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POLYMYOSITE - DERMATOMYOSITE
ƒTUDE D'UN CAS

par PIERRE BRUCK et MAURICE BONERT

Le concept de maladie du collag•ne prend une extension
de plus en plus large dans nos considŽrations mŽdicales pra
tiques. Toutefois l'approche de ces affections individualisŽes
au sein des collagŽnoses (pŽriartŽrite noueuse, lupus ŽrythŽma-
teux, dermatomyosite et polymyosite, polyarthrite chronique
Žvolut ive, sclŽrodermie) est souvent ardue et semŽe d'em
bžches. Ces affections protŽiformes et relativement rares ne
sont gŽnŽralement envisagŽes qu'en dŽsespoir de cause, c'est-
ˆ-dire apr•s avoir surmontŽ un vaste diagnostic diffŽrentiel.
Le domaine qui s'ouvre alors est loin d'•tre simple, les surprises
sont nombreuses, l'issue incertaine ...

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

Chez notre malade il s'agissait d'un homme de 52 ans, fonctionnaire
de l'ƒtat, adressŽ ˆ la clinique le 11 dŽcembre 1963 pour une fi•vre
(38" - 38,5") persistant depuis environ trois semaines. Il se plaignait de
fatigue, mais surtout de douleurs au niveau des cu.isses, de la rŽgion cervi
cale et de l'Žpaule gauche; ces douleurs en particulier celles localisŽes aux
cuisses, Žtaient exacerbŽes par la mobilisation active et passive, la palpation
et la pression surtout des muscles quadriceps. Une certaine faiblesse muscu
laire Žtait manifeste d•s le dŽbut; le passage de la position assise ˆ celle
debout sans l'appui des bras Žtait particuli•rement pŽnible.

Une sudation constamment profuse obligeait le malade ˆ se changer

plusieurs fois par jour. Aucun frisson. Nous Žtions frappŽs par un enflement
et un Žryth•me violacŽ de la paupi•re supŽrieure gauche qui cependant
finit par dispara”tre apr•s une dizaine de jours. FrŽquemment enflement et
raideur des doigts le matin.

Les antŽcŽdents dans l'ensemble Žtaient frustes: frŽquentes bronchites,-
vague g•ne du flanc droit depuis des annŽes que l'examen de l'abdomen
n'a gu•re pu prŽciser,- appendicectomie en 1930; Žthylisme modŽrŽ.

L'affection en question aurait dŽbutŽ par un Žpisode rhinopharyngŽ
subfŽbrile, consŽcutif ˆ un gros travail effectuŽ dans une cave submergŽe
par les eaux d'un puits endommagŽ, responsable de quelques inondations
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dans le quartier. Ces eaux polluŽes furent ˆ rorigine d'une endŽmie de
gastroentŽrite touchant plusieurs familles de ce quartier. Le fils de notre
malade gravement atteint prŽsenta un syndrome cholŽriforme hyperpyrŽtique.

Autre fait un peu insolite datant de quelques mois: ˆ la suite d'une station
debout prolongŽe, apparition de paresthŽsies au niveau du membre infŽrieur
droit avec g•ne ˆ la marche et enflement consŽcutif. Un mŽdecin a ŽtŽ
consultŽ. Disparition des troubles en quelques jours.

A l ' e x a m e n :

Sujet plut™t ob•se.
Certaine rougeur pharyngŽe.

Cou: Pas d'hypertrophie thyro•dienne. Pas d'adŽnopathies.
Poumons: Murmure vŽsiculaire normal. Le coeur bat rŽguli•rement ˆ

une frŽquence de 100 ˆ la minute sans offrir de bruits pathologiques quel
conques. TA 14/8.

Abdomen: Absence d'hŽpato-splŽnomŽgalie. En dehors d une vague
sensibilitŽ au flanc droit, la palpation systŽmatique ne rŽv•le aucun ŽlŽment
pathologique. Toucher rectal normal.

Absence de troubles circulatoires des membres infŽrieurs. Les pouls
fŽmoraux, pŽdieux et tibiaux-postŽrieurs passent normalement. Les cuisses
et fesses apparemment de constitution normale correspondent ̂  celles d'un
homme robuste. Leur consistance nous a paru normale. Aucun signe Žvident
d'hypertrophie. Absence de varices et d'oed•mes.

Les rŽflexes rotuliens et achillŽens sont imperceptibles ˆ gauche, tr•s
faibles ˆ droite. Pas de Babinski. Aucun trouble des sensibilitŽs aux diffŽ
rents modes d'exploration. A l'Žpreuve de Mingazzini, chute assez rapide
des cuisses avec prŽdominance du c™tŽ gauche.

Le contr™le par un neurologue confirme ces donnŽes.

AntŽcŽdents, anamn•se, examen gŽnŽral et neurologique
n'ayant pas permis d'Žlucider l'origine de cette fi•vre, ni ˆ
expliquer le syndrome musculaire, force Žtait de pousser les
investigations complŽmentaires que nous rŽsumons bri•vement:

EXAMENS RADIOLOGIQUES

Radiographie du thorax: PrŽsence d'une image d'une ancienne scissurite
du c™tŽ droit. Par ailleurs transparence pleuro-pulmonaire radiologiquement
normale.

Lavement barytŽ-. PrŽsence de tr•s nombreux et gros diverticules au
niveau du c™lon descendant et du sigmo•de. En dehors de ces importants
diverticules il n'y a pas d'anomalie visible.

Urographie i.v..- Morphologie pyŽlocalicielle normale.
Radiographie du cr‰ne: L'ex. rad. montre plusieurs images ostŽoporo-

tiques intŽressant la calotte cr‰nienne. 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 ostŽoporotiques
situŽes au niveau de la vožte cr‰nienne au niveau des pariŽtau.x, d environ
I cm de diam•tre assez rŽguli•rement limitŽes. Donc tr•s probablement
granulations de Pacchioni, mais la prŽsence de mŽtastases ne peut •tre
e x c l u e .
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Radiographie de la colonne lombaire; Arthrose assez prononcŽe au
niveau de la jonction dorso-lombaire avec ostŽophytose antŽrieure. Il existe
Žgalement un ostŽophyte au niveau de L4. Pas d'autres modifications visibles.

B I L A N H U M O R A L

Examen urinaire-. Coloration normale. Albumine nŽgatif. Sucre nŽgatif.
DensitŽ 1022. SŽdiment normal.

HŽmogramme: HŽmoglobine 90%, globules rouges 4.500.000, globules
blancs 15.000.

Formule leucocytaire: Non segmentŽs 6%, poly segmentŽs 809^^, Žosino-

philes 1%, lymphocytes 9%, monocytes 3%, basophiles \%.
HŽmoculture nŽgative (Laboratoire de l'ƒtat).
UrŽe sanguine 0,51%o, Acide urique 0,065¡/oo, GlycŽmie 0,85%o, vitesse

de sŽdimentation 15/37, Hanger test +; BW nŽgatif (Laboratoire de l'ƒtat):

phosphatase alcaline 0,9 unitŽs, phosphatase acide 0,45 unitŽs.
RŽactions de Widal et de Wright nŽgatives, test au latex 4- 4- 4- ; C-pro-

teine4-4-, taux des antistreptolysines 100 unitŽs, recherche de cellules LE

nŽgative.
Liquide cŽphalo-rachidien: 1 cellule/mm,^, albumine 0,019, glucose

O.eO^/oo, chlorures 7,2¡/oo.
Gaiac des selles nŽgatif.
La cuti-rŽaction ˆ la tuberculine Žtait lŽg•rement positive.

E L E C T R O C A R D I O G R A M M E

L'Žlectrocardiogramme en dehors d'une tachycardie sinusale ˆ 100 ˆ la
minute n'a rŽvŽlŽ aucune modification pathologique certaine. Quelques
extrasystoles ventriculaires.

ArrivŽs au terme de cette sŽrie d'examens complŽmentaires,
nous Žtions en mesure d'Žliminer un certain nombre d'affec
tions infectieuses, neurog•nes, etc. Les perturbations rencon
trŽes n'Žtaient cependant pas suffisamment spŽcifiques pour
engendrer un diagnostic positif valable. D•s ˆ prŽsent nous nous
trouvions orientŽs vers un processus ou bien cliniquement
encore insaisissable comme une nŽoformation maligne ou bien
ˆ dŽbut atypique p. ex. RAA et polyarthrite chronique Žvolu
tive, ou encore vers une affection rare, une maladie du colla-
g•ne ce qui en l'occurence faisait Žvoquer le diagnostic de
dermatomyosite.

Entretemps l'Žtat gŽnŽral du malade pŽriclitait rapidement. Progressive
ment se formaient des oed•mes pŽrimallŽollaires et prŽtibiaux que nous
avions mis sur le compte des perturbations de la protidŽmie qui Žtait abais
sŽe et dont le rapport albumine/globuline Žtait inversŽ.

P a r a l l • l e m e n t d o u l e u r s e t f a i b l e s s e m u s c u l a i r e s s ' a c c e n t u a i e n t a u x

membres infŽrieurs,- bient™t la marche Žtait devenue tr•s pŽnible et le
malade incapable de se redresser de ses propres forces pour quitter une
chaise. La ceinture scapulaire peu atteinte au dŽbut devenait de plus en
plus souffrante, l'ŽlŽvation des bras de plus en plus malaisŽe.

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

Nous sommes en possession de rapports dŽtaillŽs pour rŽsumer les
suites de l'Žvolution (31. 12.63 au 29.2.64). Elle fut loin d'•tre simple.

D•s les premiers jours de son hospitalisation, le malade fut atteint d'une
crise de dyspnŽe suivie d'importantes hŽmoptysies en rapport avec une
sŽrieuse embolie pulmonaire. Celle-ci fut cependant surmontŽe gr‰ce aux
anticoagulants, l'oxygŽnothŽrapie, etc. A l'examen clinique et radiologique:
importante condensation de la hase droite. Le mollet droit Žtait douloureux
et les oed•mes prŽdominaient du c™tŽ droit. La courbe fŽbrile s'Žlevait ̂  40".

L'examen neurologique rŽvŽlait une abolition globale des rŽflexes
ostŽotendineux, Babinski nŽgatif. La force musculaire segmentaire Žtait
nettement diminuŽe surtout aux segments proximaux. Absence d'anomalie
de la sensibilitŽ.

Les examens sanguins n'avaient entretemps que peu changŽ. Retenons
en particulier: Leucocytes 20.400. Poly non segmentŽs 8%, poly segmentŽs
85%, Žosino 1%, lymphocytes 4%, monocytes 2%.

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

Vitesse de sŽdimentation 22/40, cellules de Hargraves nŽgatives.
Dans l'expectoration la culture montrait une flore microbienne variŽe

avec prŽdominance de pyocyaniques. La ponction pleurale exploratrice ̂
droite ramenait une petite quantitŽ d'un liquide sŽro-fibrineux lŽg•rement
hŽmorragique dont la culture est demeurŽe stŽrile. Recherche de cellules
nŽoplasiques dans les expectorations: nŽgative.

Sous l'effet du traitement: HŽparine, tonicardiaques, antibiotiques
(PENISTREPTO) la tempŽrature est tombŽe au bout de 10 jours pour demeurer
par la suite subfŽbrile et se normaliser apr•s 6 semaines. Parall•llement le
malade se trouva rapidement amŽliorŽ du point de vue respiratoire et les
oed•mes des membres infŽrieurs rŽgress•rent progressivement de m•me
que les signes de phlŽbite.

Le foyer pulmonaire cependant Žvolua de fa•on beaucoup plus prolon
gŽe avec persistance d'une petite expectoration muco-sanglante. Tr•s lente
rŽgression aussi des lŽsions radiologiques passant au stade d'une conden
sation pleuro-pulmonaire d'aspect encapsulŽ.

DŽbut fŽvrier, les oed•mes ayant considŽrablement rŽgressŽ le malade
fut autorisŽ ˆ se lever. A ce moment les rŽflexes ostŽotendineux avaient
rŽapparu ̂  tous les niveaux, mais la force segmentaire demeurait consi
dŽrablement diminuŽe. Une fonte importante des masses musculaires au
niveau des racines des 4 membres, touchant jusqu aux masses sacro-
lombaires, Žtait tr•s apparente. On procŽda ̂  des sŽances de massage qui
contribu•rent ˆ amŽliorer le fonctionnement musculaire. Mr. D. put en
l'espace de 15 jours se dŽplacer ̂  nouveau de fa•on satisfaisante.

Le 14 fŽvrier le malade prŽsenta subitement une petite vomique purulo-
sanglante accompagnŽe d'une excavation de la condensation pleuro-pulrno-
naire encapsulŽe (il s'agissait vraisemblablement d'un petit abc•s pulmonaire
qui s'Žtait constituŽ ̂  la suite d'une surinfection du foyer embolique). Le
changement d'antibiotiques (PENISTAPH) entra”na rapidement une dispari
tion compl•te de l'expectoration ainsi que la rŽgression des signes radio-
logiques d'excavation.
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Sous raclion de la corticolhŽrapie l'Žtat gŽnŽral continua ˆ s'amŽliorer
tr•s 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 fŽvrier 1964.

Voici encore les rŽsultats de deux examens importants, l'Žlectromyo-
gramme et la biopsie musculaire.

En ce qui concerne \'Žlectromyogramme, nous savons seulement qu'il
avait montrŽ des signes parlant en ifaveur du diagnostic de polymyosite.

Quant ˆ la biopsie musculaire, nous sommes en possession du compte-
rendu dŽtai l lŽ:

ÇIl s'agit d'une polymyosite. Les fibres musculaires sont inŽgalement
lŽsŽes selon les fibres, sans rŽpartition particuli•re. La lŽsion de la fibre
musculaire est segmentaire, disparition des striations, centralisation nuclŽaire,
plages de nŽcrose avec envahissement de la fibre (dont le sarcolemme per
siste), par des macrophages. La rŽaction inflammatoire est franche: nappes
endomysales lymphoplasmocytaires et leucocytes frŽquemment Žosinophi-
liques. PŽrivascularites mixtes avec frŽquents Žosinophiles. Oed•me endomy-
sial modŽrŽ. OblitŽration de quelques veinules. Pas de lŽsions artŽrielles.

En rŽsumŽ: Image de polymyosite o• l'abondance des Žosinophiles et
la prŽsence de quelques inclusions nuclŽaires sont les faits un peu parti
c u l i e r s . È

Apr•s le retour de notre patient nous fumes en mesure d'Žvaluer l'im
portance de ses atrophies musculaires,- la fonte des fesses et des muscles
des cuisses Žtait particuli•rement impressionnante. Toujours cette importante
difficultŽ de passer de la position assise ˆ la station debout.

Les muscles de la ceinture scapulaire Žtaient tr•s fortement touchŽs

Žgalement: le malade Žtait incapable de se raser lui-m•me. NŽanmoins
l'Žtat gŽnŽral et cardio-circulatoire Žtait satisfaisant.

Un nouveau contact avec le milieu universitaire eut l ieu en mars 1964:
ƒtat pulmonaire tr•s satisfaisant sans suspicion de nŽoformation, mais aggra
vation nette de l'Žtat musculaire depuis fŽvrier avec rŽapparition d'oed•mes
des membres infŽrieurs vraisemblablement en rapport avec le processus
de polymyosite. A l'examen biologique: transaminases lŽg•rement ŽlevŽes,
mais surtout persistance d'une leucocytose de 19.300 avec polynuclŽose.

C'est par la suite que s'Žbaucha progressivement une rechute avec
altŽration de l'Žtat gŽnŽral et aggravation de la faiblesse musculaire, rechute
vraisemblablement en rapport avec un arr•t momentanŽ de la corticothŽrapie.
ƒtat pulmonaire sans incident.

On conseilla la reprise de la Deltacortisone ˆ raison de 20 mg/jour
associŽe ˆ la vitamine BI (250 mg/jour), le repos allongŽ. Une certaine
amŽlioration s'Žbaucha par ce traitement auquel furent associŽs des forti
fiants, de la Coramine (baisse Žpisodique de la TA, quelques lipothymies),
des antibiotiques divers inefficaces sur la formule sanguine et la fŽbricule.
L'appŽtit resta conservŽ. Aucun autre trouble ne fit son apparition, en parti
culier aucun incident cutanŽ.

Puis subitement mi-avril 64 point de c™tŽ suivi le lendemain d'une
nouvelle expectoration sanguinolente. Le traitement ˆ l'HŽparine et au
Sintrom fut immŽdiatement instaurŽ. Tout s'arrangea; l'Žtat gŽnŽral resta
stationnaire. On eut m•me plut™t l'impression d'une amŽlioration progressive
mais lente de la force musculaire. Cependant la leucocytose demeurait aux
environs de 16.000. RŽaction de fixation du complŽment pour toxoplasmose
nŽgative.

Fin mai 1964 l'amŽlioration s'affirma plus nette. Le malade risqua
m•me une promenade en voiture. A la m•me Žpoque (29. 5.) la leucocytose
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tomba pour la premi•re fois ˆ 9.600. Les antibiotiques utilisŽs en dernier
ressort Žtaient l'ALBAMYCINE T, ensuite la FLUMIDINE (virolytiquc). Rap
port de cause ˆ effet ou simple coincidence?

Quelques jours plus tard (dŽbut juin) exitus brutal, inopinŽ, dont la
cause exacte n'a pu •tre dŽterminŽe. S'agissait-il d'une nouvelle embolie
malgrŽ un taux de prothrombine ˆ 28% le 29. 25. ? ou d'un accident cardio
circulatoire?

Voilˆ encore une sŽrie d'examens biologiques pratiquŽs quelques jours
avant la mort;

Fer sŽrique 0,058 mg %, calcium 0,100''/oo, Sodium 298 mg %, Potassium
15,8 mg %, phosphatase alcaline 1,3 unitŽs mmol Bessy et Lowry, phospha
tase acide totale 0,90 unitŽs, phosphatase acide prostatique 0,10 unitŽ.
Cadmium +, protŽines 7,8%, Kunkel 19 unitŽs, thymol 23 unitŽs,
FIanger + + ; ƒlectrophor•se: Albumine 48,6%, alpha-1-, globuline 4.7%,
alpha-2-globuline 10,6%, b•ta-globuline 10,5%, gamma-globuline 25,6%.

Le test au latex et la proteine-C Žtaient devenus 0.

Ce cas de polymyosite, outre son intŽr•t scientifique, Žtale
toute une gamme de difficultŽs pratiques, diagnostiques et
thŽrapeutiques. Si selon diffŽrentes statistiques la frŽquence
des diagnostics erronnŽs est tr•s ŽlevŽe, ceci est dž non pas
tant aux masques multiples, tr•s divers et changeants qu'em
prunte cette affection, mais ̂  sa raretŽ d'apparition qui la fait
oublier ou ignorer. Y songer d•s son installation, d•s l'appa
rition du syndrome Çdouleur et faiblesse musculaireÈ pourrait
tracer la voie menant sans retard, par l'intermŽdiaire de l'Žlec-
tromyogramme et de la biopsie musculaire, vers un diagnostic
exact. Il est vrai que la plupart des polymyosites ne se livrent
gu•re sous cet aspect suraigu observŽ chez notre malade, ni liŽes
ˆ tant de complications allant des phlŽbites itŽratives aux
embolies graves et par surinfection ˆ l'abc•s pulmonaire. Du
point de vue Žtiologique la suspicion d'une affection nŽopla-
sique sous roche n'a jamais ŽtŽ ŽcartŽe de fa•on dŽlibŽrŽe; le
probl•me n'a pu •tre rŽsolu ̂  dŽfaut d'autopsie.

Pour mieux situer notre observation, t‰chons de rappeler
les connaissances essentielles et les lignes gŽnŽrales des poly-
e t d e r m a t o m y o s i t e s . .

Le cas ci-dessus rapportŽ semble se ranger parmi les formes
aigu‘s du type Wagner et Unverricbt. Ces auteurs en ont effec
tuŽ les premi•res descriptions ̂  la fin du si•cle dernier.
L'isolement d'une forme chronique a eu lieu en 1906 par Petges
et Clejeat (po•kilodermatomyosite). Nous devons ̂  Steiner
(1903) la dŽfinition de la dermatomyosite qui garde encore
toute son actualitŽ: La dermatomyosite est une affection
aigu‘, subaigu‘ ou chronique, d'origine inconnue et caractŽri
sŽe par de l'oed•me, de la dermatite et des inflammations
musculaires multiples.

Depuis on a distinguŽ des formes avec et sans lŽsions cuta
nŽes; ces derni•res seraient plus nombreuses. Plusieurs auteurs
font cependant remarquer qu'une conception dualiste est rŽfu
tŽe par de solides arguments cliniques et anatomiques: il
s'agirait en rŽalitŽ de modalitŽs cliniques d'un m•me processus.
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Coulant et Texier, s'appuyani sur des similitudes histologiques,
concluent de fa•on identique en ce qui concerne les formes
aigu‘s et chroniques.

De nombreuses classifications cliniques ont ŽtŽ donnŽes des
polymyosites. Il ne faut pas s'en Žtonner puisqu'il s'agit d'une
maladie prŽsentant un extr•me polymorphisme clinique et une
grande variŽtŽ de types Žvolutifs. Parmi ces classifications une
des plus simples et des plus commodes semble •tre celle de
Eaton qui distingue 4 groupes:
- Les polymyosites sans signes cutanŽs;
- Les polymyosites avec signes cutanŽs (dermatomyosites) ;
- Les formes avec ou sans signes cutanŽes associŽes ˆ une

maladie du collag•ne;
- Les formes avec ou sans signes cutanŽs associŽes ˆ une

affection maligne.
Des importantes Žtudes portant sur cette affection, il ressort

que le syndrome musculaire est le dŽnominateur commun de
toutes les formes. Ses caractŽristiques sont toujours les m•mes,
quelle que soit la forme symptomatique de la maladie.

L E S Y N D R O M E M U S C U L A I R E

Le caract•re sŽmŽiologique le plus remarquable est l'atteinte
prŽdominante des muscles des ceintures pelvienne et scapulaire.
Ces atteintes sont gŽnŽralement bilatŽrales et symŽtriques. En
ce qui concerne la ceinture scapulaire le malade ressentira des
difficultŽs ˆ la surŽlŽvation des bras p. ex. pour se coiffer ou
pour saisir un objet placŽ trop haut. Les muscles du cou sont
tr•s frŽquemment atteints, parfois de fa•on importante. L'atteinte
de la ceinture pelvienne s'extŽriorise par les troubles de la
marche avec difficultŽ de gravir un escalier; dŽmarche en canard
avec hyperlordose; difficultŽ aussi de se lever d'un si•ge sans
le secours des membres supŽrieurs. Cette similitude de localisa
tions avec les affections dystrophiques des muscles justiÞe,
dans les formes ˆ Žvolution lente, le qualificatif de pseudo-
myopathique. L'atteinte prŽdominante des muscles distaux est
bien plus rare et crŽera des tableaux atypiques qu'on pourra
observer dans les formes ˆ Žvolution lente.

La douleur musculaire constitue un signe tr•s important. Elle
existe spontanŽment, mais s'exag•re aux mouvements et ˆ la
palpation des masses musculaires atteintes. Cette palpation per
mettrait de mettre en Žvidence au dŽbut un emp‰tement muscu
laire, plus tard, au moment o• les atrophies commencent, une
certaine induration avec contracture. L'exploration systŽmatique
de la force segmentaire rŽv•le une atteinte du psoas, des fessiers,
des quadriceps. Aux membres supŽrieurs ce sont les delto•des,
les pŽriscapulaires, les biceps qui sont le plus frappŽs; au cou
ce sont les muscles antŽrieurs.
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NŽanmoins les exceptions sont frŽquentes; la consistance
des muscles peut •tre tout ̂  fait normale, surtout dans les formes
chroniques, o• les signes musculaires peuvent se rŽsumer en
une diminution de force et une atrophie plus ou moins impor
tante. Le plus souvent l'importance des troubles fonctionnels
dŽpasse de loin l'importance des signes objectifs. Signalons que
Darfois d'autres muscles sont susceptibles d'•tre touchŽs par
e m•me processus comme les muscles du pharynx, du voile,
de la langue, du larynx, dont l'atteinte se traduit par des troubles
de l'Žlocution, de la dysphagie; l'atteinte des muscles respira
toires, intercostaux et du diaphragme, peut confŽrer ̂  Infection
un caract•re Žvident de gravitŽ. Enfin possibilitŽ d atteinte des
muscles de la face, des muscles oculaires (strabisme, ptosis). D
importe de rechercher ces atteintes musculaires plus rares, car
leur prŽsence permet d'exclure le diagnostic de myopathie.

L'atteinte du muscle cardiaque est relativement rare. (Dn a
signalŽ des troubles du rythme et histologiquement Turiaf a
montrŽ des lŽsions analogues ̂  celles relevŽes dans les muscles
pŽriphŽriques.

Au point de vue neurologique, les rŽflexes peuvent etre nor
maux, faibles ou vifs selon le degrŽ de l'atteinte musculaire.

LE SYNDROME CUTANƒ (DERMATOMYOSITE)

Il est fait d'un Žryth•me hŽliotrope et d'oed•me. S il existe,
il constitue un appoint important au diagnostic. Il semble que
les signes cutanŽs prŽc•dent souvent les autres signes; en fait
cette ŽventualitŽ est loin d'•tre constante. Ces signes sont sou
vent discrets et fugaces, d'o• la circonspection avant d'affirmer
qu'un cas de polymyosite n'a pas comportŽ de signes cutanŽs.

La localisation la plus frŽquente est celle de la face; il s'agit
gŽnŽralement d'une rougeur violacŽe, lŽg•re, assez mal limitŽe,
un peu oedŽmateuse, touchant les paupi•res (oed•me lilacŽ
pŽri-orbitaire). Elle est parfois plus intense, formant autour des
yeux deux larges disques en lunette, ou s'Žtendant en Çvesper-
tilioÈ sur les ailes du nez et sur les joues simulant un lupus
ŽrythŽmateux. Elle peut recouvrir tout le visage, ne respectant
que quelques il™ts sur le nez et autour de la bouche.

Sur les coudes et les genoux l'Žryth•me peut former une
nappe d un rouge assez vif, souvent lŽg•rement squameuse et
atrophique. Ce signŽ doit •tre recherchŽ systŽmatiquement.
Aux mains on recherchera une peau amincie, moite, colorŽe
en rose ̂  la base des ongles et au bout des doigts. Un degre de
plus et la peau devient atrophique, d'un aspect sclerodermique.
Le syndrome de Raynaud n'est pas rare. .

Dans les formes chroniques, atrophie et P̂ ‘mentaUon
cutanŽe peuvent s'associer ̂  l'Žryth•me pour donner un aspect

1 6



bigarrŽ tr•s particulier: l'Žtat po•kilodermique (tr•s proche dans
son aspect des radiodermites) qui ne justiÞe cependant pas son
isolement comme forme particuli•re (po•kilodermatomyosite de
Petges).

Signalons qu'ˆ c™tŽ de ces atteintes Žlectives, le reste du
tŽgument peut •tre le si•ge de taches ou de nappes ŽrythŽma-
teuses: cou et dŽcolletŽ, nuque, Žpaules, abdomen, fesses,
m e m b r e s .

L'oed•me atteint Žlectivement la face qui, de ce fait, peut
para”tre bouffie, moite, luisante, rŽalisant avec l'atteinte des
muscles faciaux le Çmasque d'alb‰tre d'OppenheimÈ. Le plus
souvent cependant l'oed•me reste limitŽ aux rŽgions pŽri-orbi-
taires et malaires. Ailleurs l'oed•me est gŽnŽralement circonscrit
et segmentaire. Il est mobile et variable d'un jour ˆ l'autre. Parfois
il prend l'allure du sclŽroed•me.

L'atteinte des muqueuses est frŽquente, aspects glacŽ, rouge,
parfois atrophique avec petites ulcŽrations et taches lichenoides.

SIGNES GƒNƒRAUX

La fi•vre gŽnŽralement modŽrŽe s'observe surtout dans les
cas aigus, mais la plupart des fois elle peut rester si discr•te
qu'elle passe inaper•ue.

L'amaigrissement est plus frŽquent, encore qu'inconstant,
parfois tr•s important et tr•s rapide.

Il semble que les signes gŽnŽraux soient souvent le plus
accusŽs dans les formes o• prŽdominent les lŽsions cutanŽes et
o• les signes de collagŽnose sont au premier plan. Parmi les
formes ˆ signes cutanŽs se recruteraient Žgalement la plupart
des cas aigus.

La tachycardie est habituelle et le pouls qui s'accŽl•re est
dissociŽ d'avec la tempŽrature.

FORMES CLINIQUES

Du point de vue Žvolutif, on distingue-deux: types extr•mes:
- la forme aigu‘ de Wagner-Unverricht, avec signes gŽnŽraux

francs, importantes douleurs et atteinte musculaire, lŽsions
cutanŽes plus ou moins Žvidentes, Žvolution rapide.

- la forme chronique de Petges o• l'Žvolution est lente, o•
il se constitue une atrophie musculaire progressive, des
rŽtractions, une infiltration sclŽreuse des muscles. C'est
dans cette forme que se rencontrent parfois les lŽsions
cutanŽes du type po•kilodermatomyosite.
Il existe de multiples formes de transition et dans la m•me

maladie peuvent se relayer phase aigu‘ et phase chronique. Les
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polymyosites sans signes cutanŽs Žvoluent rarement de fa•on
aigu‘, mais cette ŽventualitŽ existe indubitablement.

Les formes subaigu‘s et chroniques par contre sont bien plus
frŽquentes (17 des 41 cas de Eaton, 11 des 40 cas de Walton
et Adams) et pr•tent plus souvent ˆ des erreurs de diagnostic
et de pronostic. Ce sont elles qui Žvoquent m•me plut™t le
diagnostic de myopathie que celui de polymyositet les algies
musculaires sont rares et discr•tes, cest la diminution de force
en particulier de la ceinture pelvienne qui est le signe dominant.
Dans ces formes l'atteinte des muscles antŽrieurs du cou est
a u s s i c o n s t a n t e . ,

La tempŽrature est gŽnŽralement normale, 1 amaigrissement
discret ou absent. C'est encore parmi ces formes que le diag-
nosZ se discute avec la myasthŽnie, Žtant donne que la fati-
eabilitŽ musculaire peut dans certains cas etre prononcŽe et
que m•me la Prosfigmine peut avoir une action comparable ̂
relie exercŽe dans la myasthŽnie.

TnuUde de s'Žtendre sur toutes les formes qui ont ŽtŽ dŽcrites:
^̂ ''̂ êd'L̂ mlrur forme les aThXlgfeT"sont

laTion elle-m•me), polymyosite hŽmorragique on s associent au
flhfeau clinique des ! .̂ <i'< -̂mubculairŽs ‰ƒgfavuIll le
nrnnÏtic la forme calcifiante frŽquente chez l'enfant avec
d•nfit de' calcium dans le tissu cellulaire sous-cutanŽ, les ten
dons les muscles, les aponŽvroses, visualise aux rayons X.

Pourtant la forme la plus IntŽressante du point de vue
tbŽoriaue et pratique est certainement celle hee ̂  des lumeurs
maMnes Cette association se prŽsentŽ avec une frŽquence
Xnificative. La statistique de Williams pub ,Že en 1959 fait
Žtm X 500 cas de polymyosite releves dans la littŽrature dont
92 (15 3̂ ) avec fumeur maligne. Walton et Adams sur une
Statistique plus restreinte aboutissent a une proportion iden-
tiaue. Rowland rel•ve un pourcentage de 10,7 sur un lot de
282 patients. Il Žnum•re les localisations par ordre dŽcroissant
de frŽquence: cancer du sein, de 1 estomac, du poumon, de
l'ovaire, du syst•me rŽticulo-endotneiial, de 1 utŽrus, du vagin,
de la vŽsicule biliaire, du rectum, du colon, du rein, de la
prostate, les sarcomes, puis cancer de 1 oe.sophage et du pan
crŽas. Il rapporte des cas isolŽs en association avec un myŽlome,
une affection maligne de la parotide, de la thyro•de, du larynx.

Dans certains cas la tumeur est connue avant l'apparition
des signes de polymyosite. GŽnŽralement cependant l'inverse
est le cas et c'est gr‰ce ̂  une recherche minutieuse et systŽma
tique que la nŽoformation maligne est dŽcouverte. L'ablation
de la tumeur est suivie dans ))ltisieurs cas d'une rŽtrocession
remarquable du syndrome musculaire; la rŽcidive de la tumeur
d'une recrudescence.
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L'aspect clinique de ces cas associŽs aux tumeurs malignes
n'est gŽnŽralement pas diffŽrent des autres, nŽanmoins la prŽ
dominance du syndrome cancŽreux peut estomper quelquefois
la symptomatologie musculaire. Les polymyosites cancŽreuses
se groupent souvent parmi les cas ˆ potentiel Žvolutif ŽlevŽ
possŽdant une riche symptomatologie musculaire et cutanŽe.
Cependant les cas de polymyosite ÇpureÈ chez des sujets ayant
dŽpassŽ la cinquantaine ont de fortes chances d'•tre associŽs
ˆ une affection cancŽreuse. Le cancer est souvent reconnu ˆ
l'autopsie ou crŽe une complication emportant le malade (3 cas
sur 19 chez Degos).

ƒ V O L U T I O N

L'Žvolution clinique est extr•mement variable d'un cas ˆ
l'autre. Le pronostic des polymyosites est sŽrieux. S'il existe des
formes bruyantes pouvant aboutir ˆ la mort en quelques mois
ou m•me en quelques jours, il y en a d'autres tr•s nombreuses
qui spontanŽment ou sous l'influence de la corticothŽrapie,
bŽnŽficient d'une rŽmission plus ou moins compl•te. La gravitŽ
du syndrome initial semble dans la plupart des cas n'avoir que
peu d'influence sur la marche ultŽrieure de l'affection. Cette
Žvolution spontanŽe est d'ailleurs de plus en plus difficile ˆ
observer depuis l'av•nement de l'ACTH et de la Cortisone?
bien des cas prŽsentant des Žpisodes d'aggravation tels, que
moralement l'abstention d'une mŽdication indubitablement
efÞcace ne peut se justiÞer.

Ainsi, dans presque toutes les formes on peut dŽceler une
Žvolution irrŽguli•re avec des poussŽes et des rŽmissions. Leur
connaissance doit rendre circonspect dans l'ŽnoncŽ d'un pro
nostic. GŽnŽralement on peut dire que l'existence d'un syn
drome cutanŽ et a fortiori de manifestation de collagŽnose
aggravent le pronostic. A l'opposŽ les polymyosites isolŽes
auraient une mortalitŽ tr•s rŽduite (aucun cas de mort dans la
statistique personnelle de Walton et Adams parmi les cas de
polymyosite pure). Par contre les formes de polymyosites oedŽ
mateuses (type Bergouignan) conna”traient une Žvolution
rapide. Certains consid•rent que la mortalitŽ est plus grande
chez l'enfant, d'autres au contraire que le pronostic est nette
ment plus favorable chez celui-ci que chez l'adulte? la rapiditŽ
d'Žvolution est s”jrement moindre chez le vieillard.

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

D'autres auteurs insistent sur la frŽquence des paralysies
respiratoires, laryngŽes et pharyngŽes.

EXAMENS COMPLƒMENTAIRES

A) Les examens biologiques n'ont gu•re qu'une valeur d'orientation:
ainsi la vitesse de sŽdimentation est souvent normale mais semble gŽnŽrale
ment ŽlevŽe dans les cas tr•s Žvolutifs.

L'anŽmie est modŽrŽe, la leucocytose souvent discr•te avec polynuclŽose
et parfois Žosinophilie assez ŽlevŽe.

L'Žlectrophor•se montre avec un abaissement de l'albumine sŽrique une
ŽlŽvation des globulines portant sur les alpha-2 et les gamma; ces modifi
cations sont encore l'apanage des cas sŽv•res ou prŽsentant des manifesta
tions de collagŽnose par ailleurs.

Cette pauvretŽ des modifications biologiques s'oppose dans un certain
sens aux dŽr•glements profonds retrouvŽs dans les autres maladies du
collag•ne, en particulier lupus ŽrythŽmateux et pŽriartŽrite noueuse. La m•me
remarque se justifie pour l'analyse urinaire le plus souvent exempte d'ŽlŽ
ments pathologiques.

DiffŽrents auteurs attribuent une importance nettement supŽrieure au
taux d'activitŽ de certaines enzymes sŽriques, en particulier ˆ la sŽrum-
glutamique-oxalacŽtique-transaminase (SGCD et ̂  l'aldolase. La sŽrum-
glutamique-pyruvique-transaminase (SGPT) semble moins sensible pour
indiquer l'importance de la destruction musculaire. Ces tests permettent
surtout d'Žvaluer l'ŽvolutivitŽ du processus, mais sont aussi d'une certaine
utilitŽ en particulier pour diffŽrencier une affection musculaire primaire
d'une faiblesse et atrophie musculaire secondaire ˆ une affection neuro
logique.

Une apprŽciation analogue s'appliquerait ̂  la crŽatinurie. Normalement
la crŽatine (en dehors des grossesses et des menstruations) n'est retrouvŽe
dans les urines qu'ˆ l'Žtat de traces tout en Žtant ŽliminŽe sous forme de
crŽatinine (1 g et plus en 24 h). Dans les polymyosites les urines contiennent
de la crŽatine au taux ŽlevŽ de 0,250 et I g ou davantage en 24 h, taux
qui peut devenir supŽrieur ̂  celui de la crŽatinine. Lˆ aussi il semble qu'il
existe un parallŽlisme entre la gravitŽ de l'Žvolution et l'Žlimination des
c r Ž a t i n e s .

Relevons l'absence pratiquement constante de cellules de Margraves
et des signes constituant la triade du ÇphŽnom•ne LEÈ.

Par contre la posilivitŽ du test au latex ou celui de Rose-Waaier est
possible, mais leur frŽquence est ŽvaluŽe diffŽremment par les auteurs.

B) Signes ophtalmologiques:
On pourrait constater un oed•me du p™le postŽrieur, des nodules flo

conneux para-vasculaires gris‰tres et peu saillants, une oblitŽration distale
des vaisseaux rŽtiniens.

C) ælectrocardiogramme:

Des anomalies Žlectrocardiographiques sont tr•s souvent absentes ou
peu importantes: les modifications les moins rares sont des altŽrations non
spŽcifiques de l'onde T et parfois un hypovoltage du complexe QRS.
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D) UŽleciro-diapiostic de stimulation avec les courants galvaniques et
faradiques donne des rŽponses qualitativement normales et permet de ce
fait de situer l'affection dans le cadre des affections myog•nes, Žliminant
une affection neurog•ne.

E) LŽleciromyogramme:

Comme la plupart des investigations Žlectrophysiologiques, l'Žlectro-
myographie indique des dŽsordres fonctionnels, mais ne peut que rarement
•tre utilisŽe pour identifier un processus pathologique spŽcifique. Cet examen
apporte aussi de puissants arguments sur la nature musculaire de la maladie.
Il est susceptible d'orienter de fa•on importante le diagnostic vers une

polymyosite sans pouvoir cependant fournir une preuve de certitude.
F) C'est la biopsie musculaire qui, pratiquŽe dans de bonnes conditions,

fournit les arguments les plus dŽcisifs au diagnostic. Il est Žvident qu'une

biopsie musculaire unique ne sera suffisante que dans le cas o• elle rŽv•le
des modiÞcations pathologiques nettes.

11 est prŽfŽrable de ne pas la pratiquer au niveau d'un muscle dŽjˆ trop
atteint o• l'on risquerait de tomber sur une image d'atrophie tardive difficile
ˆ interprŽter, ni sur un muscle trop peu lŽsŽ o• l'on risquerait d'avoir un

aspect quasiment normal. Ne pas injecter l'anesthŽsique local dans la zone
m•me de l'excision pour ne pas dilacŽrer le tissu. Le prŽl•vement musculaire
devra •tre d'une taille suffisante: environ 2 cm de longueur sur 1 cm de
largeur et d'Žpaisseur, la grande dimension Žtant prise dans le sens des
fibres. Il sera immŽdiatement fixŽ sur un li•ge ou sur une lame de verre
de fa•on ˆ Žviter la rŽtraction. Comme fixateur le formol est prŽfŽrable au
liquide de Bouin.

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

Les lŽs ions su ivan tes se lon Barw ick e t Wa l ton on t Ž tŽ cons tamment
trouvŽes dans presque toutes les biopsies positives:

1) dŽgŽnŽrescence focale ou Žtendue, parfois avec vacuolisation d'une
Þbre muscu la i re ind iv idue l le ,

2) nŽcrose d'une partie ou d'une fibre totale avec phagocytose,
3) inŽgalitŽ frappante de taille des fibres musculaires dont certaines

sont atrophiques, d'autres au contraire Žpaissies,

4) plages de basophilie du sarcoplasme,

5) inÞltrats cellulaires du type inßammatoire qui sont interstitiels et
pŽr i -vasculaires, formŽs de lymphocytes, de plasmocytes et
d'histiocytes,

6) Þbrose interst i t iel le.

Le polymorphisme des signes histologiques, la juxtaposition de lŽsions
d'‰ge diffŽrent, donnent ˆ la coupe un aspect bariolŽ tr•s caractŽristique.

DIAGNOSTIC ET DIAGNOSTIC DIFFƒRENTIEL

Les Žtapes menant au diagnostic pourraient •tre Žtablies de
la fa•on suivante. Une fois con•ue la suspicion d'un processus
neuro-musculaire, il faudrait procŽder ˆ l'Žtude des enzymes
sŽriques, pratiquer un Žlectromyogramme et une biopsie muscu
laire. L'hypoth•se d'une atteinte du neurone moteur ou des
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nerfs pŽriphŽriques ŽcartŽe, le diagnostic se pose essentiellement
avec les myopathies dŽgŽnŽratives hŽrŽditaires et acquises; ces
derni•res peuvent aussi donner lieu a un deficit fonctionnel
imnortant et prŽsentent une topographie rhizo•nelique analogue
n 1 nolvmvosite. Dans quelques cas il savere extr•mement
diff̂ ile voîe impossible de diffŽrencier ces deux affections,

ˆ 1 examen histologique. On mesure toute I miportancememe a i ex ^ la recherche d une lesion cutanŽe
d une enqucte pfiŽnom•ne de Raynaud, de dou-
mŽme fugace de la n^sphagie. D'autres arguments militent
leurs musculaires, ^ J l'atteinte musculaire est plus glo-
en faveur des P"'y"'̂ ã̂pathies o• un ou plusieurs muscles
baie aue dans les my j x.xeirenŽs; les muscles du cou sont
peuvent •tre curieusxn e t epa g ̂  les myopathies,iniivciit atteints Ï qn ....ode Žmaillee de remi.ssions et de
Sutiotr est biett P'-;.̂ j;'%rais dans les myopathies. Le

ce OUI ne s oirser ) x|iniiner dans les formes ou la

&ÇÇiSrr,=ˆ,
Le problem 1 myasthcni m•me rester insoluble
quelques cas , . musculaire.. ̂ myasthŽnies sŽv•res, l'Žtudepagnera d Çtropĥ J Xmse importante des fibreslotr considŽrŽ qne , d u. e,ne^^ inflammatoire.
histologique infiltration ce" !  ̂ es certaines polynŽvriteshistoiopque | fUtration ce" !  ̂ es certaines polynŽvritesmusculaires une neurolo&qj^.^^_^^ p^nvent don-

Parmi les ^ topog''^^^l,:^lo2ie possible), ainsi que le
pseudornyopathiq ̂ '''dissociation albumino-cytologique
ner le ^ rdHain-BarrŽ plaines poliomyŽlites doulou.-
syndrome de V'7' .chidien) et f a'instailation s oppose au
du liquide cephalo-ra^^ ̂ ^p,diie
reuses dont 7nsite. cont assez faciles ˆ Žcarter,
diagnostic de ces aHecUon^ niusculaires infectieuses ouDans l'̂ "̂ 7̂?!ntres affec•u"''̂  Žlective dans sa topographie.- - c l a u t r e s m o i n s e i e " . r i i m i n . i t ” n . - ,

^^Trl”̂ rTr•actioi) au besoin la biopsie
' P - c o n Þ r m e l e

V < v ^ ^ x x - ^ ^ - t a s i l e S s p i r a l e s a ( m i o P k I i V U o R o r n l i o l m )
d i a g n o s t i c . D a n s l e s d e s l Ž s i o n s d Ž g Ž n Ž r a t i v e s a l R u ‘ s ,
la b iopsie restant ˆ l 'ar r i • re-p lan.
l a r Ž a c t i o n ” n t l a i n n i a t o i r i i . Ç n

Certains localisations muscuuiires (le kl maladie de Besnier-
Boeck en l'absence d'adŽnopafhies et de nodositŽs, sont parfois
Mbcrles ˆ diffŽrencier, mais lˆ encore la biopsie musculaire
permet de trouver les ŽlŽments caractŽristiques de la sarco•dose.

Les atteintes musculaires de la thyrŽotoxlcose sont parfois
difficiles ˆ Žcarter, en particulier chez les personnes d'‰ge mžr
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o• les signes de thyrŽotoxicose sont souvent peu prononcŽs.
Ici le test ˆ l'iode radioactif peut •tre utile. Rappelons qu'il existe
des formes de polymyosites qui semblent rappeler par certains
traits les affections appartenant ˆ la m•me famille des collagŽ-
noses: il s'agit en particulier de la sclŽrodermie, du lupus ŽrythŽ-
mateux aigu dissŽminŽ, des polyarthrites chroniques Žvolutives
et du rhumatisme articulaire aigu. Quelques auteurs ont m•me
offert dans leur classiÞcation une place aux formes de polymyo
sites associŽes ˆ l'une ou l'autre maladie du collag•ne. Pourtant
lˆ encore la symptomatologie clinique est gŽnŽralement suffisam
ment diffŽrenciŽe pour pouvoir faire la sŽparation et histolo-
giquement les lŽsions portent essentiellement sur le tissu intersti
tiel. la fibre musculaire n'Žtant en r•gle que peu touchŽe.

ƒ T I O L O G I E - PAT H O G ƒ N I E

Bien que les affections groupŽes sous le nom gŽnŽrique de
collagŽnoses semblent nosologiquement se prŽciser de plus en
plus, le rapport entre elles souffre d'un fait commun: l'absence
de donnŽes Žtiologiques certaines. 11 serait vain de vouloir Žnu-
mŽrer tous les agents incriminŽs dans le mŽcanisme des poly
myosites. Tous les germes ou ̂  peu pr•s ont ŽtŽ accusŽs et dans
quelques cas on a m•me cru pouvoir s'appuyer sur l'efficacitŽ
de l'un ou l'autre antibiotique. GŽnŽralement on n'admet plus
gu•re l'action directe d'un germe spŽcifique sur la fibre muscu
laire, mais si l'infection intervient, l'atteinte musculaire s'opŽrerait
de fa•on indirecte ˆ la suite de mŽcanismes immunologiques.

En fait la seule corrŽlation retrouvŽe avec une frŽquence
significative est l'existence de tumeurs malignes constatŽe
environ 5 fois plus souvent que chez les sujets normaux. Ici
encore les rapports entre ces deux affections sont loin d'•tre
Ž l u c i d Ž s .

La rŽpartition de la polymyosite dans les diffŽrentes couches
de la population n'oriente gu•re non plus vers un Žventuel
diagnostic Žtiologique. Elle se rencontre ˆ tout ‰ge (cas signalŽ
de 18 mois) avec peut-•tre une frŽquence accrue entre 45 et
60 ans. Le rapport selon les sexes est d'environ ^ du c™tŽ
masculin contre Yz de sexe fŽminin (Barwick et Walton). A l'‰ge
mžr les cas de polymyosites seraient beaucoup plus frŽquents
que la dystrophie musculaire progressive, mais cette derni•re
se retrouverait bien plus souvent chez l'enfant.

T H ƒ R A P E U T I Q U E

D n'est pas surprenant que cette affection sujette ˆ des rŽmis
sions spontanŽes ait vu s'offrir avec plus ou moins de succ•s
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un large arsenal thŽrapeutique dont rŽnumŽration serait fasti
dieuse. Signalons cependant l'efficacitŽ dans quelques cas de
la Prostigmine ce qui n'est pas sans crŽer quelques difficultŽs
en mati•re diagnostic diffŽrentiel d'avec les myasthŽnies.

En rŽalitŽ c'est l 'av•nement de l 'ACTH et des cortico•des
qui a rŽvolutionnŽ la thŽrapeutique. On peut utiliser soit
l'ACTH, soit l'un des cortico•des de synth•se, de prŽfŽrence ˆ
doses ŽlevŽes au dŽbut; puis diminution progressive jusqu'ˆ une
dose d'entretien variable d'un sujet ˆ l'autre. Les rŽsultats sont
souvent spectaculaires en ce qui concerne la disparition des
douleurs; la rŽcupŽration fonctionnelle est parfois compl•te. Les
cas florides, ̂  riche composante inflammatoire, obŽissent dans
l'ensemble tr•s bien. Dans d'autres cas l'amŽlioration n'est que
partielle, parfois nulle. Quant ̂  la poursuite du traitement, il
n'existe pas de r•gles prŽcises. La rechute apr•s cessation de la
corlicothŽrapie est frŽquente, le traitement devra donc se con
former en fonction de chaque cas. i a i u

n serait cependant judicieux de ne pas utiliser 9-alpha-
ßuoVhydrocortisone qui, par elle-seule, serait suceptible d en
t r a ” n e r d e s a m y o t r o p h i e s . , i

Ta recherche d une tumeur maligne riest pas sans va eur
thŽrawutique! car son exŽr•se ou son inadiat.on peuvent entra”
ner un̂rSression du syndrome musculaire.ner une reg bien qu encore obscur, est justifiŽ.

Le r™le des ant b jes incidents broncho-pulmonaires,
ne serait-ce que p P protŽines. Quelques auteurs

Le rŽgime f_vnrables des hormones anabolisantes,
ont mentionnŽ les formes y compris la physiothŽ-
La kinŽsithŽrapie sous sauvegarder les valeurs fonction-
rapie et l'orthopŽdie, ̂  lŽsŽ emp•che ou limite les con-
nelles du territoire "î ^̂ r̂'̂ .tions et favorise la rŽcupŽration
tractures ainsi que les g^ulaires atteints. Dans les cas
fonctionnelle des •^ouP^s ^^jifidelle peuvent devenir
graves des mesures de resp
n Ž c e s s a i r e s .

EN RƒSUMƒ

ã j. nolvmyosite chez lequel les
N o u s a v o n s r a p p o r t e u n c a s u Ž t a i e n t n e t s m a i s

signes cutanŽs (oed•me lilace P^*^ " , ¥ atteintes muscu-
fugaces (dermatomyosite). La ̂ ^P f̂ musculaire rapide etlaites Žtait tout ̂  fait typique, 1 ŽbauchŽes sous corti-
impressionnante. Des rŽmissions se son diagnostic a ŽtŽ
sone, mais elles n'ont jamais ete complete . bioosie
corroborŽ par l'Žlectromyogramme, confirrri P , . pŽriode
musculaire. Le malade est dŽcŽdŽ subitement e p P
d'amŽlioration sans que la cause immŽdiate de m P
dŽterminŽe avec certitude: nouvelle embolie pulmonaire ou mort
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cardiaque? (l'atteinte myocardique par le m•me processus patho
logique Žtant assez probable dans notre cas). Tout ce tableau
clinique, au fond simple et typique, a ŽtŽ gravement compliquŽ
par l'intercurrence de phlŽbites et d'embolies rŽcidivantes.
Aucun signe de nŽoformation n'a ŽtŽ dŽcelŽ. Pourtant, compte
tenu de la frŽquence des nŽoplasmes associŽes aux polymyosites
ˆ cet ‰ge et eu Žgard aux pb Žbites rŽcidivantes, une telle Žven
tualitŽ ne nous para”t nullement exclue, malgrŽ nos investiga
tions. Le contr™le post-mortem fait malheureusement dŽfaut.

Quelques particularitŽs restent cependant ̂  relever:
- L'importante positivitŽ du test au latex qui est signalŽe seu

lement dans un nombre restreint de cas-,
- La polynuclŽose qui depuis le dŽbut Žtait constamment

ŽlevŽe de fa•on importante, et dont la chute vers la fin a
co•ncidŽ avec une apparente amŽlioration clinique;

- L'hypersudation extr•mement profuse.
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