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POLYMYOSITE - DERMATOMYOSITE
ETUDE D'UN CAS

par PIERRE BRUCK et MAURICE BONERT

Le concept de maladie du collagéne prend une extension
de plus en plus large dans nos considérations médicales pra-
tiques. Toutefois I'approche de ces affections individualisées
au sein des collagénoses (périartérite noueuse, lupus érythéma-
teux, dermatomyosite et polymyosite, polyarthrite chronique
évolutive, sclérodermie) est souvent ardue et semée d'em-
biiches. Ces affections protéiformes et relativement rares ne
sont généralement envisagées qu'en désespoir de cause, c'est-
a-dire aprés avoir surmonté un vaste diagnostic différentiel.
Le domaine qui s'ouvre alors est loin d'étre simple, les surprises
sont nombreuses, l'issue incertaine . . .

L'exposé d'un cas de polymyosite voire de dermatomyosite
(les 2 formes ne se distinguant essentiellement que par la pré-
sence ou l'absence de signes cutanés concomitants) que nous
avons eu l'occasion d'observer, de suivre et de traiter, fera
mieux comprendre ces quelques remarques préliminaires:

Chez notre malade il s’agissait d'un homme de 52 ans, fonctionnaire
de I'Elat, adressé a la clinique le 11 décembre 1963 pour une fievre
(38° - 38,5°) persistant depuis environ trois semaines. Il se plaignait de
fatigue, mais surtout de douleurs au niveau des cuisses, de la région cervi-
cale et de I'épaule gauche; ces douleurs en particulier celles localisées aux
cuisses, étaient exacerbées par la mobilisation active et passive, la palpation
et la pression surtout des muscles quadriceps. Une certaine faiblesse muscu-
laire était manifeste dés le début; le passage de la position assise a celle
debout sans l'appui des bras était particulierement pénible.

Une sudation constamment profuse obligeait le malade a se changer
plusieurs fois par jour. Aucun frisson. Nous étions frappés par un enflement
et un érytheme violacé de la paupiere supérieure gauche qui cependant
finit par disparaitre aprés une dizaine de jours. Fréquemment enflement et
raideur des doigts le matin.

Les antécédents dans I'ensemble étaient frustes: fréquentes bronchites;
vague géne du flanc droit depuis des années que l'examen de I'abdomen
n'a guére pu préciser; appendicectomie en 1930; éthylisme moderé.

L'affection en question aurait débuté par un épisode rhinopharyngé
subfébrile, consécutif & un gros travail effectué dans une cave submergée
par les eaux d'un puits endommagé, responsable de quelques inondations
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dans le quartier. Ces eaux polluées furent & l'origine d'une endémie de
gastroentérite touchant plusieurs familles de ce quartier. Le fils de notre
malade gravement atteint présenta un syndrome cholériforme hyperpyrétique.

Autre fait un peu insolite datant de quelques mois: a la suite d'une station
debout prolongée, apparition de paresthésies au niveau du membre inférieur
droit avec géne & la marche et enflement consécutif. Un médecin a é1é
consulté. Disparition des troubles en quelques jours.

A l'examen:

Sujet plutét obese.

Certaine rougeur pharyngée.

Cou: Pas d’hypertrophie thyroidienne. Pas d’adénopathies.

Poumons: Murmure vésiculaire normal. Le coeur bat régulitrement a
une fréquence de 100 a la minute sans offrir de bruits pathologiques quel-
conques. TA 14/8.

Abdomen: Absence d’hépato-splénomégalie. En dehors d'une vague
sensibilité au flanc droit, la palpation systématique ne révéle aucun élément
pathologique. Toucher rectal normal.

Absence de troubles circulatoires des membres inférieurs. Les pouls
fémoraux, pédieux et tibiaux-postérieurs passent normalement. Les cuisses
et fesses apparemment de constitution normale correspondent & celles d'un
homme robuste. Leur consistance nous a paru normale. Aucun signe évident
d’hypertrophie. Absence de varices et d’oedémes.

Les réflexes rotuliens et achilléens sont imperceptibles & gauche, tres
faibles a droite. Pas de Babinski. Aucun trouble des sensibilités aux diffs-
rents modes d'exploration. A l'épreuve de Mingazzini, chute assez rapide
des cuisses avec prédominance du cété gauche.

Le contrdle par un neurologue confirme ces données.

Antécédents, anamnése, examen général et neurologique
n‘ayant pas permis d'élucider l'origine de cette fiévre. ni a
expliquer le syndrome musculaire, force était de pousser les
investigations complémentaires que nous résumons briévement.

EXAMENS RADIOLOGIQUES

Radiographie du thorax: Présence d’une image d'uns ancienne scissurite
du coté droit. Par ailleurs transparence pleuro-pulmonaire radiologiquement
normale.

Lavement baryté: Présence de trés nombreux et gros diverticules au
niveau du colon descendant et du sigmoide. En dehors de ces importants
diverticules il n'y a pas d'anomalie visible.

Urographie i.v.: Morphologie pyélocalicielle normale.

Radiographie du crane: L'ex. rad. montre plusieurs images ostéoporo-
tiques intéressant la calotte cranienne. Il peut s'agir de granulations de
Pacchioni, mais & priori ces images sont assez suspectes et il faudrait les
tenir sous surveillance. Il s'agit en effet de plusieurs plages ostéoporotiques
situées au niveau de la voate cranienne au niveau des pariétaux, d’environ
1 em de diameétre assez régulierement limitées. Donc trés probablement
granulations de Pacchioni, mais la présence de métastases ne peut étre
exclue.
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Radiographie de la colonne lombaire: Arthrose assez prononcée au
niveau de la jonction dorso-lombaire avec ostéophytose antérieure. Il existe
également un ostéophyte au niveau de L4. Pas d’autres medifications visibles.

BILAN HUMORAL

Examen urinaire: Coloration normale. Albumine négatif. Sucre négatif.
Densité 1022. Sédiment normal.

Hémogramme: Hémoglobine 90%, globules rouges 4.500.000, globules
blancs 15.000.

Formule leucocytaire: Non segmentés 6%, poly segmentés 80%, éosino-
philes 1%, lymphocytes 9%, monocytes 3%, basophiles 1%.

Hémoculture négative (Laboratoire de 1'Etat).

Urée sanguine 0,51%0, Acide urique 0,065%00, Glycémie 0,85%00, vitesse
de sédimentation 15/37, Hanger test +; BW négatif (Laboratoire de I'Etat);
phosphatase alcaline 0,9 unités, phosphatase acide 0,45 unités.

Réactions de Widal et de Wright négatives, test au latex + + +; C-pro-
teine + +, taux des antistreptolysines 100 unités, recherche de cellules LE
négative.

Liquide céphalo-rachidien: 1 cellule/mm3, albumine 0,019, glucose
0,60%00, chlorures 7,2%0.

Gaiac des selles négatif.

La cuti-réaction a la tuberculine était légérement positive.

ELECTROCARDIOGRAMME

L'électrocardiogramme en dehors d'une tachycardie sinusale a 100 a la
minute n‘a révélé aucune modification pathologique certaine. Quelques
extrasystoles ventriculaires.

Arrivés au terme de cette série d’examens complémentaires,
nous étions en mesure d'éliminer un certain nombre d'affec-
tions infectieuses, neurogénes, etc. Les perturbations rencon-
trées n'étaient cependant pas suffisamment spécifiques pour
engendrer un diagnostic positif valable. Dés a présent nous nous
trouvions orientés vers un processus ou bien cliniquement
encore insaisissable comme une néoformation maligne ou bien
a début atypique p.ex. RAA et polyarthrite chronique évolu-
tive, ou encore vers une affection rare, une maladie du colla-
géne ce qui en l'occurence faisait évoquer le diagnostic de
dermatomyosite.

Entretemps I'état général du malade périclitait rapidement. Progressive-
ment se formaient des oedémes périmalléollaires et prétibiaux que nous
avions mis sur le compte des perturbations de la protidémie qui était abais-
sée et dont le rapport albumine/globuline était inversé,

Parallelement douleurs et faiblesse musculaires s’accentuaient aux
membres inférieurs; bientot la marche était devenue trés pénible et le
malade incapable de se redresser de ses propres forces pour quitter une
chaise. La ceinture scapulaire peu atteinte au début devenait de plus en
plus souffrante, I'élévation des bras de plus en plus malaisée.

La leucocytose passait & 20.000. La tachycardie s'élevait aux environs
de 120 a la minute.
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Nous ne serions pas complets si nous n’ajoutions a ce tableau clinique
grave en soi, l'attitude d’'un entourage inquiet au plus haut degré, impatient,
réclamant avec insistance une solution. Il fut convenu d’adresser le malade
a un Centre Universitaire.

Nous sommes en possession de rapports détaillés pour résumer les
suites de I'évolution (31.12.63 au 29. 2. 64). Elle fut loin d’étre simple.

Des les premiers jours de son hospitalisation, le malade fut atteint d'une
crise de dyspnée suivie d'importantes hémoptysies en rapport avec une
sérieuse embolie pulmonaire. Celle-ci fut cependant surmontée grace aux
anticoagulants, l'oxygénothérapie, etc. A I'examen clinique et radiologique:
importante condensation de la base droite. Le mollet droit était douloureux
et les cedémes prédominaient du coté droit. La courbe fébrile s'élevait a 40°.

L'examen neurologique révélait une abolition globale des réflexes
ostéotendineux, Babinski négatif. La force musculaire segmentaire était
nettement diminuée surtout aux segments proximaux. Absence d’anomalie
de la sensibilité.

Les examens sanguins n’avaient entretemps que peu changé. Retenons
en particulier: Leucocytes 20.400. Poly non segmentés 8%, poly segmentés
85%, éosino 1%, lymphocytes 4%, monocytes 2%.

Sodium 137 meq, Potassium 4,6 meq, proteines totales 7,45 g %, albu-
mine 2,6/globuline 4,85.

Vitesse de sédimentation 22/40, cellules de Hargraves négatives.

Dans l'expectoration la culture montrait une flore microbienne varige
avec prédominance de pyocyaniques. La ponction pleurale exploratrice a
droite ramenait une petite quantité d'un liquide séro-fibrineux légérement
hémorragique dont la culture est demeurée stérile. Recherche de cellules
néoplasiques dans les expectorations: négative.

Sous l'effet du traitement: Héparine, tonicardiaques, antibiotiques
(PENISTREPTO) la température est tombée au bout de 10 jours pour demeurer
par la suite subfébrile et se normaliser aprés 6 semaines. Parallellement le
malade se trouva rapidement amélioré du point de vue respiratoire et les
oedemes des membres inférieurs régresserent progressivement de méme
que les signes de phlébite.

Le foyer pulmonaire cependant évolua de fagon beaucoup plus prolon-
gée avec persistance d'une petite expectoration muco-sanglante. Trés lente
régression aussi des lésions radiologiques passant au stade d'une conden-
sation pleuro-pulmonaire d’aspect encapsulé.

Début février, les oedemes ayant considérablement régressé le malade
fut autorisé & se lever. A ce moment les réflexes ostéotendineux avaient
réapparu a tous les niveaux, mais la force segmentaire demeurait consi-
dérablement diminuée. Une fonte imporlante des masses musculaires au
niveau des racines des 4 membres, touchant jusqu'aux masses sacro-
lombaires, était trés apparente. On procéda a des séances de massage qui
contribuérent a améliorer le fonctionnement musculaire. Mr. D. put en
I'espace de 15 jours se déplacer & nouveau de fagon satisfaisante.

Le 14 février le malade présenta subitement une petite vomique purulo-
sanglante accompagnée d'une excavation de la condensation pleuro-pulmo-
naire encapsulée (il s'agissait vraisemblablement d'un petit abcés pulmonaire
qui s'était constitué a la suite d'une surinfection du foyer embolique). Le
changement d’antibiotiques (PENISTAPH) entraina rapidement une dispari-
tion complete de I'expectoration ainsi que la régression des signes radio-
logiques d'excavation.

12



Sous l'action de la corticothérapie I'état général continua a s’ameéliorer
trés nettement et la mobilisation s’effectua de plus en plus correctement.

M. D. ne voulut plus prolonger son hospitalisation et il quitta le centre
universitaire le 29 février 1964.

Voici encore les résultats de deux examens importants, 1'électromyo-
gramme et la biopsie musculaire.

En ce qui concerne I'électromyogramme, nous savons seulement qu'il
avait montré des signes parlant en faveur du diagnostic de polymyosite.

Quant a la biopsie musculaire, nous sommes en possession du compte-
rendu détaillé:

<l s'agit d'une polymyosite. Les fibres musculaires sont inégalement
lésées selon les fibres, sans répartition particuliere. La lésion de la fibre
musculaire est segmentaire, disparition des striations, centralisation nucléaire,
plages de nécrose avec envahissement de la fibre (dont le sarcolemme per-
siste), par des macrophages. La réaction inflammatoire est franche: nappes
endomysales lymphoplasmocytaires et leucocytes fréquemment éosinophi-
liques. Périvascularites mixtes avec fréquents éosinophiles. Oedéme endomy-
sial modéré. Oblitération de quelques veinules. Pas de lésions artérielles.

En résumé: Image de polymyosite ou l'abondance des éosinophiles et
la présence de quelques inclusions nucléaires sont les faits un peu parti-
culiers.»

Apres le retour de notre patient nous fumes en mesure d'évaluer l'im-
portance de ses atrophies musculaires; la fonte des fesses et des muscles
des cuisses était particulierement impressionnante. Toujours cette importante
difficulté de passer de la position assise A la station debout.

Les muscles de la ceinture scapulaire étaient trés fortement touchés
également: le malade était incapable de se raser lui-méme. Néanmoins
l'état général et cardio-circulatoire était satisfaisant.

Un nouveau contact avec le milieu universitaire eut lieu en mars 1964:
Btat pulmonaire trés satisfaisant sans suspicion de néoformation, mais aggra-
vation nette de 1'état musculaire depuis février avec réapparition d’cedémes
des membres inférieurs vraisemblablement en rapport avec le processus
de polymyosite. A I'examen biologique: transaminases légérement élevées,
mais surtout persistance d'une leucocytose de 19.300 avec polynucléose.

Cest par la suite que s'ébaucha progressivement une rechute avec
altération de l'état général et aggravation de la faiblesse musculaire, rechute
vraisemblablement en rapport avec un arrét momentané de la corticothérapie.
Etat pulmonaire sans incident.

On conseilla la reprise de la Deltacortisone a raison de 20 mg/jour
associée & la vitamine BI (250 mg/jour), le repos allongé. Une certaine
amélioration s'ébaucha par ce traitement auquel furent associés des forti-
fiants, de la Coramine (baisse épisodique de la TA, quelques lipothymies),
des antibiotiques divers inefficaces sur la formule sanguine et la fébricule.
L’appétit resta conservé. Aucun autre trouble ne fit son apparition, en parti-
culier aucun incident cutané.

Puis subitement mi-avril 64 point de c6té suivi le lendemain d'une
nouvelle expectoration sanguinolente. Le traitement a I'Héparine et au
Sintrom fut immédiatement instauré. Tout s’arrangea; l'état général resta
stationnaire. On eut méme plutét I'impression d’'une amélioration progressive
mais lente de la force musculaire. Cependant la leucocytose demeurait aux
environs de 16.000. Réaction de fixation du complément pour toxoplasmose
négative.

Fin mai 1964 l'amélioration s'affirma plus nette. Le malade risqua
méme une promenade en voiture. A la méme époque (29. 5.} la leucocytose
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tomba pour la premitre fois & 9.600. Les antibiotiques utilisés en dernier
ressort étaient ' ALBAMYCINE T, ensuite la FLUMIDINE (virolytique). Rap-
port de cause 3 effet ou simple coincidence?

Quelques jours plus tard (début juin) exitus brutal, inopiné, dont la
cause exacte n'a pu étre déterminée. S'agissait-il d'une nouvelle embolie
malgré un taux de prothrombine a 28% le 29.25.2 ou d'un accident cardio-

circulatoire?
Voila encore une série d’examens biologiques pratiqués quelques jours

avant la mort:
Fer sérique 0,058 mg ‘%, calcium 0,100%c0, Sodium 298 mg %, Potassium

15,8 mg %, phosphatase alcaline 1,3 unités mmol Bessy et Lowry, phospha-
tase acide totale 0,90 unités, phosphatase acide prestatique 0,10 unité,
Cadmium +, proteines 7,8%, Kunkel 19 unités, thymol 23 unités,
Hanger ++; Electrophorése: Albumine 48,6%, alpha-1-, globuline 4,7%,
alpha-2-globuline 10,6%, béta-globuline 10,5%, gamma-globuline 25,6%.

Le test au latex et la proteine-C étaient devenus .

Ce cas de polymyosite, outre son intérét scientifique, étale
toute une gamme de difficultés pratiques, diagnostiques et
thérapeutiques. Si selon différentes statistiques la fréquence
des diagnostics erronnés est trés élevée, ceci est di non pas
tant aux masques multiples, trés divers et changeants qu'em-
prunte cette affection, mais & sa rareté d'apparition qui la fait
oublier ou ignorer. Y songer dés son installation, dés l'appa-
rition du syndrome «douleur et faiblesse musculaire» pourrait
tracer la voie menant sans retard, par l'intermédiaire de l'élec-
tromyogramme et de la biopsie musculaire, vers un diagnostic
exact. 1l est vrai que la plupart des polymyosites ne se livrent
guére sous cet aspect suraigu observé chez notre malade, ni liées
a tant de complications allant des phlébites itératives aux
embolies graves et par surinfection a l'abcés pulmonaire. Du
point de vue étiologique la suspicion d'une affection néopla-
sique sous roche n'a jamais été écartée de facon délibérée; le
probleme n'a pu étre résolu a défaut d’autopsie.

Pour mieux situer notre observation, tdchons de rappeler
les connaissances essentielles et les lignes générales des poly-
et dermatomyosites.

Le cas ci-dessus rapporté semble se ranger parmi les formes
aigués du type Wagner et Unverricht. Ces auteurs en ont effec-
tué les premiéres descriptions a la fin du siecle dernier.
L'isolement d'une forme chronique a eu lieu en 1906 par Petges
et Clejeat (poikilodermatomyosite). Nous devons a Steiner
(1903) la définition de la dermatomyosite qui garde encore
toute son actualité: La dermatomyosite est une affection
aigué, subaigué ou chronique, d'origine inconnue et caractéri-
sée par de I'oedeme, de la dermatite et des inflammations
musculaires multiples.

Depuis on a distingué des formes avec et sans lésions cuta-
nées; ces derniéres seraient plus nombreuses. Plusieurs auteurs
font cependant remarquer qu'une conception dualiste est réfu-
tée par de solides arguments cliniques et anatomiques: il
s'agirait en réalité de modalités cliniques d'un méme processus.

14



Coulant et Texier, s'appuyant sur des similitudes histologiques,
concluent de fagon identique en ce qui concerne les formes
aigués et chroniques.

De nombreuses classifications cliniques ont été données des
polymyosites. Il ne faut pas s'en étonner puisqu’il s'agit d'une
maladie présentant un extréme polymorphisme clinique et une
grande variété de types évolutifs. Parmi ces classifications une
des plus simples et des plus commodes semble étre celle de
Eaton qui distingue 4 groupes:

— Les polymyosites sans signes cutanés;

— Les polymyosites avec signes cutanés (dermatomyosites);

— Les formes avec ou sans signes cutanées associées a une
maladie du collagéne;

— Les formes avec ou sans signes cutanés associées a une
affection maligne.

Des importantes études portant sur cette affection, il ressort
que le syndrome musculaire est le dénominateur commun de
toutes les formes. Ses caractéristiques sont toujours les mémes,
quelle que soit la forme symptomatique de la maladie.

LE SYNDROME MUSCULAIRE

Le caractére séméiologique le plus remarquable est 'atteinte
prédominante des muscles des ceintures pelvienne et scapulaire.
Ces atteintes sont généralement bilatérales et symétriques. En
ce qui conceme la ceinture scapulaire le malade ressentira des
difficultés a la surélévation des bras p. ex. pour se coiffer ou
pour saisir un objet placé trop haut. Les muscles du cou sont
trés fréquemment atteints, parfois de fagon importante. L'atteinte
de la ceinture pelvienne s’extériorise par les troubles de la
marche avec difficulté de gravir un escalier; démarche en canard
avec hyperlordose; difficulté aussi de se lever d'un siége sans
le secours des membres supérieurs. Cette similitude de localisa-
tions avec les affections dystrophiques des muscles justifie,
dans les formes a évolution lente, le qualificatif de pseudo-
myopathique. L'atteinte prédominante des muscles distaux est
bien plus rare et créera des tableaux atypiques qu'on pourra
observer dans les formes a évolution lente.

La douleur musculaire constitue un signe trés important. Elle
existe spontanément, mais s'exagére aux mouvements et a la
palpation des masses musculaires atteintes. Cette palpation per-
metirait de mettre en évidence au début un empatement muscu-
laire, plus tard, au moment ou les atrophies commencent, une
certaine induration avec contracture. L'exploration systématique
de la force segmentaire révele une atteinte du psoas, des fessiers,
des quadriceps. Aux membres supérieurs ce sont les deltoides,
les périscapulaires, les biceps qui sont le plus frappés; au cou
ce sont les muscles antérieurs.
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Néanmoins les exceptions sont fréquentes; la consistance
des muscles peut étre tout a fait normale, surtout dans les formes
chroniques, ou les signes musculaires peuvent se résumer en
une diminution de force et une atrophie plus ou moins impor-
tante. Le plus souvent l'importance des troubles fonctionnels
dépasse de loin I'importance des signes objectifs. Signalons que
parfois d’autres muscles sont susceptibles d’'étre touchés par
le méme processus comme les muscles du pharynx, du voile,
de la langue, du larynx, dont |'atteinte se traduit par des troubles
de l'élocution, de la dysphagie; l'atteinte des muscles respira-
toires, intercostaux et du diaphragme, peut conférer a I'affection
un caractére évident de gravité. Enfin possibilité d'atteinte des
muscles de la face, des muscles oculaires (strabisme, ptosis). I
importe de rechercher ces atteintes musculaires plus rares, car
leur présence permet d'exclure le diagrostic de myopathie.

L'atteinte du muscle cardiaque est relativement rare. On a
signalé des troubles du rythme et histologiquement Turiaf a
montré des lésions analogues a celles relevées dans les muscles
périphériques. .

Au point de vue neurologique, les réflexes peuvent étre nor-
maux, faibles ou vifs selon le degré de l'atteinte musculaire.

LE SYNDROME CUTANE (DERMATOMYOSITE)

1l est fait d'un érytheme héliotrope et d'oedéme. S'il existe,
il constitue un appoint important au diagnostic. Il semble que
les signes cutanés précédent souvent les autres signes; en fait
cette éventualité est loin d'étre constante. Ces signes sont sou-
vent discrets et fugaces, d'ou la circonspection avant d’affirmer
qu'un cas de polymyosite n'a pas comporté de signes cutanés.

La localisation la plus fréquente est celle de la face; il s'agit
généralement d'une rougeur violacée, légére, assez mal limitée,
un peu oedémateuse, touchant les paupiéres (oedéme lilacé
péri-orbitaire). Elle est parfois plus intense, formant autour des
yeux deux larges disques en lunette, ou s'étendant en «vesper-
tilio» sur les ailes du nez et sur les joues simulant un lupus
érythémateux. Elle peut recouvrir tout le visage, ne respectant
que quelques iléts sur le nez et autour de la bouche.

Sur les coudes et les genoux l'érythéme peut former une
nappe d'un rouge assez vif, souvent légérement squameuse et
atrophique. Ce signé doit étre recherché systématiquement.
Aux mains on recherchera une peau amincie, moite, colorée
en rose & la base des ongles et au bout des doigts. Un degré de
plus et la peau devient atrophique, d'un aspect sclérodermique.
Le syndrome de Raynaud n'est pas rare. . .

hie et pigmentation

Dans les formes chroniques, atrop
cutanée peuvent s'associer a I'érytheme pour donner un aspect
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bigarré trés particulier: I'état poikilodermique (trés proche dans

son aspect des radiodermites) qui ne justifie cependant pas son

iPsolement comme forme particuliére (poikilodermatomyosite de
etges).

Signalons qu'a coté de ces atteintes électives, le reste du
tégument peut étre le siége de taches ou de nappes érythéma-
teuses: cou et décolleté, nuque, épaules, abdomen, fesses,
membres.

L'oedéme atteint électivement la face qui, de ce fait, peut
paraitre bouffie, moite, luisante, réalisant avec l'atteinte des
muscles faciaux le <masque d’albdtre d’Oppenheim». Le plus
souvent cependant I'oedéme reste limité aux régions péri-orbi-
taires et malaires. Ailleurs I'oedéme est généralement circonscrit
et segmentaire. Il est mobile et variable d'un jour a I'autre. Parfois
il prend l'allure du scléroedéme.

L'atteinte des muqueuses est fréquente, aspects glacé, rouge,
parfois atrophique avec petites ulcérations et taches lichenoides.

SIGNES GENERAUX

La fievre généralement modérée s'observe surtout dans les
cas aigus, mais la plupart des fois elle peut rester si discréte
qu'elle passe inapergue.

L'amaigrissement est plus fréquent, encore qu'inconstant,
parfois trés important et trés rapide.

Il semble que les signes généraux soient souvent le plus
accusés dans les formes ou prédominent les lésions cutanées et
ou les signes de collagénose sont au premier plan. Parmi les
formes a signes cutanés se recruteraient également la plupart
des cas aigus.

La tachycardie est habituelle et le pouls qui s'accélere est
dissocié d'avec la température.

FORMES CLINIQUES

Du point de vue évolutif, on distingue-deux types extrémes:
la forme aigué de Wagner-Unverricht, avec signes généraux
francs, importantes douleurs et atteinte musculaire, lésions
cutanées plus ou moins évidentes, évolution rapide.

la forme chronique de Petges ou l'évolution est lente, ou
il se constitue une atrophie musculaire progressive, des
rétractions, une infiltration scléreuse des muscles. Cest
dans cette forme que se rencontrent parfois les lésions
cutanées du type poikilodermatomyosite.

1l existe de multiples formes de transition et dans la méme
maladie peuvent se relayer phase aigué et phase chronique. Les

17




pplyrpyosites sans signes cutanés évoluent rare oL
alglié, rfnais cette eventualité existe indubitablenr;ee?mtt de fagon
es formes subaigués et chroniques par contr s i
fréquentes (17 des 41 cas de Eaton, 1{) des %eczgnéé)lw '1)lllb
et Adams) et prétent plus souvent a des erreurs de dia alton
et de pronostic. Ce sont elles qui évoquent méme lgltlptstic
diagnostic de myopathie que celui de polymyosite: lgsu(i le
musculaires sont rares et discrétes, cest la diminution d E;?gles
en particulier de la ceinture pelvienne qui est le signe d € Iorce
Dans ces formes l'atteinte des muscles antérieurs duomlnam,
quasi constante. cou est
La température est
discret ou absent. C'es
nostic se discute avec
gabilité musculaire peu
que méme la Prostigmine peut

celle exercée dans la myasthénie.
Inutile de s'étendre sur toutes les formes qui ont été décrites.

forme oedémateuse qui peut évoluer vers un aspect pseudo
myxoedémateux, forme arthropathique ou les arthralgies sont
assez évidentes (il s'agit yraisemblablement plus d'une souf
france secondaire des tendons que d une maladie de I'artic y
lation elle-méme), polymyosite hémorragique ou s'associent u-
tableau clinique des hémorragies ‘m’ha—muscufaifes ﬁggr‘avamd]u
pronostic, la forme calcifiante frlelqﬁle.nte chez I'enfant aveg

lcium dans le tissu cellulaire sous-cutané, les ten-

dépot de calc : -
es, les aponévroses, visualisé
dons, les muscles p sé aux rayons X.

Pourtant la forme la plus intéressante du point ¢
théorique et pratique est certainement celle lice ¢ des e vue
malignes. Cette association se pr.es.eme avec une fréumeurs
significative. La statistique de Williams publiée ep lgcguencg
état de 500 cas de polymyosite relevés dans la litter 9 fait
92 (15,3%) avec tumeur maligne. Walton et Ada; ature dont
statistique plus restreinte aboutissent a une DTOpCI)T;tS- sur une
tique. Rowland releve un pourcentage de 10,7 syr lonllden_
382 patients. Il énumere les localisations par ordre ]l}n 9} de
de fréquence: cancer du sein, de l'estomac, dy s
l'ovaire, du systeme réticulo-endothélial, de ]'Utértl?ou]mon, de
de la vésicule biliaire, du rectum, du colon, duls' M ‘vagin,
prostate, les sarcomes, puis cancer de I'oesophage reml, de la
créas. 1l rapporte des cas isolés en association a\,eé’ et du pan-
une affection maligne de la parotide, de la thyro'l‘dghdmy](,)lmmi'

Dans certains cas la tumeur est connue avant 'l"u ar.y?x.
des signes de polymyosite. Généralement cependay t"l)lpﬂrltlon
est le cas et c'est grace a une recherche minutieuse ;t ll}t\terse
tique que la néoformation maligne est découverte L§¥l§lig§;
de la tumeur est suivie dans plusicurs cas d'une I.‘é(y(()(‘e;qion
remarquable du syndrome musculaire; la récidive de la tumeur
d'une recrudescence.

généralement normale, I'amaigrisse
t encore parmi ces formes que e gl_ent
J]a myasthénie, étant donné que la Eag_
t dans certains cas étre pro“Oncéeati'
avoir une action comparable (a:
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L'aspect clinique de ces cas associés aux tumeurs malignes
n'est généralement pas différent des autres, néanmoins la pré-
dominance du syndrome cancéreux peut estomper quelquefois
la symptomatologie musculaire. Les polymyosites cancéreuses
se groupent souvent parmi les cas a potentiel évolutif élevé
possédant une riche symptomatologie musculaire et cutanée.
Cependant les cas de polymyosite «<pure» chez des sujets ayant
dépassé la cinquantaine ont de fortes chances d’'étre associés
a une affection cancéreuse. Le cancer est souvent reconnu a
l'autopsie ou crée une complication emportant le malade (3 cas
sur 19 chez Degos).

EVOLUTION

L'évolution clinique est extrémement variable d'un cas a
I'autre. Le pronostic des polymyosites est sérieux. S'il existe des
formes bruyantes pouvant aboutir a la mort en quelques mois
ou méme en quelques jours, il y en a d’autres trés nombreuses
qui spontanément ou sous l'influence de la corticothérapie,
bénéficient d'une rémission plus ou moins compléte. La gravité
du syndrome initial semble dans la plupart des cas n’avoir que
peu d'influence sur la marche ultérieure de l'affection. Cette
évolution spontanée est d'ailleurs de plus en plus difficile a
observer depuis l'avénement de I'ACTH et de la Cortisone;
bien des cas présentant des épisodes d'aggravation tels, que
moralement l'abstention d'une médication indubitablement
efficace ne peut se justifier.

Ainsi, dans presque toutes les formes on peut déceler une
évolution irréguliere avec des poussées et des rémissions. Leur
connaissance doit rendre circonspect dans l'énoncé d'un pro-
nostic. Généralement on peut dire que l'existence d'un syn-
drome cutané et a fortiori de manifestation de collagénose
aggravent le pronostic. A l'opposé les polymyosites isolées
auraient une mortalité trés réduite (aucun cas de mort dans la
statistique personnelle de Walton et Adams parmi les cas de
polymyosite pure). Par contre les formes de polymyosites oedé-
mateuses (type Bergouignan) connaitraient une évolution
rapide. Certains considérent que la mortalité est plus grande
chez l'enfant, d'autres au contraire que le pronostic est nette-
ment plus favorable chez celui-ci que chez I'adulte; la rapidité
d’évolution est siirement moindre chez le vieillard.

Parmi les causes immédiates de mort la broncho-pneumonie
est relativement fréquente. Chez 9 cas de Barwick et Walton
rangeant entre 41 et 68 ans, 5 sont décédés de broncho-pneu-
monie, 1 de staphylococcie pulmonaire, 1 de broncho-pneumonie
avec paralysie respiratoire, 1 de broncho-pneumonie et d'in-
fection urinaire, 1 d'embolie pulmonaire. L'autopsie a révélé
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chez 4 de ces 9 cas une néoformation maligne (2 cancers bron-
chiques, 1 cancer pancréatique et un cancer de l'oesophage).

D’autres auteurs insistent sur la fréquence des paralysies
respiratoires, laryngées et pharyngées.

EXAMENS COMPLEMENTAIRES

A) Les examens biologiques n'ont gudre qu'une valeur d’orientation;
ainsi la vitesse de sédimentation est souvent normale mais semble générale-
ment élevée dans les cas trés évolutifs.

L'anémie est modérée, la leucocytose souvent discréte avec polynucléose
et parfois éosinophilie assez élevée.

L'électrophorése montre avec un abaissement de l'albumine sérique une
élévation des globulines portant sur les alpha-2 et les gamma; ces modifi-
cations sont encore I'apanage des cas sévéres ou présentant des manifesta-
tions de collagénose par ailleurs.

Cette pauvreté des modifications biologiques s'oppose dans un certain
sens aux déréglements profonds retrouvés dans les autres maladies du
collagene, en particulier lupus érythémateux et périartérite noueuse. La méme
remarque se justifie pour I'analyse urinaire le plus souvent exempte d'élé-
ments pathologiques.

Différents auteurs attribuent une importance nettement supérieure au
taux d'activité de certaines enzymes sériques, en particulier & la sérum-
glutamique-oxalacétique-transaminase (SGOT) et a l'aldolase. La sérum-
glutamique-pyruvique-transaminase  (SGPT) semble moins sensible pour
indiquer l'importance de la destruction musculaire. Ces fests permettent
surlout d’évaluer 1'évolutivité du processus, mais sont aussi d'une certaine
utilité en particulier pour différencier une affection musculaire primaire
d'une faiblesse et atrophie musculaire secondaire a une affection neuro-
logique.

Une appréciation analogue s'appliquerait & la créatinurie. Normalement
la créatine (en dehors des grossesses et des menstruations) n'est retrouvée
dans les urines qu‘a I'état de traces tout en étant éliminée sous forme de
créatinine (1 g et plus en 24 h). Dans les polymyosites les urines contiennent
de la créatine au taux élevé de 0250 et 1 g ou davantage en 24 h, taux
qui peut devenir supérieur & celui de la créatinine. La aussi il semble qu'j]
existe un parallélisme entre la gravité de I'évolution et I'élimination des
créatines.

Relevons l'absence pratiquement constante de cellules de Hargraves
et des signes constituant la triade du <phénoméne LE-.

Par contre la positivité du test au latex ou celui de Rose-Waaler est
possible, mais leur fréquence est évaluée différemment par les auteurs.

B) Signes ophtalmologiques:

On pourrait constater un oedéme du péle postérieur, des nodules flo-
conneux para-vasculaires grisitres et peu saillants, une oblitération distale
des vaisseaux rétiniens.

C) Electrocardiogramme:

Des anomalies électrocardiographiques sont trés souvent absentes oy
peu importantes: les modifications les moins rares sont des altérations non
spécifiques de l'onde T et parfois un hypovoltage du complexe QRS.
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D) L'électro-diagnostic de stimulation avec les courants galvaniques et
faradiques donne des réponses qualitativement normales et permet de ce
fait de situer l'affection dans le cadre des affections myogeénes, éliminant
une affection neurogéne.

E) L'électromyogranume:

Comme la plupart des investigations électrophysiologiques, I'électro-
myographie indique des désordres fonctionnels, mais ne peut que rarement
étre utilisée pour identifier un processus pathologique spécifique. Cet examen
apporte aussi de puissants arguments sur la nature musculaire de la maladie.
Il est susceptible d'orienter de fagon importante le diagnostic vers une
polymyosite sans pouvoir cependant fournir une preuve de certitude.

F) Cest la biopsie musculaire qui, pratiquée dans de bonnes conditions,
fournit les arguments les plus décisifs au diagnostic. Il est évident qu'une
biopsie musculaire unique ne sera suffisante que dans le cas ou elle révele
des modifications pathologiques nettes.

1l est préférable de ne pas la pratiquer au niveau d’'un muscle déja trop
atteint ot l'on risquerait de tomber sur une image d’atrophie tardive difficile
a interpréter, ni sur un muscle trop peu lésé ou l'on risquerait d’avoir un
aspect quasiment normal. Ne pas injecter I'anesthésique local dans la zone
méme de l'excision pour ne pas dilacérer le tissu. Le prélevement musculaire
devra étre d'une taille suffisante: environ 2 cm de longueur sur 1 cm de
largeur et d'épaisseur, la grande dimension étant prise dans le sens des
fibres. 1l sera immédialement fixé sur un litge ou sur une lame de verre
de facon a éviter la rétraction. Comme fixateur le formol est préférable au
liquide de Bouin.

L'examen histologique du muscle montre la juxtaposition de 2 types
de lésions: des lésions dégénératives de fibres et des lésions inflammatoires.

Les lésions suivantes selon Barwick et Walton ont été constamment
trouvées dans presque toules les biopsies positives:

1) dégénérescence focale ou étendue, parfois avec vacuolisation d'une
fibre musculaire individuelle,

2) nécrose d'une partie ou d’'une fibre totale avec phagocytose,

3) inégalité frappante de taille des fibres musculaires dont cerlaines
sont atrophiques, d’autres au contraire épaissies,

4) plages de basophilie du sarcoplasme,

5) infiltrats cellulaires du type inflammatoire qui sont interstitiels et
péri-vasculaires, formés de lymphocytes, de plasmocytes et
d'histiocytes,

6) fibrose interstitielle.

Le polymorphisme des signes histologiques, la juxtaposition de lésions
d'age différent, donnent a la coupe un aspect bariolé trés caractéristique.

DIAGNOSTIC ET DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Les étapes menant au diagnostic pourraient étre établies de
la facon suivante. Une fois congue la suspicion d'un processus
neuro-musculaire, il faudrait procéder a l'étude des enzymes
sériques, pratiquer un électromyogramme et une biopsie muscu-
laire. L'hypothése d'une atteinte du neurone moteur ou des
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nerfs périphériques écartée, le diagnostic se pose essentiellement
avec les myopathies dégénératives héréditaires et acquises; ces
derniéres peuvent aussi donner lieu a un déficit foncti‘o'ncefl
important et présentent une topographie rhizomélique analo ’nc
a la polymyosite. Dans quelques cas il s‘avere extrémeméaucz
difficile voire impossible de différencier ces deux affecti()(n
méme a l'examen histologique. On mesure toute ]'importanncsg
d'une enquéte minutieuse a la recherche d’une lésion cutanée
méme fugace de la face, d'un phénomene de Raynaud, de dou-
Jeurs musculaires, de dysphagxe._Dautres arguments militent
en faveur des polymyosites: I'atteinte musculaire est plus glo-

bhale que dans les myopatbxes ou un ou plusieurs muscles
euvent étre pargnés; les muscles du cou sont
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ou les signes de thyréotoxicose sont souvent peu prononcés.
Ici le test a I'iode radioactif peut étre utile. Rappelons qu'il existe
des formes de polymyosites qui semblent rappeler par certains
traits les affections appartenant & la méme famille des collagé-
noses: il s‘agit en particulier de la sclérodermie, du lupus érythé-
mateux aigu disséminé, des polyarthrites chroniques évolutives
et du rhumatisme articulaire aigu. Quelques auteurs ont méme
offert dans leur classification une place aux formes de polymyo-
sites associées & l'une ou l'autre maladie du collagéne. Pourtant
la encore la symptomatologie clinique est généralement suffisam-
ment différenciée pour pouvoir faire la séparation et histolo-
giquement les lésions portent essentiellement sur le tissu intersti-
tiel, la fibre musculaire n'étant en régle que peu touchée.

ETIOLOGIE — PATHOGENIE

Bien que les affections groupées sous le nom générique de
collagénoses semblent nosologiquement se préciser de plus en
plus, le rapport entre elles souffre d'un fait commun: l'absence
de données étiologiques certaines. 1l serait vain de vouloir énu-
mérer tous les agents incriminés dans le mécanisme des poly-
myosites. Tous les germes ou & peu prés ont été accusés et dans
quelques cas on a méme cru pouvoir s'appuyer sur l'efficacité
de l'un ou l'autre antibiotique. Généralement on n'admet plus
guere l'action directe d'un germe spécifique sur la fibre muscu-
laire, mais si I'infection intervient, I'atteinte musculaire s’opérerait
de facon indirecte a la suite de mécanismes immunologiques.

En fait la seule corrélation retrouvée avec une fréquence
significative est l'existence de tumeurs malignes constatée
environ 5 fois plus souvent que chez les sujets normaux. Ici
encore les rapports entre ces deux affections sont loin d'étre
élucidés.

La répartition de la polymyosite dans les différentes couches
de la population n'oriente guére non plus vers un éventuel
diagnostic étiologique. Elle se rencontre a tout dge (cas signalé
de 18 mois) avec peut-étre une fréquence accrue entre 45 et
60 ans. Le rapport selon les sexes est d'environ Y5 du coté
masculin contre 24 de sexe féminin (Barwick et Walton). A l'age
mir les cas de polymyosites seraient beaucoup plus fréquents
que la dystrophie musculaire progressive, mais cette derniére
se retrouverait bien plus souvent chez I'enfant.

THERAPEUTIQUE

Il n'est pas surprenant que cette affection sujette a des rémis-
sions spontanées ait vu s'offrir avec plus ou moins de succes
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un large arsenal thérapeutiqu é Srati i
ldiell)lse.fSigna]ons cepeeldanc{ l('eef(zi(::gtci{éendlggs ré:]tl:%rl‘qlslirsaléaiasctli-
a Prostigmine ce qui n'est pas san 8 iffi o
en rélatiére diagnostic différex?tie] d'a\S/e(c::rT:; g;:ls(t}]:lsgi;lfhcultes
n réalité c’est I'avénement de I' rticoi

qui_a révolutionné la thérapeutic?u:e.A %TII]-I géuctlesutci?mcmdqs
I'ACTH, soit l'un des corticoides de synthése, de préflésreer o a
doses élevées au début; puis diminution progre'ssive jus u.gce e
dose d’entretien variable d'un sujet a l'autre. Les ré]sulctlats sli)net
souvent spectaculaires en ce qui concerne la disparition dgs
douleurs; la récupération fonctionnelle est parfois compléte. Les
cas florides, a riche composante inflammatoire, obéissent dans
J'ensemble trés bien. Dans d‘autres cas 1'amélioration n'est que
partielle, parfois nulle. Quant a la poursuite du traitement, il
n'existe pas de régles précises. La rechute aprés cessation de la
corticothérapie est fréquente, le traitement devra donc se con-

former en fonction de chaque cas.
icieux de ne pas utiliser la 9-alpha-

1l serait cependant jud
fluoro-hydrocortisone qui, par elle-seule, serait suceptible d’en-

trainer des amyotrophies.
La recherche d'une tumeur maligne n’est pas sans valeur
rése ou son irradiation peuvent entrai-

thérapeutique, car son exé

ner une régression du syndrome musculaire.
bien qu'encore obscur, est justifié

Le role des antibiotiques, .

ne serait-ce que pour prévenir les incidents broncho-pulmonaires.
Le régime devra étre riche en protéines. Quelques auteurs
ont mentionné les effets favorables des hormones anabolisantes,
La kinésithérapie sous toutes S€s formes y compris la physiothé-
rapie et I'orthopédie, permet de sayvegarQer les valeurs fonction-
nelles du territoire musculaire 1ésé. empéche ou limite les con-
tractures ainsi que les déformations_et favorise la récupération
tteints. Dans les cas

fonctionnelle des groupe€s musculaires_al
graves des mesures de respiration artificielle peuvent devenir

nécessaires.

EN RESUME

Nous avons rapporté un cas de polymyosite chez lequel les
signes cutanés (oedeme lilacé péri-orbitaire) étaient nets mais
fugaces (dermatomyosite). La topographie des atteintes muscu-
laires était tout a_fait typique, I'atrophie musculaire rapide et
impressionnante. Des rémissions se sont ébauchées sous corti-
sone, mais elles n'ont jamais été completes. Le diagnostic a été
corroboré par I'électromyogramme, confirmé par la biopsie
I(l;,uscyl.aue.. Le malade est décédé subitement en pleine période
: ;mel{orgtlon sans que la cause immédiate de mort ait pu étre

erminée avec certitude: nouvelle embolie pulmonaire ou mort
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cardiaque? (I'atteinte myocardique par le méme processus patho-

logique étant assez probable dans notre cas). Tout ce tableau

clinique, au fond simple et typique, a été gravement compliqué
par lintercurrence de phlébites et d'embolies récidivantes.

Aucun signe de néoformation n'a été décelé. Pourtant, compte

tenu de la fréquence des néoplasmes associées aux polymyosites

a cet age et eu égard aux phlébites récidivantes, une telle éven-

tualité ne nous parait nullement exclue, malgré nos investiga-

tions. Le controle post-mortem fait malheureusement défaut.
Quelques particularités restent cependant a relever:

— L'importante positivité du test au latex qui est signalée seu-
lement dans un nombre restreint de cas:

— La polynucléose qui depuis le début était constamment
¢élevée de facon importante, et dont la chute vers la fin a
coincidé avec une apparente amélioration clinique;

— L’hypersudation extrémement profuse.
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