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Introduction

La Dermatomyosite Amyopathique (DMA) constitue une entite rare, de description récente et reputée de mauvais
pronostic. La présence d’auto-anticorps anti MDA-5 serait associeée a une augmentation du risque de survenue de
pneumopathie interstitielle diffuse (PID) rapidement progressive engageant le pronostic vital. Nous rapportons
I’observation d’une patiente présentant un syndrome dermato-pulmonaire associ¢ aux auto-anticorps antt MDA-5 dont
I’évolution a été rapidement fatale.

Observation

Une patiente de 43 ans, non fumeuse et sans antécédents medicaux ni1 comorbidités, avait consulte pour une dyspnee
d’aggravation progressive evoluant depuis 4 mois. L’examen somatique a mis en ¢vidence la présence d’un ¢rythéme
héliotrope des paupieres et du décolleté, des papules de Gottron en regard des articulations métacarpo-phalangiennes et
inter-phalangiennes proximales et un signe de la manucure. La patiente ¢tait dyspneique au repos et 1’auscultation
pulmonaire avait révele la présence de rales crépitants bilatéraux des bases pulmonaires. Le reste de 1’examen clinique
¢tait normal avec notamment 1’absence de fievre et de déficit au testing musculaire. Le bilan biologique a montré un
syndrome inflammatoire modere avec un taux normal des enzymes musculaires. L'enquéte infectieuse ctait negative.
L’¢lectromyogramme n’a pas montre de syndrome myogene et la biopsie musculaire ¢tait normale. La biopsie cutance a
confirme la dermatomyosite suspectee cliniquement. L’1imagerie thoracique a montré une pneumopathie interstiticlle non
specifique. Les explorations fonctionnelles respiratoires ont objective un syndrome interstitiel severe. Parmi les auto-
anticorps associes aux myosites, seuls les auto-anticorps anti MDA-5 ¢taient revenus positifs. Le diagnostic de DMA
associce a des auto-anticorps antt MDA-5 compliquée d’une PID ¢tait retenu. Un traitement d’attaque par methyl-
prednisolone intraveineux en bolus de 15mg/kg/; pendant 3 jours, relaye par la prednisone orale a 1mg/kg/j et associ¢ a
des cures mensuelles de cyclophosphamide intraveineux a ¢té istaure. Six semaines plus tard, la patiente s’est présentee
avec un syndrome de detresse respiratoire aiglie ayant necessite son admission en réanimation. Un bilan complet a
permis d’€carter une origine infecticuse et une embolie pulmonaire. L'utilisation des immunoglobulines intraveineuses
associee a la ventilation artificielle n’a cependant pas réussi a freiner 1’¢évolution defavorable et le déces est survenu au
bout de 3 jours.

Erythéme héliotrope des paupiéres Papules de Gottron en regard des articulations métacarpo- TDM thoracique coupe axiale: aspect de
phalangiennes et inter-phalangiennes proximales avec signe pneumopathie interstitielle diffuse
de la manucure.

Discussion

La DMA est une entit¢ extremement rare de dermatomyosite, caractérisée par des lesions cutanees tres ¢vocatrices de
dermatomyosite sans atteinte musculaire aux examens clinique, biologique, ¢léctrique, radiologique et histologique,
pendant au moins 2 ans suivant l'apparition des l¢sions cutanees. Sont exclus de cette entite, les malades ayant recu un
traitement 1mmunosuppresseur pouvant masquer 1’expression clinique ultérieure d’une ¢ventuelle atteinte musculaire.
[’atteinte pulmonaire au cours de la DMA est rare. La survenue d’une PID grave, hypoxémiante et rapidement
progressive semble €tre associee a une categorie specifique d’auto anticorps : Ac anti MDA-5 également appeles anti
CADM -140. La présence de ces auto-anticorps represente le determinant principal du pronostic péjoratif de ces DMA.
La mortalit¢ est importante puisque 20 a 35% des patients decedent au cours des 6 premiers mois de la maladie. Des
auto-anticorps antt MDA-5 seraient ¢galement presents chez 10% des patients atteints de dermatomyosite avec atteinte
musculaire clinique, et seraient alors associeés ¢galement a une PID rapidement progressive. Le traitement des PID
associces aux DMA reste mal codifie, faute d'essais cliniques de bonne qualit¢. L'introduction rapide de la
corticoth¢rapie et des immunosuppresseurs ne permet pas toujours de fremner I'évolution fulminante des atteintes
pulmonaires graves survenant dans ce contexte.

Conclusion

Cette observation 1llustre un syndrome dermato-pulmonaire associ¢ aux auto-anticorps antt MDA-5 qui constitue une
entite rare, reccemment 1dentifice, de pronostic pejoratif et representant un challenge diagnostique et theérapeutique du
fait de la rapidite et la gravit¢ de 1’atteinte pulmonaire. La recherche précoce des anticorps specifiques des myosites est
indispensable pour le diagnostic et le pronostic et permet d'envisager a court terme une prise en charge thérapeutique
adaptee.
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