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Description du cas

La présentation autonome en urgence d’'une patiente
agée de 31 ans originaire d’Angola a eu lieu en raison de
taches brunatres sur le visage, accompagnées
d’cedemes récidivants présents depuis trois mois au ni-
veau du visage et du cou. La patiente a par ailleurs rap-
porté des démangeaisons sur la nuque et une sensa-
tion de bralure du cuir chevelu sous la douche. Outre
les manifestations cutanées, elle a fait état d’'une perte
de force et de douleurs lors du travail impliquant les
bras. De plus, elle présentait une sensation de lourdeur
et des douleurs dans le bas des jambes, progressives de-
puis deux ans selon I'anamnese.

Lexamen clinique a révélé une patiente afébrile dans
un bon état général, avec un type de peau VI selon Fitz-
patrick, une xérose cutanée, des macules hyperpig-
mentées sur le visage et de multiples petites cicatrices
survenues apres grattage selon 'anamneése, ainsi que
de multiples érosions d’aspect estampé, généralement
petites et nettement délimitées dans la région ingui-
nale, nucale, présternale, abdominale, sur les bras et le
cou (fig. 1). Les mains présentaient une hyperkératose
de la bordure proximale de l'ongle (toutefois état apres
manicure). Lexamen clinique n'a pu déterminer au-
cune faiblesse musculaire.

Question 1: Quels sont les diagnostics différentiels auxquels
il faut penser?

a) Excoriations par grattage et ulcérations en présence de prurit
b) Consommation de cocaine

c) Collagénose

d) Cause infectieuse

e) a-d

Initialement, des excoriations par grattage ont été sus-
pectées car la patiente a rapporté un prurit prononcé.
Le dépistage du prurit réalisé dans un premier temps
(détermination de I'hémogramme, créatinine, proté-
ine C-réactive [CRP], ferritine, valeurs hépatiques, thy-
réostimuline [TSH], hémoglobine A,. [HbA;], sérologie
du virus de 'immunodéficience humaine [VIH], test de
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détection d’helminthes) n’a toutefois fourni aucun ré-
sultat concluant. Une consommation de cocaine a été
discutée comme cause exogene possible, car celle-ci
est associée a des lésions pseudo-vasculitiques. La co-
caine coupée au lévamisole (anthelminthique utilisé
en médecine vétérinaire) montre en particulier une as-
sociation avec une vascularite ou vasculopathie cuta-
née et peut provoquer les ulcérations présentées a la fi-
gure 1 [1]. Interrogée, la patiente a rapporté une
consommation occasionnelle de cannabis, mais nié
l'utilisation de cocaine. Nous avons ensuite pensé au
diagnostic différentiel d'une cause eczémateuse sous
forme de dermatose prurigineuse. Lanamnese ne pré-
sentait néanmoins aucune indication d’asthme, de
pollinose, ni de dermatite atopique et le taux
d'immunoglobulines E (IgE) totales ainsi que la tryp-
tase affichaient des valeurs normales. De méme, les
analyses infectiologiques (concernant la syphilis, la tu-
berculose cutanée, la trichophytie profonde, la leish-
maniose, etc.) se sont toutes révélées normales. Il n'y
avait aucun indication de maladie bulleuse auto-im-
mune en présence d'immunofluorescence normale
sans signe de dépdts d’anticorps ou de complément et
d’anticorps de pemphigoide bulleuse ou de pemphigus
non accrus a la sérologie. La biopsie cutanée initiale a
fourni un résultat histologique non spécifique sans in-
dication de lupus érythémateux ni de dermatomyo-
site. Le tableau clinique ne présentait aucune modifica-
tion cutanée typique, telle que des papules de Gottron,
un érytheme héliotrope et un signe en V ou du chale,
suggérant une dermatomyosite. Toutefois, étant donné
que des évolutions ulcéreuses sont aussi décrites en
cas de dermatomyosite et que, outre les douleurs mus-
culaires et la perte de force symétrique, les analyses
biochimiques indiquaient un taux accru de créatine
kinase (CK) de 557 U/1 (valeur normale <145 U/]), la sus-
picion de dermatomyosite s’est confirmée. De maniére
compatible, une hausse des anticorps antinucléaires
(ANA) de 1:160 a été mise en évidence, le taux de CK a
continué d'augmenter jusqu’a 2818 U/ml (en plus d'une
hausse des transaminases et de la lactate déshydrogé-
nase [LDH]).
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Figure 1: Symptémes cutanés lors la présentation initiale: nucal (A), jugulaire (B), abdominal (C), axillaire droit (D), cubital
gauche (E), au bras gauche (F). Un consentement éclairé écrit est disponible pour la publication.

Question 2: Quelles prochaines étapes diagnostiques sont
alors envisageables?

a) Détermination des auto-anticorps associés a la myosite

b) Imagerie par résonance magnétique des muscles concernés
c) Biopsie des muscles concernés

d) Electromyographie (EMG)

e) Tous les examens mentionnés

En présence de douleurs musculaires progressives et
d’'un taux de CK croissant, un examen électrophysio-
logique a ensuite été réalisé, révélant des potentiels
de faible amplitude dans le muscle tibial antérieur et
des signes discrets d’'une activité spontanée de la mu-
sculature paravertébrale au niveau Th12 comme indi-
cation possible d’'une myosite. L'électromyographie
peut étre utile pour faire la distinction entre une pa-
thologie musculaire et une faiblesse musculaire
d’origine neuropathique. Des modifications caracté-
ristiques peuvent corroborer le diagnostic suspecté
d’'une dermatomyosite, mais ne sont pas univoques
sur le plan diagnostique, car des modifications simi-
laires sont observées en cas de myosites infectieuses,
toxiques ou métaboliques [2]. Limagerie par réso-
nance magnétique (IRM) de la partie inférieure des
jambes réalisée en complément a révélé un cedéme
musculaire bilatéral étendu avec absorption patholo-
gique du produit de contraste, indiquant une myosite
bilatérale aigué (fig. 2).

La tomodensitométrie ne permet pas de faire la dis-
tinction entre une rhabdomyolyse, une dystrophie
musculaire et une myopathie métabolique. Limagerie
permet toutefois une biopsie ciblée dans la zone mus-
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culaire de l'inflammation et réduit le risque d'une
erreur d’échantillonnage [3]. Lexamen histologique de
la biopsie musculaire a révélé des agrégats plaquet-
taires dans le périmysium et I'endomysium, mais pas
de fibres musculaires atrophiques. Cela correspond a
un résultat fortement non spécifique qui, avec le tab-
leau clinique de la patiente, est compatible avec une
dermatomyosite, toutefois sans caractere probant. Une
biopsie musculaire n’est pas nécessaire chez toutes les
personnes concernées lorsque le diagnostic peut déja
étre établi au vu de I'examen clinique et des résultats
de laboratoire [2]. En conjonction avec la sérologie de
myosite par western blot positive pour les anticorps
anti-«transcription intermediary factor»-(TIF)l-y, une
dermatomyosite a finalement pu étre diagnostiqué
chez notre patiente.

Question 3: Quelle est la suite de la procédure la plus
indiquée?

a) Poursuite du diagnostic, traitement uniquement aprés ob-
tention des résultats

b) Protection contre les rayonnements UV, traitement local

c) Traitement systémique

d) Traitement local et systémique

e) Protection contre les rayonnements UV, traitement local et
systémique, poursuite du diagnostic

La dermatomyosite est une myopathie inflammatoire
idiopathique accompagnée d'une dermatite, qui est cli-
niquement hétérogéne et peut étre difficile a diagnos-
tiquer. Les manifestations cutanées (signe du chale,
érythéme héliotrope, cedeme du visage, papules de
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Gottron, signe du holster, signe de flagellés) varient et
peuvent survenir en méme temps que la myosite ou de
maniére décalée (précédemment dans jusqu'a 30% des
cas). Les adultes atteints de dermatomyosite ont un
risque accru de présence ou d’apparition d'une patholo-
gie maligne. Létablissement du diagnostic de tumeur
maligne peut alors avoir lieu avant, pendant ou apres la
pose du diagnostic de la dermatomyosite — il se fait le
plus souvent en méme temps ou durant la premiere an-
née apres le diagnostic de dermatomyosite. En plus de
l'initiation du traitement, d’autres étapes diagnostiques
alarecherche d'une tumeur sont donc urgemment indi-
quées pour identifier une potentielle néoplasie. Les évo-
lutions ulcéreuses de la dermatomyosite, comme dans le
cas de notre patiente, semblent étre plus souvent associ-
ées a une cause paranéoplasique ainsi qu'a des anticorps
anti-TIFl-y ou anti-«melanoma differentiation-associa-
ted protein 5» (MDAS5) au western blot.

Sur le plan thérapeutique, nous avons mis en place un
traitement systémique de la dermatomyosite en plus
d’'un traitement anti-inflammatoire local par glucocor-
ticoides (classe III) et d'un traitement antiprurigineux
systémique par des antihistaminiques.

Question 4: Quelle déclaration concernant la dermatomyo-
site anti-TIF1-y-positive est fausse?

a) Le risque de maladie maligne est fortement accru par rap-
port a la dermatomyosite antiTIF1ynégative.

b) Le plus souvent, il existe une association avec le cancer
ovarien, le cancer mammaire ou le lymphome non hodg-
kinien.

c) Un dépistage annuel de cancer est recommandé pendant
au moins 3 a 5 ans apres établissement du diagnostic de
dermatomyosite.

d) Les personnes anti-TIF1-y-positives présentent plus souvent
une pneumopathie interstitielle concomitante, un phéno-
meéne de Raynaud ou une arthrite.

e) Les personnes souffrant de dermatomyosite anti-TIF1-y-po-
sitive présentent une atteinte cutanée plus étendue.

Le spectre des auto-anticorps permet, dans une
certaine mesure, d’émettre un pronostic. Parmi les
auto-anticorps spécifiques de la myosite, les anti-
corps anti-TIF1-y sont associés a un risque forte-
ment accru de malignité [4, 5]. Jusqu'a 75% des per-
sonnes concernées de plus de 40 ans présentent
une dermatomyosite associée a une tumeur mali-
gne [6]. Le plus souvent, il existe une association
avec les cancers ovariens, cancers mammaires et
lymphomes non hodgkiniens, d’ou la recomman-
dation d’'un dépistage annuel (ou semestriel) pen-
dant au moins 3 a 5 ans apres établissement du dia-
gnostic. Les malades présentant des auto-anticorps
anti-TIF1-y ont des

symptomes cutanés plus

étendus par rapport a ceux exempts d’anti-TIFl-y,
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tandis que les pneumopathies interstitielles conco-
mitantes, le phénomene de Raynaud et 'arthrite
sont en revanche plus rares [7]. Apres traitement
réussi de la tumeur maligne, des rémissions cli-
niques de la dermatomyosite et des anticorps anti-
TIF1-y sérologiquement régressifs voire indétectab-
les peuvent étre observés [4, 8]. Une nouvelle
hausse des anticorps peut indiquer une récidive tu-
morale ou une augmentation de l'activité de la der-
matomyosite [9].

Chez notre patiente, nous avons réalisé un dépistage
tumoral détaillé. La tomodensitométrie n’a révélé
aucun point de départ cervical, thoracique, abdomi-
nal et cérébral d'une tumeur. L'échographie transva-
ginale n’a fourni aucune indication de cancer ova-
rien, ni d’autre tumeur gynécologique maligne et le
frottis de Papanicolaou (PAP) était normal. De
méme, les examens diagnostiques approfondis au
moyen de la gastroscopie, coloscopie, cytoscopie et
fibroscopie oto-rhino-laryngologique (ORL) n’ont
fourni aucune indication de pathologie maligne.
L'IRM n’a pas non plus montré de suspicion de mali-
gnité. La mammographie et I'échographie du tissu
mammaire ont toutes deux suscité une suspicion de
fibroadénomes bilatéraux. Etant donné que, en par-
ticulier en cas de dermatomyosite avec anticorps
anti-TIF1-y, le risque d’'une paranéoplasie est présent
et que les carcinomes mammaires ne sont pas rares,
plusieurs biopsies mammaires ont été réalisées
malgré un résultat radiologique plutdt bénin, ap-
portant la confirmation histologique des fibroadé-
nomes. Aucune pathologie sous-jacente maligne n’a
ainsi pu étre diagnostiquée jusqu’a présent chez la
patiente.

Question 5: Quel est le traitement systémique de premiere li-
gne en cas de dermatomyosite?

a) Méthotrexate ou azathioprine
b) Hydroxychloroquine

c) Glucocorticoides

d) Immunoglobulines

e) Rituximab

Malgré les divers effets indésirables a long terme, les
glucocorticoides systémiques sont utilisés en traite-
ment de premiére ligne. Nous avons mis en place un
traitement stéroidien systémique hautement dosé
par méthylprednisolone en intraveineuse pendant
trois jours, suivie de prednisone par voie orale (1
mg/kg).Loedéme du visage ainsi que les douleurs
musculaires ont alors régressé. Par ailleurs, il est ap-
paru une amélioration positive des modifications
cutanées avec réépithélialisation totale des ulcéra-
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tions et une baisse du taux de CK a I'analyse biochi-
mique. Afin d’obtenir un traitement épargnant le
plus possible les stéroides, celui-ci a été complété
par I'azathioprine (100 mg/jour). Le traitement con-
comitant par des immunosuppresseurs, tels que le
méthotrexate, I'azathioprine, le mofétil mycophé-
nolate ou le cyclophosphamide, permet de réduire
la dose de stéroides pour I'induction de la rémission
ainsi que le risque de récidive pendant le sevrage
des glucocorticoides [10]. Etant donné que l'effet de
I'azathioprine n’est attendu qu’au bout de deux a six
mois et que notre patiente continuait de présenter
une forte activité pathologique, le traitement a été
complété par 'administration d'immunoglobulines
(2 g/kg de poids corporel toutes les 4-8 semaines).
Les immunoglobulines intraveineuses peuvent étre
administrées en complément en cas de maladie
grave ou d’évolution réfractaire, sont efficaces chez
70% des personnes concernées et s'accompagnent
d’'une amélioration de la force musculaire, souvent
observée dés la premiere perfusion. Toutefois, I'effet
est d'une durée limitée et des perfusions répétées
sont nécessaires [11, 12]. Le rituximab présente une
évidence restreinte en termes d’efficacité pour la der-
matomyosite cutanée. Il est en particulier employé en
cas de myosite réfractaire ou de pneumopathie asso-
ciée a une dermatomyosite. Concernant les médica-
ments antipaludiques tels que I'’hydroxychloroquine,
des effets positifs ont été observés sur les manifesta-
tions cutanées, mais pas sur la myosite [12]. Deux ans
apres 'établissement du diagnostic, notre patiente est,
sous prednisone (2,5 mg/jour) et administration régu-
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Figure 2: Imagerie par résonance magnétique de la partie inférieure de la jambe au niveau frontal (A) et transversal (B); séquence T1 avec produit de
contraste (en blanc). Edéme musculaire bilatéral étendu avec absorption pathologique du produit de contraste.

liere d'immunoglobulines intraveineuses, actuelle-
ment en rémission durable et toujours exempte de tu-
meur.

Discussion

Sur peux foncées, les maladies dermatologiques peuvent
présenter un tableau clinique nettement différent de ce-
lui des peaux claires et les modifications érythémateu-
ses sont justement plus difficiles a reconnaitre. Nous
n‘avons donc pas envisagé en premier lieu une dermato-
myosite comme cause des ulcérations. Létablissement
du diagnostic n'a pas été facile chez cette patiente et a
duré au total plusieurs mois. Outre de nombreuses con-
sultations ambulatoires chez différents dermatologues,
plusieurs présentations dans divers services d'urgence
ont préalablement eu lieu. Le diagnostic a été rendu dif-
ficile, d’'une part, par les symptomes cutanés non carac-
téristiques de la dermatomyosite et, d’autre part, par les
résultats histologiques non spécifiques des biopsies
cutanées sans indication d'une dermatite de l'interface
associée a une collagénose. Lanamnese présentant des
douleurs et une faiblesse musculaires pour un taux de
CK initialement seulement légerement accru nous a ou-
vert la voie et mené a poursuivre les étapes diagnos-
tiques. Au cours des examens suivants, que ce soit
I'imagerie par résonance magnétique, les analyses élec-
trophysiologiques ou histologiques, des modifications
non pathognomoniques toujours non spécifiques ont
étés observées. La biopsie musculaire n'a permis de
mettre en évidence aucune fibre musculaire atrophique,
les modifications histologiques étaient non spécifiques
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et équivoques pour le diagnostic. Ce n'est qu'en réunis-
sant tous les outils diagnostiques actuellement disponi-
bles, en particulier les anticorps spécifiques de la myo-
site, que le diagnostic a enfin pu étre établi. Notre
manque d’expérience médicale avec les dermatoses sur
peaux foncées a peut-étre été un autre facteur ayant con-
tribué a retarder le diagnostic. Dans une étude, 47% du
personnel médical de dermatologie était d’avis que la
formation ne suffit pas pour diagnostiquer les maladie
cutanées sur peaux foncées, ce qui est notamment di a
la sous-représentation des symptomes sur peaux noires
dans le matériel didactique [13]. Ce manque est progressi-
vement corrigé: outre les manuels spécialisés dans les
peux foncées, de plus en plus de sources en ligne présen-
tant des images de dermatoses sur divers degrés de pig-
mentation sont disponibles.

Réponses:

Question 1: e. Question 2: e. Question 3: e. Question 4: d.
Question 5: c.

Sources en ligne pour les dermatoses sur peaux noires
e dftbskindeep.com (gratuit)
e www.visualdx.com (payant)

Informed consent
Un consentement éclairé écrit est disponible pour la publication.
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