aldolases, l’alanine 

aminotransférase (ALAT), l’aspartate aminotransférase (ASAT). 

Les aldolases sont utiles à la phase de chronicité de la maladie, et témoignent de la 

persistance de l’atteinte musculaire [76].  

On dose également les créatines phosphokinases (CPK) , leur sous-type MB étant le plus 

spécifique de l’atteinte des muscles striés. 

Dans notre étude, Une cytolyse musculaire a été retrouvée chez 60 patients (85,71%). 

Récemment le dosage de la troponine est recommandé pour le dépistage d’une atteinte 

cardiaque. 

Un syndrome inflammatoire peut également être observé, les marqueurs de 

l’inflammation peuvent être augmentés. Dans notre étude, un syndrome inflammatoire a été 

retrouvé chez 50 patients (71.42%). 

4- Radiologie  

• EMG  

Pour les cas typiques, l’électromyogramme (EMG) n’est pas systématique. Il est 

cependant utile pour éliminer les diagnostics différentiels , pour permettre de guider la biopsie 

musculaire et pour mettre en évidence des anomalies myogènes 

A la phase de repos, l’activité de fibrillation est abondante caractérisée par des potentiels 

de fibrillation et d’énervation ainsi que des salves pseudomyotoniques.  

Lors de la contraction musculaire sont détectées une réduction de la durée et de 

l’amplitude de ces potentiels. 
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L’absence d’anomalie de la conduction nerveuse sensitive et motrice est un signe négatif 

important.  

Dans notre étude, l’EMG a retrouvé une atteinte myogène chez 58 patients (82,85%). 

• IRM musculaire  

L’imagerie par résonnance magnétique (IRM ) constitue un examen utile pour confirmer 

la présence d’une atteinte musculaire dans les formes atypiques 

Il met en évidence en séquences T2 ou STIR des anomalies non spécifiques à type 

d’hypersignaux diffus ou multifocaux en intramusculaire. [77]. Ces signaux prédominent au 

niveau de la partie proximale des membres. Il permet par ailleurs de guider la biopsie 

musculaire, de suivre l’évolution de la maladie et de distinguer une myopathie cortisonique 

d’une rechute de la DM [78].  

L’IRM musculaire a été réalisée chez un seul malade de notre série et a révélé une myosite 

diffuse. 

• Reste du bilan radiologique  

D’autres examens peuvent être réalisés pour rechercher une atteinte systémique associée 

de la DM tels que l’électrocardiogramme , la fibroscopie oesogastroduodénale , la colonoscopie 

, ou pour rechercher une néoplasie associée ( échographie mammographie , TDM TAP , TDM 

du cavum , échographie thyroïdienne … ) 
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VI. DIAGNOSTIC POSITIF / CRITERES DIAGNOSTIC  

La classification de Bohan et Peter [9] , élaborée en 1975 était utilisée pour le diagnostic 

des DM. En 2004 l’European Neuromuscular center (ENMC) propose de nouveaux critères 

diagnostiques plus complexes mais permettant un diagnostic plus précis, en se basant sur des 

critères cliniques , paracliniques et histologiques exhaustifs [79]. Cette dernière classification, 

plus précise, a l’avantage d’individualiser les DM amyopathiques. 

 

 
 

Figure 36: Critères diagnostiques de Bohan et Peter. 
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Figure 37: Critères diagnostiques des polymyosites et dermatomyosites proposés par les 

experts de l’European Neuromuscular Centre. 
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VII. FORMES CLINIQUES  

1- DM amyopathique ou DM sine myositis. 

La DM amyopathique se définit par une atteinte cutanée confirmée à l’histologie avec 

absence d’atteinte musculaire clinique et paraclinique au bout de deux ans de suivi [80].  

Cette forme représente 2 à 18% des dermatomyosites [81].  

L’atteinte cutanée est identique à celle rapportée dans la forme classique. Chez les 

asiatiques, le risque d’atteinte pulmonaire interstitielle est important [82].  

L’évolution vers une forme associée à une myosite est cependant rare. Le risque 

d’association à une néoplasie a été rapporté , ce qui nécessite une recherche systématique[81].  

Dans notre étude, 9 patients (12,85%) avait une DM amyopathique. 

2- DM juvénile 

La DM juvénile se caractérise par un début insidieux, qui peut être à l’origine d’un retard 

diagnostique [83]. Ses manifestations dermatologiques sont similaires à celles de l’adulte avec 

quelques particularités : un érythéme télangiectasique des extrémités notamment en péri-

unguéal, des télangiectasies muqueuses [84] et une hypertrichose localisée ou diffuse en sous-

patellaire [83].  

Chez l’enfant, les lésions de vasculite sont plus importantes , pouvant entraîner une 

occlusion vasculaire qui peut être à l’origine de nécroses voire d’ulcérations secondaires [80].  

La calcinose est caractéristique de la DM juvénile , elle touche la peau mais aussi le 

muscle en regard et est responsable dans les cas extrêmes d’ulcérations cutanées, de doulers 

intenses et de rétractions musculotendineuses entraînant une impotence fonctionnelle majeure 

[85]. Dans 10% des cas sont observées des lipodystrophies avec perte du capital graisseux [86].  

L’atteinte digestive, plus fréquente que chez l’adulte, se caractérise par un syndrome de 

malabsorption et des perforations digestives dans les cas les plus graves. Les atteintes 

cardiaques et pulmonaires sont rarement rapportées , et le risque de néoplasie est exceptionnel 

[86].  

2 enfants (2,85%) de notre série , présentaient une DM juvénile. 
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Figure 38: Images cliniques d’un enfant atteint d’une DM juvénile. 
 

 

 

 

3- DM associée à une néoplasie ou paranéoplasique 

L’association DM et néoplasie a été largement rapportée dans la littérature [62].  

Elle est plus fréquente chez les sujets âgés [62] , avec une nette prédominance des cancers 

gynécologiques ( utérins , mammaires et ovariens) chez les femmes et des cancers prostatiques, 

bronchiques et digestifs chez les hommes. Cette DM précède l’installation de la néoplasie dans 

70 % des cas [87].  
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Le risque de néoplasie est important durant les cinq premières années de la découverte de 

la DM , suggérant un suivi rigoureux.  

Des critères cliniques et biologiques sont reliés à l’association à une néoplasie : sexe 

masculin, âge supérieur à 60 ans, nécroses cutanées, dysphagie, existence d’une vascularite à 

l’histologie [88] , l’accélération de la vitesse de sédimentation (VS) ou une protéine C réactive 

(CRP) élevée, l’importance de l’atteinte musculaire, la présence d’Ac anti-TIF-1gamma ou 

anti-NXP-2 , l’abaissement de la fraction C4 du complément [89] et le prurit. 

Aucune recommandation consensuelle n’existe concernant la périodicité ou 

l’exhaustivité du bilan à réaliser chez un sujet atteint de DM [90].  

 Les recommandations peuvent aller d’un simple examen clinique associé à un bilan 

biologique jusqu’à des examens paracliniques exhaustifs. Le suivi des marqueurs tumoraux 

CA125 et CA19-9 a été récemment recommandé [91].  

Dans la littérature, la néoplasie la plus fréquente dans la série de Hill et al. [92] et celle 

de Chen et al [93] est la néoplasie du poumon avec des pourcentages respectifs de 16,52% et 

23,15%.Dans la série de Kohei et al. [94] , la néoplasie de l’ovaire est la plus rapportée avec un 

pourcentage de 13,04%. 

Dans notre série ,14 malades (20%) présentaient une DM associée à une néoplasie. 

Les néoplasies retrouvées dans notre étude sont : 

3 cas (21,42%) de carcinome indifférencié du cavum UCNT 

2 cas (14,28%) de Kc du poumon 

2 cas (14,28%) de carcinome canalaire infiltrant du sein 

2 cas(14,28%) de Kc de la vessie 

1 cas ( 7,14%) de ADK ovaire 

1 cas ( 7,14%) de métastases pulmonaires d’un néo du col utérin  

1 cas ( 7,14%) de carcinome papillaire de la thyroïde 

1 cas ( 7,14%) de Kc du pancréas avec métastases médiastinales et hépatiques 
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1 cas ( 7,14%) de carcinome épidermoide du col utérin  

Le carcinome indifférencié du cavum est le plus fréquent des néoplasies (21,42%) 

retrouvées, il s’agit d’une spécificité des pays du Maghreb [95]. 

 

Tableau 8 : les principales néoplasies associées à la DM rapportées dans la littérature 

comparées à celles de notre série. 

 

Série (%) / 

Néoplasie 

(n) 

 

Poumon Sein Vessie Ovaire 
Col 

utérin 
Pancréas Thyroide Cavum 

Hill CL et al 

(2001) [92] 
 

(n=115) 
 

 

16,52 10,43 2,60 11,30 1.73 4,34   

Chen et al 

(2007) [93] 

 

( n=95) 

 
 

23,15 9,47 2,10 2,10 3,15 1,05 2,10  

Kohei A et al 

(2010) [94] 

 

( n=23) 
 

8,69 4,34  13.04  8,69   

Notre série 

(2023) 

 

( n= 70) 

 

14,28 14,28 14,28 7,14 7,14 7,14 7,14 21,42 

  

 

 
.  
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4- DM induite  

Dans la littérature, plusieurs classes médicamenteuses ont été rapportées comme 

incriminées dans la survenue de la DM [96] : statines, fibrates, interféron alpha, antirétroviraux 

tamoxifène ,isoniazide, antazoline ,chlorpromazine, clemizol, phénylbutazone et D-

pénicillamine anti-tumor necrosis factor (TNF), immunothérapie anti-CTLA4 (ipilimumab) 

[94] ,anti-PD1 (pembrolizumab, nivolumab) et certains vaccins [17].. 

Les statines (particulièrement l’atorvastatine) restent la classe médicamenteuses la plus 

incriminée [98].  

Des DM amyopathiques ont également été rapportées à la suite de la prise de 

cyclophosphamide, étoposide, acide acetylsalicylique et diclofenac. 

1 seul cas (1,42%) de DM induite a été noté dans notre série , cette DM a été induite par 

le le vaccin anti Covid-19 Sinopharm. 

5- Dermatomyosite associée à une autre maladie auto-immune 

 Les maladies pouvant être associées à la DM sont la polyarthrite rhumatoïde, la 

sclérodermie, le lupus érythémateux disséminé , le syndrome de Gougerot-Sjögren et les 

maladies thyroidiennes [85]. Ce type de DM est plus fréquent chez le sexe féminin et est de 

meilleur pronostic avec une bonne réponse thérapeutique [99].  

La DM associée à une autre maladie du système a été notée chez 5 de nos malades 

(7,14%). 

Les maladies de systèmes associées sont : 

- Sclérodermie : 2 cas (40%) 

- Gougerot-Sjogren : 1 cas (20%) 

- Lupus : 1 cas (20%) 

- Polyarthrite rhumatoide: 1 cas (20%) 
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6- DM et maladies métaboliques  

Des études récentes ont montré une prédisposition plus accrue des malades atteints de 

DM en particulier la population pédiatrique à développer des maladies cardiovasculaires [100].  

Ceci peut être expliqué par une perturbation du métabolisme lipidique  

( hypertriglycéridémie, résistance à l’insuline et l’athérosclérose) [101].  

Cette prédisposition aux maladies cardiovasculaires est très probablement 

multifactorielle expliquée principalement par un contexte d’inflammation chronique. 
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VIII. TRAITEMENT 

1- Buts et stratégie thérapeutique 

Les buts de la prise en charge thérapeutique consistent en le traitement de l’atteinte 

cutanée, musculaire et systémique, éduquer le malade sur les considérations de la maladie à 

court et à moyen terme, stopper l’évolution de la maladie en optant pour des traitements 

efficaces avec le moins d’effets secondaires possibles [102].  

La sévérité de la maladie conditionne le choix du traitement.  

2- Moyens et indications  

La stratégie thérapeutique se subdivise en deux principaux volets : le traitement des 

atteintes musculaires et viscérales et le traitement de l’atteinte cutanée isolée. 

2.1 Traitement des atteintes musculaires et viscérales 

La corticothérapie est le traitement consensuel de première intention. Toutefois 

l’adjonction d’un immunosuppresseur , le méthotrexate en particulier s’avère nécessaire pour 

réduire la toxicité de la prise de la corticothérapie lorsqu’elle est prolongée et à forte dose chez 

l’adulte et l’enfant [103]. 

Un autre immunosuppresseur , le plus souvent le mycophénolate mofétil est proposé en 

cas d’échec de ce traitement de première ligne après trois mois. 

En troisième ligne seront proposées les immunoglobulines intraveineuses. 

Le ciclophosphamide est le traitement de choix en cas d’atteinte pulmonaire sévère. 

2.1.1 La corticothérapie générale 

Le traitement de première intention est basé sur la corticothérapie orale à forte dose à 

raison de 1 mg/kg/j de prednisone , cette dose peut être augmentée à 1,5 voir 2 mg/kg/j en 

l’absence de réponse biologique après 15 jours de traitement. La réponse thérapeutique est 

souvent lente et peut aller jusqu’à trois mois. La dose administrée doit être maintenue jusqu’à 

la diminution des enzymes musculaires et la régression des manifestations cliniques. Par la suite 

une décroissance lente de 10% de la dose prescrite est entreprise toutes les deux semaines avec 
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une surveillance étroite clinique et biologique. Cette décroissance sera poursuivie jusqu’à la 

dose minimale efficace, qui devra être maintenue plusieurs mois. En cas de rechute clinique, et 

après élimination de l’éventualité d’une myopathie cortisonique , une réaugmentation des doses 

de prednisone sera utile. Cette corticothérapie doit être associée de façon systématique à des 

mesures hygiéno-diététiques strictes afin d’éviter les effets secondaires. 

Dans notre série, 66 malades (94,28%) ont reçu une corticothérapie orale. 

Dans la pratique courante, les bolus de méthylprednisolone sont proposés, pour les formes 

sévères d’emblée, à raison de 15mg/kg/j , pendant trois jours consécutifs avec surveillance 

stricte. Bien qu’ils aient une efficacité plus rapide (diminution des taux de CPK en quelques 

jours) [99], ils peuvent induire des résistances et dépendance cortisoniques. 

12 de nos patients (17,14%) ont reçu le bolus de méthylprednisolone. 

2.1.2 Les immunosuppresseurs et immunomodulateurs 

Les immunosuppresseurs et immunomodulateurs étaient proposés dès la fin des années 

1990, en cas de contre-indications, d’effets indésirables majeurs de la corticothérapie et pour 

les formes systémiques sévères. Le risque d’apparition d’un lymphome ou d’un cancer a 

longtemps limité leur prescription [104].  

Récemment, devant la chronicité et la sévérité de la maladie, ils sont de plus en plus 

prescrits afin d’atténuer les effets indésirables de la corticothérapie (atrophie musculaire en 

autres ) avec des résultats favorables [103]. 

a.  Le méthotrexate 

Le méthotrexate est l’immunosuppresseur le plus prescrit, permettant de réduire 

efficacement les effets indésirables des corticoides [105].  

La posologie est de 0,3 à 0,4 mg/kg/semaine ( ente 15 à 30 mg/semaine selon le poids du 

malade ) par voie orale ou intra-musculaire. La réponse thérapeutique est lente et ne survient 

qu’au-delà de six semaines. L’adjonction de l’acide folique est indispensable , 48h après la prise 

du méthotrexate. En dehors d’une toxicité pulmonaire , hématologique et hépatique la tolérance 

du traitement est généralement bonne.  

Dans notre étude , 25 patients (56,81%) ont reçu ce traitement. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007


89 

b. L’azathioprine 

L’azathioprine (Imurel®) est prescrit à la posologie moyenne de 1 à 3 mg/kg/j par voie 

orale .Il présente une bonne tolérance avec des effets secondaires digestifs , hématologiques et 

infectieux nécessitant une surveillance rapprochée. Il peut être associé au méthotrexate dans le 

traitement des DM réfractaires [106].  

c. Le cyclophosphamide  

Le cyclophosphamide (Endoxan®), connu pour sa toxicité, n’est utilisé que dans le 

traitement des DM associées à une pneumopathie interstitielle.  

La posologie est de 0,5 à 1 g/m2 toutes les 4 semaines pendant 6 à 12 mois [107].  

Il est peu efficace sur l’atteinte musculaire et présente des effets indésirables multiples : 

hématologiques, digestifs et le risque d’apparition de survenue d’une néoplasie. 

d. La ciclosporine  

La ciclosporine (Néoral®) est prescrite à la dose de 3 à 5 mg/kg par jour. Elle est utilisée 

principalement dans le traitement des DM réfractaires en particulier pédiatriques [108] et des 

atteintes interstitielles pulmonaires résistantes à la corticothérapie [109].  

Ses principaux effets indésirables sont la l’hypertension artérielle, les 

lymphoproliférations et la toxicité rénale ce qui restreint son utilisation. 

e. Le mycophénolate mofétil 

Le mycophénolate mofétil (Cellcept®) n’a été décrit que dans quelques séries restreintes 

de patients [110]. Il est principalement indiqué dans le traitement des pneumopathies 

interstitielles diffuses des DM [111].  

La posologie est de 600 mg/m2 x 2/j per os. Les principales complications sont les troubles 

digestifs, les cytopénies et les infections. 
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f. Le rituximab  

Le rituximab (Mabthéra® et biosimilaires), utilisé également dans d’autres maladies auto-

immunes [112] a prouvé une efficacité du traitement sur le plan musculaire. Cette efficacité est 

d’autant plus importante dans le cas de DM juvénile et de présence d’anticorps anti-Mi2 [113].  

La posologie prescrite est de 375 mg/m2 IVx1/semaine pendant 3 ou 4 semaines sous 

surveillance stricte. 

g. Les immunoglobulines intra-veineuses 

Les immunoglobulines intraveineuses sont prescrites à la dose moyenne de 2 g/kg/mois. 

Elles sont proposées dans les cas graves menaçant le pronostic vital (dysphagie par ex.), dans 

le cas de la résistance à la corticothérapie oudans le cas de contre- indications aux 

immunosuppresseurs. Leur tolérance est généralement bonne, mais leur coût est élevé. 

Dans notre série, 3 patients (6,81%) ont bénéficié de ce traitement.  

h. Les nouvelles molécules 

Les anti-TNF (infliximab, Remicade® ; etanercept, Enbrel®) [114] ont été utilisés avec 

succés dans des cas isolés ou dans de petites séries [115].  

i. Autres mesures thérapeutiques proposées 

De nombreuses mesures thérapeutiques sont proposées dont la kinésithérapie qui sera 

adaptée au stade de la maladie [116].  

En cas de dysphagie ou de fausses routes, une alimentation parentérale est indiquée avec 

une surveillance rigoureuse dans une unité de soins adaptée pour éviter les pneumopathies 

d’inhalation.  

Le régime alimentaire doit être riche en protides pour une bonne récupération musculaire 

et pour éviter la myopathie cortisonique. La supplémentation en vitamine D se fera en fonction 

des recommandations établies.  

Le tableau suivant récapitule les caractéristiques des principaux traitements généraux 

proposés. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4214569/#CIT0007
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Tableau 9 : Tableau des principaux traitements généraux utilisés dans la DMJ/DM. 

 

 
Traitement 

 

Dose initiale Modalités de 

prescription 

Effets secondaires  Indication 

Corticoîdes systémiques 

(prednisone,prednisolone 

Méthylprednisolone) 

 

Doses variables selon la 

présentation clinique, 

per os ou IV 

AMM Endocriniens, 

Musculo-

squelettiques, 

Gastro-intestinaux 

Neurologiques 

Ophtalmologiques 

immunitaires 

Systématique 

Méthotrexate 

 

1 fois par semaine  

15-20 mg/m2 ( sans 

dépasser 25 

mg/semaine) per os le 

matin à jeun ou SC de 

préférence 

Hors AMM Troubles digestifs, 

hépatite,céphalées 

Aphtose,alopécie 

cytopénie 

Immunosuppresseur de 

première intention 

Mycophenolate 

Mofetyl 

 

600 mg/m2 x 2/j per os Hors AMM Troubles digestifs 

cytopénies 

infections 

Formes réfractaires 

Cyclosphamide 

 

0,5 à 1 g/m2 toutes les 4 

semaines pendant 6 à 12 

mois 

Hors AMM Toxicité médullaire 

Cystite hémorragique 

Alopécie, 

hypofertilité 

Formes réfractaires en 

particulier en cas d’atteinte 

pulmonaire sévère. 

Rituximab 

 

375 mg/m2 

IVx1/semaine pendant3 

ou 4 semaines 

Ou : 575mg/m2(SC< 

1,5m2) et 750 mg/m2à 1 

g ( SC>1,5m2) 

Hors AMM Infections Formes réfractaires 

Ciclosporine 

 

3 à 5 mg/Kg/j per os 

 

Hors AMM Hirsutisme, HTA 

néphrotoxicité 

neurotoxicité 

 

En première intention dans les 

PID rapidement progressives 

de l’adulte ; formes 

réfractaires sinon. 

Azathioprine 

 

1 à 3 mg/Kg/j per os 

sans dépasser 150mg/j 

Hors AMM Hématotoxicité 

Hépatotoxicité 

Peu évalué chez l’enfant ;en 

alternative au méthotrexate 

chez l’adulte ( projet de 

grossesse ) 

Immunoglobulines 

 Polyvalentes 

 

2 g/Kg/mois pendant 3 à 

6 mois 

Hors AMM Céphalées 

 nausées 

vomissements 

Formes réfractaires, en 

particulier en cas de dysphagie 

sévère. 

 

 

 

 



92 

2.2 Traitement de l’atteinte cutanée isolée 

Le traitement de l’atteinte cutanée isolée ne nécessite pas l’introdution d’emblée d’une 

corticothérapie par voie générale ou d’immunosuppresseurs. Mais cette atteinte est le plus 

souvent difficile à traiter et nécessite souvent le passage à un traitement de deuxième ou 

troisième ligne [117].  

 2.2.1 Traitement de première intention : Photoprotection, hydroxychloroquine et 

dermocorticoïdes 

L’hydroxychloroquine (Plaquenil®) prescrite à la dose de 200 à 400 mg/j est le traitement 

le plus utilisé . Seule ou en association aux dermocortcoides, elle contribue à l’amélioration 

voire à la rémission des manifesations cutanées [75].  

La chloroquine (Nivaquine®) peut également être indiquée à la posologiede 100 à 250 

mg/j [118].  

Les dermocorticoïdes ont une place primordiale dans le traitement des lésions limitées 

.Prescrits à long cours, ils peuvent présenter de nombreux effets indésirables qui limitent leur 

utilisation tels que la rosacée cortico-induite et l’atrophie cutanée.  

Les inhibiteurs de la calcineurine ( tacrolimus 0,1%) peuvent également être prescrits 

avec de bons résultats. 

En raison de la photosensiblité des manifestations cutanées de la DM , une 

photoprotection chimique et vestimentaire est nécessaire [119].  

Le tableau suivant récapitule les principaux traitements de première intention en cas 

d’atteinte cutanée isolée. 
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Tableau 10 : traitement de l’atteinte cutanée isolée. 
 

Traitement 

 
Dose initiale 

Modalités 

de 

prescription 

 

Effets 

secondaires 
Indication 

Hydroxyclororoquine 

 
6mg/kg/j per os Hors AMM 

Toxicité 

rétinienne 

 

Atteinte cutanée 

Dermocorticoïdes 

Niveau 

d’activité, 

nombre 

d’applications 

et durée selon 

l’atteinte 

clinique 

 

Hors AMM 

 

Couperose, 

vergetures 
Atteinte cutanée 

Tacrolimus pommade 

0,03% et 0,1% 

Une à deux 

applications par 

jour 

 

Hors AMM 

 

Infections 

locales 

En alternative 

aux 

dermocorticoïdes 

 

 

2.2.2 Traitement de deuxième et troisième ligne  

L’échec thérapeutique du traitement de première intention est fréquent (inefficacité ou 

intolérance au traitement) [117].  

Les traitements de deuxième ligne sont les immunoglobulines intra-veineuses [119] et les 

immunosuppresseurs principalement le méthotrexate et le mycophénolate mofétil. Le choix de 

ce traitement se basera essentiellement sur la prise en compte des comorbidités du patient et sur 

l’évaluation des avantages et des inconvénients de chaque thérapeutique. Récemment, le 

rituximab a montré une efficacité dans le traitement des manifestations cutanées des DM 

réfractaires [113].  

. 
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2.2. 3 Cas particulier : traitement de la calcinose  

La calcinose , plus fréquente dans la DM juvénile [120] peut occasionner une impotence 

fonctionnelle majeure nécessitant l’introduction d’un traitement précoce et intense à base de 

bolus de corticoides et d’immunosuppresseur ( méthotrexate principalement) [121].  

D’autres traitements ont été rapportés tels que la warfarine, la colchicine, le diltiazem, le 

probénécide, l’alendronate [122], le thiosulfate de sodium [123].  

Dans les cas extrêmes, invalidants la chirurgie peut être proposée. L’évolution de la 

calcinose peut toutefois se faire vers une régression spontannée durant plusieurs années. 
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IX. EVOLUTION PROSNOSTIC  

Le pronostic d'un patient dépend du délai entre l'apparition des premiers symptômes et le 

diagnostic, de l’importance de l’atteinte musculaire, de l’association à d’autres maladies auto-

immunes, systémiques ou à une néoplasie.  

Selon les séries, le taux de survie à 5 ans est compris entre 65 et 95% en l’absence de 

néoplasie sous-jacente [124].  

Les patients atteints de DM ne présentant pas de néoplasie après trois ans d’évolution ont 

un bon pronostic en terme de néoplasie. 

La DM amyopathique est parmi les cas les plus difficiles à traiter.  

Dans la DM juvénile, la vascularite digestive peut induire des complications graves 

comme des perforations ou des hémorragies. Les calcinoses, sont difficiles à traiter et peuvent 

être responsables d’une impotence fonctionnelle majeure. L’évolution n’est favorable que dans 

10% des cas.  

La grossesse chez une malade atteinte de DM peut être à l’origine d’une aggravation de 

sa maladie et de complications comme la mortalité néonatale, l’avortement spontané et la 

prématurité. 

La majorité des rechutes ont lieu au cours de la dégression de la corticothérapie, cette 

dernière doit être très lente et sous étroite surveillance [125]. 

La durée importante de la thérapeutique expose à un risque plus conséquent d’effets 

secondaires liés aux traitements.  

Dans notre série, nous avons dénombré 39 complications à la suite du traitement les plus 

fréquentes sont le diabéte cortico-induit avec 14 cas (35,89%), l’ostéoporose avec 10 cas 

(25,64%) et l’HTA avec 5 cas (12,82%).  

D’après la littérature, les facteurs de mauvais pronostic sont l’âge élevé, le sexe masculin, 

un début brutal de la maladie, l’existence d’une pathologie tumorale associée, une atteinte 

cardiaque, la dysphagie , une atteinte pulmonaire à type de pneumopathie interstitielle, une 

atteinte des muscles respiratoires, une thérapeutique tardive ou inappropriée, le phototype foncé 

,la présence d’anticorps antisynthétase [108] et les ulcérations cutanées [125].  

Dans notre série, nous avons enregistré 9 décès (19.56%) suite à des complications graves 

dominées par les métastases des néoplasies et les chocs septiques. 
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X. SURVEILLANCE  

1- Objectifs du suivi  

Les objectifs de la surveillance consistent en l’évaluation de l’activité ainsi que la sévérité 

de la DM, en l’établissement d’un diagnostic précoce d’une éventuelle néoplasie , en la 

recherche des atteintes systémiques particulièrement pulmonaires et cardiaques infracliniques, 

en l’évaluation de l’efficacité des différentes thérapeutiques prescrites et en l’estimation de leur 

tolérance. 

2- Suivi clinique  

Durant les trois premiers mois du traitement un suivi rapproché s’avère nécessaire afin de 

s’assurer de la bonne adhérence au traitement et de sa tolérance. 

Au troisième mois l’efficacité de celui-ci est évaluée en fonction de l’amélioration des 

manifestations cutanées et musculaires. La non amélioration remet en cause l’efficacité de ce 

traitement. 

Dans le cas d’une évolution favorable, le suivi se fera au bout de chaque six mois. 

Dans notre étude, durant les 5 premières années après le diagnostic un suivi régulier en 

consultation a été fait pour 66 malades (94.28%). Entre la 5ème et la 10ème année, 34 malades 

(51,51%) ont été suivis régulièrement à la consultation des anciens malades du service de 

Dermatologie et Vénérologie du CHU Ibn Sina et ce de manière semestrielle ou annuelle.  
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3- Suivi paraclinique  

3.1 Biologie  

L’amélioration sur le plan biologique précède de plusieurs semaines le plus souvent 

l’amélioration sur le plan clinique. Par ailleurs, une élévation des CPK peut annoncer une 

aggravation. 

Le dosage des enzymes musculaires particulièrement les CPK doit être réalisé une à 

plusieurs fois par an selon la sévérité de la DM.  

Dans le cas de suspicion d’une infection chez un malade sous corticothérapie, 

immunosuppresseur et/ou une biothérapie, les examens biologiques seront orientés en fonction 

du contexte clinique : hémogramme, hémoculture, ECBU, sérologies virales…  

D’autres examens biologiques seront prescrits en fonction du traitement utilisé (contrôle 

des transaminases chez les malades sous méthotrexate, ostéodensitométrie dans le cas d’une 

corticothérapie prolongée …). 

3.2 Radiologie  

Dans le cas d’une anomalie du bilan cardiovasculaire , un ECG , une échographie 

cardiaque ou même une IRM seront réalisés. 

Six mois après un changement thérapeutique dû à une atteinte respiratoire, une EFR et un 

scanner thoracique seront renouvelés. En cas d’anomalies de l’EFR évoquant une 

pneumopathie interstitielle, une TDM thoracique sera prescrite d’emblée. 

La corticothérapie au long cours expose à une multitude d’effets secondaires et par 

conséquent des bilans paracliniques seront recommandés ( ostéodensitométrie à la recherche 

d’une ostéoporose , l’IRM musculaire pour dépister précocement une myopathie 

cortisonique…) 

En cas de suspicion d’un foyer infectieux chez des malades sous des traitements 

systémiques, les examens paracliniques seront orientés selon la clinique . échographie , 

radiographie pulmonaire , scanner , IRM… 
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Au service de dermatologie du CHU Ibn Sina , le suivi des malades atteints de DM se fait 

régulièrement à la consultation des anciens malades .Pour nos patients, ce suivi s’est fait de la 

manière suivante : 

❖ Durant les 5 premières années après le diagnostic un suivi régulier en consultation 

a été fait pour 66 malades (94.28%). 

❖ Entre la 5ème et la 10ème année, 34 malades (51,51%) ont été suivis régulièrement et 

ce de manière semestrielle ou annuelle.  

❖ A la suite de la 10ème année, seuls 6 malades (9,09%) ont continué à se présenter 

chaque année à la consultation des anciens malades.  

Notre service préconise une hospitalisation annuelle avec un bilan paranéoplasique 

complet dans le but de dépister précocement une néoplasie durant les cinq premières années 

d’évolution de la maladie et ce même en l’absence de signe d’appel, 44 de nos malades 

(62.85%) en ont bénéficiée. Aucune nouvelle néoplasie n’a été dépistée au cours de ces 

hospitalisations annuelles. 
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La DM est une connectivite rare, d´étiologie encore mal connue et caractérisée par un 

grand polymorphisme clinique et évolutif. Elle peut être très sévère et de pronostic sombre dans 

certains cas. 

Notre étude est basée sur une série d’observations collectées sur une période s’étalant sur 

18 ans dans le service de dermatologie et de vénérologie de l’hôpital Ibn Sina Rabat. 

Nos résultats ont été comparés à ceux de la littérature.  

Cette étude rétrospective, portant sur 70 cas, fait partie des plus grandes séries 

maghrébines. 

En raison de la gravité de cette maladie et de son éventuelle association aux néoplasies 

son diagnostic précoce est important à établir. Nous recommandons l’établissement d’un 

registre national de la DM afin de suivre son évolution. 
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RESUME 

 

Titre : La Dermatomyosite. Expérience du service de Dermatologie et de Vénérologie de 

l’hôpital Ibn Sina de Rabat-Maroc, étude rétrospective de 70 patients sur 18 ans. 

Auteur : Sara Kerroum. 

Mots clés : Dermatomyosite, atteinte cutanée , néoplasie, corticothérapie. 

La dermatomyosite (DM) est une connectivite rare.  Cette étude d’une série de 70 malades, 

réalisée au sein du service de Dermatologie du CHU Ibn Sina, vise à contribuer à mieux 

appréhender la démarche diagnostique et thérapeutique de cette entité. 

L’âge moyen était de 48,2 ans. Nous notons une prédominance féminine avec un sexe ratio de 

2,88.  

Les trois lésions cutanées spécifiques de la DM les plus fréquemment observées étaient 

l’érythème héliotrope du visage 95,71 %, l’érythème des paupières 80% et l’œdème 72,85%.  

Les atteintes de la muqueuse buccale représentaient 30% des malades. L’atteinte oculaire a été 

diagnostiquée pour 72,85% des cas. Aucune atteinte de la muqueuse génitale ou anale n’a été 

observée.  

 L’atteinte du cuir chevelu a été observée pour 95,71% des cas. L’atteinte des ongles a été 

objectivée pour 77,14% des cas. Le signe de la manucure a été signalé chez tous ces patients. 

Les manifestations musculaires ont été trouvées chez 87,14% des cas .  Concernant les signes 

généraux, la fièvre, l’amaigrissement et l’altération de l’état général ont été signalés 

respectivement dans 31.42 %, 25.71 % et 21.42% des cas. Les autres manifestations étaient 

dominées par les atteintes pulmonaires 65.21%. 

La biopsie cutanée a été réalisée chez tous les patients confirmant le diagnostic de la DM. Une 

cytolyse musculaire a été retrouvée chez 85,71% des cas, et la recherche d’Ac spécifiques de la 

DM a été réalisée pour 55,71% des malades. 

 20% des malades  présentaient une néoplasie associée. La principale option thérapeutique était 

la corticothérapie orale associée à un immunosuppresseur (58,57%). 

La DM est une connectivite rare caractérisée par un grand polymorphisme clinique et évolutif.  
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ABSTRACT 

 

 

Title : Dermatomyositis. Experience of the Dermatology and Venereology Department of the 

Ibn Sina Hospital in Rabat-Morocco, retrospective study of 70 patients over 18 years. 

 

Author: Sara Kerroum. 

 

Key words: Dermatomyositis, skin involvement, neoplasia, corticotherapy. 

 

Dermatomyositis (DM) is a rare connective tissue disease.  This study of a series of 70 patients, 

carried out in the Dermatology Department of the CHU Ibn Sina, aims to contribute to a better 

understanding of the diagnostic and therapeutic approach of this entity. 

The average age was 48.2 years. We note a female predominance with a sex ratio of 2.88.  

The three most frequently observed skin lesions specific to DM were heliotropic erythema of 

the face 95.71%, erythema of the eyelids 80% and oedema 72.85%.  

Oral mucosal involvement accounted for 30% of patients. Ocular involvement was diagnosed 

in 72.85% of cases. No involvement of the genital or anal mucosa was observed.  

 Scalp involvement was observed in 95.71% of cases. Nail involvement was observed in 

77.14% of cases. The manicure sign was reported in all these patients. Muscular manifestations 

were found in 87.14% of cases.  Concerning the general signs, fever, weight loss and altered 

general condition were reported in 31.42%, 25.71% and 21.42% of cases respectively. Other 

manifestations were dominated by pulmonary involvement in 65.21%. 

Skin biopsy was performed in all patients confirming the diagnosis of DM. Muscle cytolysis 

was found in 85.71% of the cases, and DM-specific antibody testing was performed in 55.71% 

of the patients. 

 20% of patients had associated neoplasia. The main treatment option was oral corticosteroid 

therapy combined with an immunosuppressant (58.57%). 

DM is a rare connective tissue disease characterised by a great clinical and evolutionary 

polymorphism. 
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 ملخص 
 

العنوان: التهاب الجلد والعضلات. خبرة في قسم الأمراض الجلدية والتناسلية في مستشفى ابن سينا بالرباط - المغرب ،  

عاما    18 لمدة مريضا   70 على رجعي بأثر دراسة  

 

 المؤلف: سارة كروم

 

 الكلمات المفتاحية: التهاب الجلد والعضلات ، إصابة  الجلد ، الأورام ، العلاج بالكورتيكوستيرويد

 

ا 70 شملت التي الدراسة هذه تهدف. الضام النسيج أمراض من نادر مرض هو والعضلات الجلد التهاب والتي  ، مريض 

  لهذا والعلاجي التشخيصي للنهج أفضل فهم في المساهمة إلى سينا مستشفى ابن في الجلدية  الأمراض قسم في أجريت

 الكيان.

2.88 تبلغ  جنس بنسبة للإناث غلبة نلاحظ. سنة 48.2 العمر متوسط كان  

٪ 72.85 وذمة٪ 80 الجفن حمامى ،٪ 95.71 للوجه هيليوتروب حمامى هي شيوع ا الأكثر المحددة الجلدية الآفات كانت  

 يلاحظ لم. الحالات من٪ 72.85 بـ العين إصابة تشخيص تم. المرضى من٪ 30 للفم المخاطي الغشاء إصابة نسبة  وبلغت

الشرج  أو التناسلية الأعضاء في المخاطي الغشاء  في ضرر أي  

 عن الإبلاغ تم. الحالات من٪ 77.14 في الأظافر تورط تجسيد تم. الحالات من٪ 95.71 في الرأس فروة تورط لوحظ

  بالعلامات يتعلق فيما. الحالات من٪ 87.14 في عضلية مظاهر  على العثور تم. المرضى  هؤلاء جميع في المانيكير علامة

  من٪ 21.42 و٪ 25.71 و٪ 31.42 في التوالي على العامة  الحالة وتدهور الوزن وفقدان الحمى حالات سجلت ، العامة

٪ 65.21 بنسبة الرئة تضرر الأخرى المظاهر سادت. الحالات  

  من٪ 85.71 في  عضلي خلوي انحلال على العثور تم. المرض تشخيص أكدوا  الذين المرضى لجميع  الجلد  خزعة إجراء تم

المرضى  من٪ 55.71 في بالمرض الخاصة  المضادة الأجسام  عن البحث إجراء وتم ، الحالات  

بالكورتيكوستيرويد العلاج هو الرئيسي العلاجي الخيار كان. مصاحبة أورام لديهم المرضى من  ٪20 

كبير  وتطوري سريري أشكال بتعدد يتميز نادر ضام نسيج مرض والعضلات الجلد التهاب  
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FICHE D’EXPLOITATION DERMATOMYOSITES. 

 

 

IDENTITE 

Num de dossier : 

Nom et Prénom : 

Numéro de téléphone : 

Age : 

Couverture sociale : 

Milieu :    Rural    Urbain 

Statut matrimonial :  Célibataire  Marié  Divorcé  Veuf 

 

ANTECEDENTS 

• Antécédents médicaux : 

- Maladie de système autre que la dermatomyosite, si oui laquelle : 

- Maladie auto-immune 

- Notion de photosensibilité 

- Notion d’atopie 

- Notion de néoplasie 

- Autres 

 

• Antécédents chirurgicaux : 

 

• Habitudes toxiques : 

Tabac Alcool Drogue Prise médicamenteuse récente, si oui lequel ? 

 

• Antécédents familiaux : 

-de dermatomyosite , de lupus , maladie de Gougerot Sjögren, polyarthrite 

rhumatoide  

-autres pathologies auto-immunes 

-consanguinité 

-néoplasie 
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HISTOIRE DE LA MALADIE 
• Age de début de la maladie : 

• Durée d’évolution : 

• Durée d’hospitalisation :  

• Facteurs déclenchants : 

• Traitements antérieurs reçus : 

• Traitements traditionnels :  

EXAMEN CLINIQUE 

• Examen dermatologique 

 

A-PEAU :    PHOTOTYPE : 

 

1- Erythème 

Erythème héliotrope rose lilacé du visage 

Erythème des paupières (en lunettes) 

Signe de Gottron 

Papule de Gottron 

Main de mécanicien 

Erythème en V 

Signe du châle 

Erythème flagellé 

Signe de l’étui du revolver 

Erythrodermie 

Photosensibilité 

Caractère photo-distribué, photo-déclenché ou photo-aggravé des lésions 

2- Œdème 

Accompagne l’érythème 

Précède l’érythème 

Limité aux placards érythémateux 

Minime modéré sévère  

3- Poïkilodermie 

Siège : 

4- Autres 

Phénomène de Raynaud 

Purpura 
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Prurit 

Livedo 

Calcinose cutanée 

Vésicule  Bulle  Nécrose  

Papules folliculaires kératosiques 

Panniculite  

Pulpite des doigts 

Lésions érythémateuses squameuses 

Xérose cutanée diffuse  

Ulcérations cutanées  

Erythrodermie  

Autres :  

 

B-MUQUEUSES 

 

- Buccale 

Erythème rouge vif vernissé des lèvres, faces internes des joues et/ou 

du palais dur 

Erosions 

Bulles 

Ulcérations aphtoïdes 

Leucoplasie ponctuée 

Réseau lichénoïde 

Télangiectasies 

 

- Oculaire  

Rougeur conjonctivale 

Photophobie 

 

- Génitale, anale 

Atteinte :  Oui  Non  

  

  C- PHANERES 

- Cuir chevelu 
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Lésions E-S du cuir chevelu 

Alopécie 

Effluvium télogène 

Dermoscopie du cuir chevelu : Vaisseaux arborescent épais / capillaires 

tortueux / gaines coulissantes /cheveux en touffes / pigmentation péri-

folliculaire. Autres :  

 

- Ongles 

Signe de la manucure  

 Dermoscopie péri-unguéale : Hémorragies / mégacapillaires/ Désorganisation 

architecturale / anses dilatées et très ramifiées en feuille de fougère / Raréfaction 

des anses/ zones avasculaires. Autres :  

 

• Reste de l’examen clinique 

 

A- Manifestations musculaires 

 

- Précède l’atteinte cutanée   Succède à l’atteinte cutanée 

- Simple fatigabilité, asthénie 

- Myalgies spontanées ou à la pression des masses musculaires 

- Arthralgies  

- Déficit moteur de la musculature proximale : 

Déficit moteur des ceintures scapulaires (Signe du peigne) 

- Déficit moteur des ceintures pelviennes (Signe du Tabouret) 

- Déficit distal 

- Atteinte des muscles pharyngés  

De l’œsophage  du diaphragme 

Trouble de la déglutition 

Fausses routes 

Dysphagies 

Dysphonie 

Dyspnée 
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- Atrophie musculaire 

- Contractures 

-  Abolition des ROT  

 

B- Manifestations pulmonaires 

 

- Pneumopathies interstitielle 

- Pneumopathie d’inhalation 

- Hypoventilation alvéolaire 

- Pneumopathie infectieuse 

- HTAP 

- Pneumopathie interstitielle iatrogène (MTX) 

- PID 

- Toux 

- Dyspnée 

- Râles à l’auscultation 

 

C- Autres manifestations 

- Fièvre 

- Atteinte cardiaque : 

 Insuffisance cardiaque congestive 

 Myocardite 

 Péricardite 

 Atteinte coronarienne 

 Autres 

- Atteinte digestive : 

 Dysphagie 

 Trouble de la déglutition 

 Ulcères 

 Perforations 

 Nécrose 

Entéropathie 

- Atteinte neurologique 

 Paresthésie 

 Autre 
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- Atteinte rénale 

 Hématurie 

 Leucocyturie 

- Autres 

 

EXAMENS COMPLEMENTAIRES 

 A – BIOLOGIE 

- Inflammation 

VS 

NFS 

EPP 

Fibrinogène 

- Cytolyse musculaire 

ALDOLASE 

LDH 

ASAT 

CPK 

Myoglobulinémie 

Créatinurie 

- Autre anomalies biologiques dans le cadre du bilan paranéo 

Marqueurs tm 

Marqueurs de la masse tm 

 B- IMMUNOLOGIE 

- Ac peu spécifiques :      

AAN 

- Ac spécifiques : 

Anti-Mi-2 

Anti-TIF1 

Anti-MDAS 

Anti-SAE 

Anti-NXP2 

 

C-HISTOLOGIE 



112 

- Biopsie cutanée : 

Faite 

Non faite 

Interprétation 

 

- Biopsie musculaire : 

Faite 

Non faite 

Interprétation 

 

C-RADIOLOGIE 

❖ Recherche d’atteinte musculaire : 

EMG 

Scintigraphie musculaire 

IRM musculaire 

❖ Dans le cadre du bilan paranéoplasique 

TDM thoracique 

Echo-mammo 

Frottis cv 

TDM du cavum 

FOGD 

Colonoscopie 

Rectoscopie 

TDM TAP 

Echo des aires ganglionnaires 

Echo thyroïdienne 

❖ Autres 

ECG  

RX standards des membres 

 

FORMES CLINIQUES  

- DM amyopathique 

- DM juvénile 

- DM et néoplasie   - Quelle néoplasie ? 



113 

  Présence de facteurs prédictifs : Oui lesquels  Non 

- DM aigue 

- DM associée à une autre maladie de système 

- DM et grossesse 

- DM induite  Quel médicament ? 

 

CRITERES DE DIAGNOSTIC  

 

 

TRAITEMENT 

❖ Corticothérapie 

Bolus 

Per os / posologie / durée 
❖ Immunosuppresseurs 

Seuls 

En association à la corticothérapie 

- MTX / Dose / Durée 

- Cyclophosphamide 

-  Azathioprine 

- Ciclosporine 

- APS 
❖ Ig intraveineuse 

❖ Autres 
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-Rituximab 

-Anti-TNF 

-Autres 

 

❖ Traitement adjuvant 

Photo-protection 

Rééducation 

Traitement des calcinoses 

 

EVOLUTION-PRISE EN CHARGE 

- Amélioration 

- Complications :   Lesquelles 

- Décès 

 

RYTHME DE SURVEILLANCE ET BILAN PARANEO 
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