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RESUME

La dermatomyosite juvénile est une maladie systémique rare qui affecte la peau et les muscles. L'atteinte cu-
tanée est souvent révélatrice. Elle se révele aux alentours de I'age de 7 ans. Elle peut se compliquer d'une insuf-
fisance respiratoire aigUe, de troubles de la déglutition et l'installation de calcinoses a long terme. Le pronostic
de la maladie dépend de la précocité de l'instauration du traitement. Nous rapportons le cas d'une fille de 2
ans sans antécédents qui a été hospitalisée pour prise en charge d'une éruption érythémateuse au niveau du
visage. Le diagnostic de dermatomyosite a été posé devant I'érytheme lilacé du visage, le déficit des muscles
proximaux, |'élévation du taux des enzymes musculaires, I'atteinte myogene diffuse a 'lEMG, la polymyosite a
I'lRM et I'aspect de myopathie mitochondriale a la biopsie musculaire.

Elle a regu six boli de méthylprednisolone relayée par une corticothérapie par voie orale associés au Mé-
thotrexate. Apres un recul d'un an, I'évolution était favorable avec récupération d'une force musculaire normale
et disparition de l'atteinte cutanée. Enfin, la dermatomyosite juvénile est une pathologie rare et en particulier
chez le nourrisson d'ou la difficulté du diagnostic positif. Une prise en charge précoce permet de changer le
pronostic de cette maladie.

ABSTRACT

Juvenile dermatomyositis is a rare systemic disease that affects the skin and muscles. The skin involvement is
often revealing. It turns out around the age of 7. It can be complicated by acute respiratory failure, swallowing
disorders and long-term calcinosis. The prognosis for the disease depends on how early treatment is started.
We report the case of a 2-year-old girl with no history who was hospitalized for management of an erythema-
tous rash on the face. The diagnosis of dermatomyositis was posed in front of the lilac erythema of the face,
the deficit of the proximal muscles, the elevation of the rate of the muscular enzymes, the diffuse myogenic
attack in the EMG, the polymyositis in the MRI and the aspect from mitochondrial myopathy to muscle biopsy.
She received six boli of methylprednisolone followed by oral corticosteroid therapy associated with me-
thotrexate. After a one-year follow-up, the evolution was favorable with recovery of normal muscle strength
and disappearance of the skin involvement. Finally, juvenile dermatomyositis is a rare pathology and in parti-
cular in infants, hence the difficulty of the positive diagnosis. Early management can change the prognosis of
this disease.
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Abréviations : DMJ : dermatomyosite juvénile - IRM : imagerie par résonnance magnétique - EMG : élec-
tromyogramme

INTRODUCTION :

La dermatomyosite juvénile est une maladie rare, qui compte la myopathie inflammatoire la plus fréquente
chez l'enfant. L'age moyen du début de la maladie est 7 ans environ, rarement avant 4 ans [1].

L'atteinte de la peau et des muscles proximaux est typique. Par ailleurs, I'atteinte du muscle cardiaque, dia-
phragme, cesophage et de la musculature vasculaire systémique et l'installation de calcinoses articulaires
ont été rapportée et peuvent mettre en jeu le pronostic vital [2]. Les corticoides par voie systémique et les
immunosuppresseurs ont changé le pronostic de la maladie.
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OBSERVATION :

Il s'agit d'une fille agée de deux ans, issue d'un mariage
non consanguin, sans antécédents personnels ni fami-
liaux avec un bon développement psychomoteur. Elle
consulte pour érytheme prurigineux du visage s'ag-
gravant progressivement associé a des chutes de plus
en plus fréquentes. A l'examen, elle avait un érytheme
liliacée des paupieres, un érythéme héliotrope des
pommettes avec desquamation (Figl). Par ailleurs,
elle navait pas de papules de Gottran, pas de télan-
giectasies périunguéales, pas de calcinoses cutanée
ni phénoméne de Raynaud. Elle avait également une
faiblesse musculaire avec atteinte proximale : signe du
tabouret, signe de Gouers sans douleurs a la pression,
ni amyotrophie avec examen articulaire normal.

Figures 1: photographie de la patiente avant le début
du traitement

A la biologie, elle avait un syndrome inflammatoire
biologique, une élévation des enzymes musculaires
(CPK=2233, LDH=658). Le bilan immunologique
est revenu négatif notamment les anticorps spéci-
fiques des myosites. Un électromyogramme a été
réalisé montrant une atteinte myogene diffuse.
L'IRM musculaire a conclu a une polymyosite dif-
fuse avec atteinte des corps charnus musculaires
associée a une fasciite et une légere infiltration de
la graisse sous cutanée (Fig2).

Figure 2 : Polymiosite diffuse avec atteinte des corps
charnus a I''RM musculaire.

La biopsie musculaire a montré un aspect de myo-
pathie mitochondriale avec inégalité de la taille des
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fibres musculaires, des foyers de nécrose et régéné-
ration, présence de vacuoles au niveau de plusieurs
fibres sans surcharge mitochondriale ni lipidique.
L'échographie cardiaque est revenue sans anomalies.
Le diagnostic positif de dermatomyosite a été alors re-
tenu devant la présence de plusieurs criteres majeurs :
les lésions cutanées spécifiques, l'atteinte des muscles
proximauy, |'élévation des enzymes musculaires, l'at-
teinte myogene alEMG, la polymyosite a I''RM muscu-
laire, et le résultat de la biopsie musculaire.

La malade a recu initialement 3 boli de méthylpredni-
solone a la dose de 30 mg/ kg/j 3 jours de suite avec
relai oral par 2mg/kg/jour de prednisolone. Devant
l'aggravation du déficit musculaire proximal et I'appari-
tion de dysphagie, nous lui avons administré une deu-
xiéme série de boli de méthylprednisolone.

Devant la gravité du tableau clinique nous avons as-
socié le méthotrexate a la dose de 15mg/m? sc en une
injection sous cutanée hebdomadaire apres la réalisa-
tion du bilan pré thérapeutique (hémogramme, fonc-
tion hépatique, fonction rénale, radiographie du thorax,
exploration fonctionnelle respiratoire).

Un traitement local par des émollients a été égale-
ment prescrit. A un mois du début du traitement par
méthotrexate, nous avons noté une nette amélioration
des signes cutanée et amélioration de la marche avec
disparition de la dysphagie. Apres un recul d'une année,
la patiente a recu le méthotrexate pendant une année
et nous avons diminué les doses de corticoides pro-
gressivement jusqua 0.5 mg/kg/j. Sur le plan clinique,
la patiente a acquis une marche autonome stable, avec
une force musculaire normale. Les Iésions cutanées ont
disparu. Elle n'a plus de dysphagie (Fig 3) .

Figure 3 : photographie de la patiente apres un an du
début du traitement.

A la biologie, nous avons noté également une norma-
lisation du taux des enzymes musculaires. Les bilans
de retentissement de la corticothérapie au long cours
et du méthotrexate sont revenus sans anomalies.

DISCUSSION :

La dermatomyosite juvénile est une affection rare, ex-
ceptionnelle avant I'age de sept ans. Latteinte cutanée
permet un diagnostic précoce [1] : typiquerment un

60




érythéme héliotrope associé a un cedeme des pau-
piéres de couleur rouge lilacée. L'apparition de nodules
de Gottron est fréquente ainsi gu'une calcinose ou li-
podystrophie, une atteinte unguéale, du cuir chevelu
ou des muqueuses a été également rapportée [3].

A coté des signes cutanés, un déficit musculaire, ha-
bituellement progressif, symétrique et prédominant
aux ceintures et aux muscles cervicaux est caracté-
ristique, parfois remplacé par des myalgies, amyotro-
phie ou une simple limitation des activités. L'apparition
darthralgies, arthrite, douleurs abdominales, dyspnée,
dysphonie, dysphagie ou datteinte cardiaque est ra-
rement inaugurale et témoigne de forme grave. Lélé-
vation des enzymes musculaires est constante [4]. La
recherche des anticorps spécifiques de myosite ou des
anticorps associés aux myosites est contributive, leur
absence nélimine pas le diagnostic.

LIRM peut étre un examen utile pour confirmer l'exis-
tence d'une atteinte musculaire dans les formes aty-
piques. Lexploration neuromusculaire confirme lat-
teinte myogéne. La biopsie musculaire est I'examen clé
montrant une inflammation musculaire, des sites de
nécrose et de régénération, une fibrose et une atteinte
vasculaire. La biopsie cutanée est de réalisation facile
mais donnant des résultats proches de 'atteinte cuta-
née lors du lupus ou autre maladie systémique [2].
Dans une enquéte internationale en rhumatologie pé-
diatrique publiée en 2006, les manifestations cliniques
(faiblesse musculaire proximale et éruption cutanée
caractéristique) et 'élévation des enzymes musculaires
représentaient des criteres majeurs dans le diagnos-
tic de dermatomyosite juvénile. Tandis que IIRM n'a
été jugée nécessaire pour le diagnostic que dans 60%
des cas pour détecter linflammation musculaire [5].
La biopsie musculaire et ITEMG n'ont été utilisées res-
pectivement que par 61,3% et 555% [5]. Nous avons
utilisé dans notre observation les recommandations de
I'IMACS [6] pour poser le diagnostic positif.

Une fois le diagnostic de dermatomyosite est retenu,
une prise en charge thérapeutique doit étre débutée
précocement car le pronostic en dépend. Le proto-
cole utilisé dans notre cas était celui de la mise a jour
publiée en 2017 par PapadopoulouC et al et celui de
la Filiere des Maladies Auto Immunes et Auto-Inflam-
matoires Rares (FAFPR) et de la Filiere Neuromusculaire
(FILNEMUS) [2,7]. Ce protocole est basé sur La corti-
cothérapie par voie générale comportant des boli de
méthylprednisolone suivis de prednisolone est le plus
utilisé. Mais aucun consensus n‘a été établi sur la durée
totale du traitement. Lutilisation du méthotrexate doit
étre envisagée d'emblée dans les formes graves, ou en
cas d'échec de la corticothérapie ou effets secondaires
considérables. Les immunoglobulines intraveineuses
peuvent étre utilisées de 3eme intention.

D'autres immunosuppresseurs ont été utilisés si échec
du schéma habituel, avec peu de données disponibles
[278]. La kinésithérapie est indispensable et doit &tre
précoce, elle est aussi d'un grand apport apres contréle
du processus inflammatoire [2,4]. L'activité de la mala-
die au cours de I'évolution peut étre évaluée par plu-
sieurs échelles (évaluation de I'atteinte musculaire, de
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latteinte cutanée, de l'activité de la maladie) [2].

Le pronostic dépend de la précocité du diagnostic et
le début du traitement, par ailleurs I'atteinte vasculaire
multi systémique, cardiaque, digestive, diaphragma-
tique est corrélée a un mauvais pronostic ainsi que I'ap-
parition de calcinose ou de lipodystrophie.

La tolérance du traitement est également un élément
majeur du pronostic. Au contraire de I'adulte, I'appa-
rition de néoplasies est exceptionnelle au cours de la
dermatomyosite juvénile et leur recherche n'est pas
systématique.

CONCLUSION :

La dermatomyosite juvénile est une affection chro-
nique lourde, les signes cutanés et I'atteinte musculaire
sont les manifestations les plus fréquentes.

Le diagnostic positif est difficile a poser en particulier
chez le nourrisson. Le pronostic dépend de la précocité
de la prise en charge thérapeutique. Lutilisation de la
corticothérapie a nettement amélioré le pronostic, I'as-
sociation a des immunosuppresseurs permet un meil-
leur controle de la maladie et une épargne cortisonique.
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