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LISTE DES SIGLES ET
ABREVIATIONS

AAS : Auto-anticorps Associés a la Myosite

Ac - Anticorps

ACR : American College of Rheumatology

ALAT : Alanine Aminotransférase

ARN . Acides RiboNucléiques

ARNTt : Acides Ribonucléiques de Transfert

ASAT : Aspartate Aminotransférase

ASM . Auto-anticorps Spécifique de la Myosite

AZA . Azathioprine

CAM : Complexe d’Attaque Membranaire

CHD-zC : Centre Hospitalier Départemental Zou Collines

CHUD-OP . Centre Hospitalier Universitaire Départemental Ouémé
Plateau

CHUZ-AS : Centre Hospitalier Universitaire de Zone Abomey-Calavi/So-

Ava
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CMH

CNHU-HKM

Dc

EMG

ENMC

EULAR

GGT

HMG-CoA

IBM

IMNM

JDM

LDH

MIlI

MIS

MNAI

MPI

Liste des sigles et abréviations

: Complexe Majeur d’Histocompatibilité

Centre National Hospitalier Universitaire  Hubert
KOUTOUKOU MAGA

: Diagnostic

: Electromyogramme

: Europoean Neuro Muscular Center

: European League Against Rheumatism

: y-glutamyl Transpeptidase

. HydroxyMeéthylGlutaryl-CoA

: Myosite a inclusion traduit de Inclusion Body Myositis
: Myosite nécrosante a médiation immunitaire

Dermatomyosite  juvénile  traduit de  Juvenile

Dermatomyositis
. lactate déshydrogénase

. Myopathies inflammatoires idiopathiques, : Myopathies

Inflammatoires Idiopathiques

: Myosites a Inclusion Sporadique traduit de sporadic inclusion

body myositis
: Myopathies Nécrosante Auto-Immune
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Introduction

INTRODUCTION
Les myopathies inflammatoires idiopathiques (MIl) sont des maladies auto-

immunes qui se caractérisent par une inflammation chronique des muscles
squelettiques. D'autres organes sont souvent touchés, notamment la peau, le cceur,
les articulations, le tractus gastro-intestinal et les poumons. C’est un groupe
hétérogene de connectivite qui englobe la dermatomyosite (DM), la polymyosite
(PM), la myosite de chevauchement (OM) incluant le syndrome des anti-
synthétases, la myosite a inclusion sporadique (IBM) et la myopathie nécrosante
auto-immune (MNAI) [1-3]. C’est une affection rare avec une incidence allant
jusqu'a 19 pour 1 000 000 personnes-années chez les adultes et jusqu'a 4 pour 1
000 000 personnes-années chez les enfants. Sa prévalence est de 0,55 a 11,49 pour
100 000 personnes [4-6]. Malgré sa rareté, les MII ont un impact significatif sur

la qualité de vie des patients et leur productivité au travail [7-9].

La pathogénese des myopathies inflammatoires idiopathiques est multifactorielle,
complexe et incompletement comprise impliquant des mécanismes génetiques,
environnementaux et immunitaires [10]. Les myopathies inflammatoires
idiopathiques sont souvent évoquées devant un syndrome myogéne ou une
atteinte cutanée dans la dermatomyosite[11]. La confirmation diagnostique se fait
par la recherche des auto-anticorps spécifiqgues et/ou I’examen
anatomopathologique de la biopsie musculaire. La prise en charge thérapeutique
implique l'usage de corticoides, parfois combinés a des immunosuppresseurs,
ainsi gque la prescription de séances de kinésithérapie [12]. Les associations au
cancer, les complications infectieuses, les atteintes cardiaques et pulmonaires sont
les principales causes de déceés chez les patients ayant une myopathie

inflammatoire idiopathique [13,14].

Au Bénin, il n'y a pas eu d'études approfondies sur les MII et le profil clinique et

1’évolution n’ont pas été analyses. Cela peut limiter la qualité de la prise en charge
1
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Introduction

de ces maladies. Notre étude portera sur les aspects cliniques et évolutifs des Ml
au Bénin. Pour mener a bien ce travail, nous nous sommes assignés comme

objectifs :

Objectif géneral :
Etudier les aspects épidémiologiques, cliniques et évolutifs des myopathies

inflammatoires idiopathiques au Bénin.

Objectifs specifiques :

o Déterminer la fréquence des myopathies inflammatoires idiopathiques au
Beénin

e Décrire les manifestations cliniques des MII au Bénin
e Décrire les manifestations paracliniques des MII au Bénin

e Décrire I’évolution clinique des MII au Bénin

Profil clinique et évolutif des myopathies inflammatoires idiopathiques au
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1. GENERALITES

1.1. DEFINITION
Myopathies inflammatoires idiopathiques : Les myopathies inflammatoires
idiopathiques (MI1), collectivement appelées myosite, sont un groupe hétérogene
de troubles qui se caractérisent cliniquement par une faiblesse musculaire
chronique et une faible endurance musculaire et par des infiltrats de cellules

inflammatoires dans le tissu musculaire [15].

1.2. HISTORIQUE

Au cours des cing dernieres décennies, les chercheurs et les cliniciens ont lutté
pour definir et séparer au mieux les MII des autres affections, qui présentent des
caractéristiques cliniques, de laboratoire et pathologiques similaires, afin d'obtenir
un groupe de patients plus homogéne pour les études cliniques et de laboratoire
[15].

L’une des premicres descriptions de myopathies inflammatoires a été faite par le
Dr Potain a Necker. A la fin du XIXe siécle, il décrivait le cas d’une femme
présentant un déficit moteur d’installation subaigiie et des manifestations cutanées
a type d’érythéme lilacé des paupiéres. Cette description clinique correspondait
au diagnostic de dermatomyosite. A cette méme époque un médecin Germanique,
le Dr Wagner, rapportera successivement deux cas trés évocateurs de myopathie
inflammatoire caractérisée par la présence de cellules inflammatoires dans le tissu
musculaire de plusieurs groupes musculaires. En I’absence d’agent infectieux

pathogene documente il définit une nouvelle entité qu’est la polymyosite [16].

Suivront de nombreuses autres descriptions de polymyosites au début du XXe
siecle. En 1975, dans le New-England Journal of Medecine les médecins Peter et
Bohan, établissent une définition et une classification des myopathies

inflammatoires (Tableau XXII1). La définition repose sur des criteres cliniques et
4
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paracliniques de myopathie : déficit musculaire bilatéral proximal et symétrique,
présence ou non de signes cutanés, élévation des enzymes musculaires et
syndrome myogene sur I’électromyogramme. Cette classification simple a été la
plus utilisée jusqu’a ce jour, pour autant elle présente une limite majeure : les deux

entités définies sont inhomogeénes [16].

La polymyosite définie par Peter et Bohan ne permet pas d’isoler la myosite a
inclusions. La myosite a inclusions, une entité particuliere de par sa présentation
clinique, sa physiopathologie et son évolution a été identifiée dans les années 1970
[16]. Sur la base d'observations personnelles, Dalakas a proposé une modification
des critéres de Bohan et Peter pour PM/DM, mais a également ajouté des critéres
pour les myosites a inclusions et identifié d'importantes caractéristiques de biopsie
musculaire qui pourraient distinguer ces troubles [15]. En 1995, Griggs et al ont
publiés des critéres diagnostiques (Tableau XXVII) sur la myosite a inclusion,
mettant en exergue les anomalies histologiques pour le diagnostic de certitude
[17].

La prochaine publication importante en lien avec les criteres de classification des
MII a été réalisée au Japon (Tableau XXVIII). Bien que ces critéres aient
I'avantage d'avoir eté élaborés par une équipe multidisciplinaire nationale,
certaines des limites étaient que les évaluateurs avaient des degrés variables
d'expérience et de formation dans I'évaluation de la myosite, de sorte que la
cohérence de I'évaluation et I'exhaustivité des questionnaires étaient incertaines
[15].

En 2003, les critéres diagnostiques ont été revus lors du 119e Europoean Neuro
Muscular Center (ENMC) Workshop (Tableau XXV et Tableau XXVI). En plus

d’isoler la myosite a inclusions, cette classification définie une nouvelle entité ;

les myopathies nécrosantes auto-immunes. Elle se caractérise sur le plan

5
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histologique par I’importance des fibres musculaires en nécrose et la faiblesse ou

I’absence d’inflammation musculaire [16].

En 2017, une nouvelle classification émane d’un groupe international d’experts.
Elle est dite classification « EULAR/ACR », pour European League Against
Rheumatism et American College of Rheumatology, les deux sociétés savantes
sous 1’égide desquelles elle a été élaboree (Tableau XXII). La sous-classification
est effectuée a I'aide d'un arbre de classification (Figure 25) permettant de classer
en polymyosite (myosite nécrosante a mediation immunitaire) myosite a corps
d’inclusion, dermatomyosite amyopathique, dermatomyosite et myosite juvénile
autre que la dermatomyosite juvénile, dermatomyosite juvénile [18]. Il existe un
calculateur en ligne disponible sur ce lien :

http://www.imm.ki.se/biostatistics/calculators/iim

Une équipe indienne a comparé les performances des classifications de Peter et
Bohan et EULAR/ACR 2017. Les performances diagnostiques des criteres de
Peter et Bohan se sont averées plus élevées que celles de 'lEULAR/ACR 2017
pour la myosite, en particulier avec des résultats complets de biopsie musculaire,
bien que la classification de Peter et Bohan ait surpassé 'EULAR/ACR 2017 pour
la dermatomyosite et la dermatomyosite juvénile, tandis que les deux
classifications ont montré des performances médiocres dans les cas de

polymyosite. [19].

Une nouvelle classification, élaborée par une équipe de 1’Institut de Myologie en
2018 distingue quatre types de myosites sur des criteres cliniques, mais aussi
sérologiques grace au dosage de différents auto-anticorps des myosites (myosites
a inclusion, dermatomyosite, myopathie nécrosante auto-immune, syndrome des
anti-synthetases) [20]. Avec les données sur les auto-anticorps specifiques, la

polymyosite est aujourd’hui un diagnostic d’exclusion[21].
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La classification des MII évolue d’année en année et reste débattue. A ce jour, on
distingue 5 principaux types de myosites : la dermatomyosite (DM), la myosite a
inclusions, la myopathie nécrosante auto-immune, la myosite de chevauchement,

incluant le syndrome des antisynthétases, et la polymyosite (PM).[11,22-24]

1.3. EPIDEMIOLOGIE

Les myopathies inflammatoires idiopathiques sont des maladies rares dont
I'incidence dans son ensemble variait de 1,16 a 19/million/an et leur prévalence
variait de 2,4 a 33,8 pour 100 000 habitants selon une revue systématique en 2014
[25]. En Afrique, des taux d'incidence d'environ 7,5/1 000 000 années-personnes
et de 1,2/1 000 000 années-personnes ont eté estimés pour la dermatomyosite
(DM), tandis que la polymyosite (PM) avait un taux d'incidence de 8,8/1 000 000
années-personnes. Des estimations de prévalence de 11,49/100 000 et 11/100 000
(intervalle de confiance a 95 %, 0-32) ont éte fournies pour les MlI et le sous-
type PM, respectivement. L'age moyen au moment du diagnostic variait de 7,9 a
57,2 ans et 50 a 100 % des patients étaient des femmes. Les principaux sous-types
de MII apparus a I'age adulte étaient la DM (21 % a 93 %) et la PM (12 % a 79
%), tandis que le sous-type juvénile le plus courant était la DM juvénile (5,8 % a
9 %). L'atteinte des muscles squelettiques (56 % a 100 %) était la principale
caractéristique de la maladie, et l'cesophage ¢tait l'organe interne le plus
frequemment touché (6% a 65,2 %). Les anticorps anti-Jol/histidyl ARNt
synthétase (7 % a 100 %) et anti-Mi2 (17 % a 45 %) étaient les anticorps
spécifiques de la myosite les plus fréquents. La mortalité précoce était élevée (7,8
% a 45 %) et les principales causes de déces étaient les infections, les cancers et

les Iésions organiques dans les domaines respiratoire et cardiovasculaire [5].
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1.4. ETIOPATHOGENIE
1.41. FACTEURS ETIOLOGIQUES

La pathogenése des MII est caractérisée par I'activation du systeme immunitaire
par des declencheurs environnementaux chez des sujets genétiquement

prédisposés [26].
1.4.1.1 FACTEURS DE RISQUE ENVIRONNEMENTAUX

Les agents infectieux (par exemple, le virus Coxsackie B, le cytomégalovirus et
la toxoplasmose, le SARS-CoV-2), ainsi que les médicaments et les vaccinations
ont été impliqués dans le développement des MII, bien que les études soient
souvent contradictoires. Les médicaments incriminés sont le D-pénicillamine, les
fibrates, les inhibiteurs de la HMG-CoA réductase, I'hydroxyurée, la L-
tryptophane et la toxine ciguatera. Les vaccins supposément liés a la myosite sont
le DTP (diphtérie-tétanos-coqueluche), le ROR (rougeole-oreillons-rubéole), le
BCG (Bacille Calmette-Guérin), les vaccins contre la grippe et I'népatite A/B
[27,28]. Plusieurs cas de MII ont été recensés dans les suite de la vaccination
contre le COVID-19 [29-36]. L'exposition professionnelle a la silice et a la colle
cyanoacrylate peut également étre associée a la myosite, de méme que la lumiére

UV, le chimérisme et la maladie du greffon contre I'n6te [27].

1.41.2 FACTEURS DE RISQUES GENETIQUES

Bien qu’aucun géne particulier n'ait été identifié comme la cause sous-jacente des
MII, des facteurs de risque génétiques y sont associés. Ceux-ci comprennent des
alleles HLA trouvés sur le chromosome 6 (plus spécifiquement HLA-DQA10501
et HLA-DRB10301). Des polymorphismes dans la région de codage du gene de
la tumor necrosis factor o (TNF-a) sont corrélés a une durée de la maladie plus

longue et a une gravité accrue[27].
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1.42. PATHOGENIE[21,27]

Les voies immunitaires adaptatives et innées sont impliquées dans le
développement des MII. Bien qu'il existe de nombreuses similitudes, PM et DM
présentent des phénotypes immunohistopathologiques distincts, ce qui suggere

que la pathogenése sous-jacente peut ne pas étre la méme.

Les myopathies nécrosantes a médiation immunitaire ont trés peu d'infiltrat
inflammatoire a la biopsie, la nécrose est le signe prédominant. Les mécanismes
immunitaires innés pilotent la pathologie y compris les cytokines pro-
inflammatoires telles que l'interleukine (IL)-1a, I'interféron (IFN) de type 1 et le
TNF-a. L'IL-1a peut persister en 1'absence d'autres infiltrats inflammatoires, ce
qui suggere qu'elle contribue a la faiblesse persistante méme aprés que
I'inflammation  soit maitrisée. Les antigénes du complexe majeur
d'histocompatibilité de classe 1 sont régulés positivement dans la MII en réponse
a I'IFN de type 1, une decouverte non observée dans les fibres musculaires
normales. Cette regulation a la hausse peut faire des fibres musculaires des cibles
pour les lymphocytes T cytotoxiques CD8+ et contribuer a la destruction des
fibres musculaires. La régulation positive précede les infiltrats lymphocytaires
dans les fibres musculaires lors de la biopsie. L'expression de I'antigéne du
complexe majeur d'histocompatibilité de classe 1 a une accentuation
principalement périfasciculaire dans la DM et le syndrome des antisynthétases

(ASS), mais a une distribution plus confluente dans la PM.

La dermatomyosite se caractérise par une vasculopathie des petits vaisseaux,
médiée par le complément. L'ischémie et les lésions musculaires résultent du
dépbt de complexes d'attaque membranaire C5b-9 autour des microvaisseaux.
Histologiqguement, il existe des infiltrats de cellules inflammatoires

mononucléaires (principalement des lymphocytes B et des lymphocytes T CD4+)

9
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au sein des fibres musculaires, distribués selon une distribution périvasculaire et
périfasciculaire. 1l existe généralement des signes de dégénérescence et de
régénération des fibres musculaires. La microangiopathie ischémique peut
entrainer une atrophie périfasciculaire des myofibrilles. La présence de
lymphocytes B et de lymphocytes T CD4+ suggere une pathogenese a médiation

humorale.

Les biopsies des patients atteints de PM présentent généralement des lymphocytes
T cytotoxiques CD8+ entourant les fibres musculaires non nécrotiques. Cette
apparence entraine la necrose et la régenération des fibres musculaires. La
microvascularisation reste intact et la présence de cellules B est extrémement rare.
Ces caractéristiques suggerent que la maladie est a médiation cellulaire. Les
lymphocytes T CD8+ et les macrophages se multiplient clonalement et
interagissent avec les fibres musculaires exprimant le complexe majeur
d'histocompatibilité de classe 1, entrainant des changements des fibres

musculaires dans I'endomysium.

Le syndrome de I'antisynthétase se caractérise par des anticorps antisynthétase qui
se lient directement aux synthétases d'ARN de transfert d'acides aminés, un
groupe d'enzymes qui catalysent la liaison d'un acide aminé spécifique a I’ARNt
apparenté pendant la synthese des protéines. Ces anticorps sont hautement
spécifiques des MII et peuvent étre détectés avant le début de la maladie. Les
anticorps antisynthétase sont les ASMs les plus couramment identifiés. lls sont
présents chez 35% a 40% des patients atteints de la M1 et présentent un phénotype

distinct.

L'IBM se caractérise par la présence d'un exsudat inflammatoire, a prédominance
endomysiale, ou les cellules inflammatoires entourent et envahissent focalement

les fibres musculaires non nécrotiques. Outre I'inflammation, I'1BM se caractérise

10
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par la présence de vacuoles bordées d'un matériau cytoplasmique membraneux
(vacuoles bordeées), de fibres atrophiques, ainsi que d'inclusions congophiles qui

peuvent étre intra- ou extra-vacuolaires [37].

1.5. ASPECTS CLINIQUES ET PARACLINIQUES
1.5.1. MANIFESTATIONS CLINIQUES[18,38]

Toutes les myopathies inflammatoires, a I'exception de la myopathie a corps
d’inclusion sporadique (IBM), se présentent avec une faiblesse proximale
symeétrique subaigué. Les signes fonctionnels dont les patients peuvent se plaindre
sont une difficulté croissante a se lever d'une chaise, a monter des escaliers, a se
laver les cheveux ou a étendre du linge. Il peut y avoir des myalgies associées.
Une faiblesse des muscles striés bulbaires ou cesophagiens peut également étre
présente. Il est donc important que les cliniciens s'enquierent des difficultés a
avaler, comme la toux aprés avoir avale, le fait de devoir avaler plusieurs fois ou
de boire de I'eau pour faire passer les aliments. Il est également important de
s'enquérir de la dyspnée et des symptomes d'apnée du sommeil (maux de téte
matinaux, bouche séche, somnolence diurne, sommeil non réparateur), car
I'nypoventilation nocturne est souvent la premiére manifestation d'une faiblesse
musculaire respiratoire. Une faiblesse primaire du diaphragme et des muscles
accessoires peut contribuer a I'insuffisance respiratoire chez les patients atteints

de myosite et nécessiter une ventilation assistee.

L’examen physique peut objectiver un syndrome myogene, soit un deficit moteur
proximal et bilatéral avec ou non le signe de tabouret (difficulté a se relever de la
position assise) une scapula alata (décollement des omoplates par paralysie des
grands dentelés), un déficit des fléchisseurs de la nuque. Une enquéte
systématique approfondie est importante pour détecter les associations extra
musculaires de myosite, notamment la maladie pulmonaire interstitielle (MPI1) et
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la maladie cardiaque, ainsi que pour dépister une possible malignité sous-jacente.

Les manifestations cliniques varient en fonction du sous-type de M.

15.1.1. DERMATOMYOSITE [1,38,39]

Les manifestations cutanées de la DM peuvent étre divisées en 5 catégories :

pathognomoniques, hautement caractéristiques, caractéristiques, plus courantes

chez les DM juvéniles et rares dans le DM.

La lésion pathognomonique de la DM est une éruption papuleuse violacée
sur les articulations meétacarpo-phalangiennes et interphalangiennes,

appelée papules de Gottron (Figure 1).

Les lésions hautement caracteristiques comprennent une décoloration
pourpre des paupieres (éruption héliotrope) (Figure 2 et Figure 3)

accompagnée d'un cedeme périorbitaire.

Les lésions caractéristiques comprennent une éruption érythémateuse sur
les surfaces extenseurs des coudes, des articulations des doigts, des genoux
et des chevilles (signe de Gottron) (Figure 4 A), une éruption maculaire
érythémateuse sur le visage, le cou et la poitrine, appelée signe en V
(Figure 4 B) ou sur l'arriére du cou et des épaules (signe du chale), une
hyperkératose, une desquamation et une fissuration horizontale des
paumes (Figure 5 A), des télangiectasies péri unguéales (Figure 5 B), un
érytheme facial en papillon (Figure 5 C) et des cuticules épaisses et
déformées. Ces lésions sont photosensibles et sont généralement

prurigineuses.

Les lésions plus courantes chez les DM juvéniles (JDM) comprennent la

calcinose cutanée, qui se développe sur les points de pression.

12

Profil clinique et évolutif des myopathies inflammatoires idiopathiques au

Bénin de 2013 a 2023



Généralités

e Les rares trouvailles dermatologiques comprennent l'alopécie non
cicatricielle, I'érythrodermie, les lésions vésiculo-bulleuses, la vascularite

leucocytoclasique et la livedo réticulaire.

Les éruptions cutanées héliotrope et autres signes cutanés tels que le signe de
Gottron et le signe de chéle sont généralement érythémateux chez les Caucasiens,
mais violacés ou hyperpigmentés chez les Africains, ce qui peut donc les rendre

moins distincts.

La majorité des patients atteints de DM developperont une myopathie dans les 6
mois suivant les changements cutanés. Une petite proportion de patients (<20 %)
ne développant pas de faiblesse musculaire clinique est appelée DM

amyopathique.
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Figure 1 : Papules de Gottron, des papules rouges ou violettes apparaissant sur les
articulations des doigts, les articulations interphalangiennes et d'autres surfaces
extenseurs [40]
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. Source: IMACS

Figure 2 : L'éruption cutanée en héliotrope est une eruption rouge ou violette sur
les paupieres supérieures et parfois autour de 1'ceil [15]

Figure 3: Eruption cutanée en héliotrope chez une jeune fille [39]
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Figure 4 : Manifestations dermatologiques de la myosite [1]

(A) Signe de Gottron, une éruption érythémateuse sur les surfaces extenseurs des
coudes, des articulations interphalangiennes, des genoux et des chevilles dans la
dermatomyosite. (B) Signe en V, une décoloration en forme de V érythémateuse

qui apparait sur le cou et la partie supérieure de la poitrine dans la dermatomyosite
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Figure 5 : Les manifestations dermatologiques des myosites [1]
(A) Les mains du mécanicien sont des lésions hyperkeératosiques associées a la

DM. (B) Les télangiectasies des replis de I'ongle et I'érythéme péri unguéal chez
les patients atteints de DM. (C) plaque érythémateuse en forme de papillon,

éaalement connue sous le nom d'éruption malaire, retrouvé dans la DM
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1.5.1.2. POLYMYOSITE

La polymyosite est définie comme une myopathie proximale subaigué qui évolue
vers une faiblesse musculaire au fil des semaines ou des mois, affecte les adultes
mais rarement les enfants, et exclut ceux qui ont une éruption cutanée et les autres

myopathies. La polymyosite est aujourd’hui un diagnostic d’exclusion [1,41].
1.5.1.3. MYOPATHIE AUTO-IMMUNE NECROSANTE

La caractéristique principale des patients atteints d'IMNM est le syndrome
myogéne [42]. En dehors des atteintes musculaires, la maladie pulmonaire
interstitielle survient chez seulement 10 a 20 % des patients atteints de myopathie
anti-SRP et chez moins de 5 % de ceux atteints de myopathie anti-HMGCR [42].

1.5.1.4. MYOSITE A CORPS D’INCLUSION SPORADIQUE

La myosite a corps d’inclusion sporadique est cliniquement distincte des autres
myopathies inflammatoires idiopathiques. Les patients sont généralement plus
ages, plus souvent de sexe masculin, et présentent une apparition insidieuse d'un
motif spécifique de faiblesse, préférentiellement affectant les fléchisseurs longs
des doigts et les extenseurs du genou. Les symptbmes peuvent inclure une
augmentation des chutes, des difficultés a descendre les escaliers, a se lever d'une
chaise, a ouvrir des pots, une faiblesse a la préhension de la main et une perte de
dextérité des doigts. L'examen peut révéler une atrophie significative du
compartiment fléchisseur médial de I'avant-bras avec une faiblesse démontrable
de la flexion aux articulations interphalangiennes distales, y compris du
fléchisseur long du pouce (flexion du pouce). L'atrophie du quadriceps entraine
une faiblesse de I'extension du genou égale ou plus sevéere que la flexion de la
hanche. L'atteinte musculaire est plus asymétrique que dans les autres MlI, avec

le bras non dominant généralement plus gravement affecté. Jusqu'a 70% des
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patients développeront une dysphagie (occasionnellement, cela peut étre le
symptéme initial). Les patients peuvent également développer une faiblesse des
muscles respiratoires et des troubles respiratoires du sommeil nécessitant une
ventilation nocturne non invasive. L'insuffisance respiratoire survient
généralement a des stades avancés de la maladie. Les patients atteints d'IBM n'ont
généralement pas d'implication significative du muscle cardiaque ni de

manifestations extrasquelettiques de la maladie [38,43].

1.5.1.5. MYOSITES A CHEVAUCHEMENT (OM) INCLUANT LE
SYNDROME DES ANTISYNTHETASES (ASS)

Les myosites de chevauchement englobent un groupe de patients atteints de
myosite associée a une connectivite sous-jacente telle que le lupus érythémateux
systémique, la polyarthrite rhumatoide, la sclérodermie ou les connectivites
mixtes. Le tableau clinique est celui d'une connectivite multisystémique. Le
syndrome antisynthétase souvent dans le cadre de chevauchement est associé a
une constellation clinique de myosite, d'arthrite, de phénoméne de Raynaud, de
pneumopathie interstitielle et de mains mécaniciennes (hyperkératose et
fissuration de la peau palmaire) (Figure 6) [38]. Une atteinte similaire au niveau

des pieds appelée « les pieds du randonneur » peut y étre associee [44].
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Figure 6: La main du mécanicien[45]

Figure 7: Pied du randonneur[46]
1.5.1.6. MANIFESTATIONS EXTRAMUSCULAIRES

Les troubles de déglutition sont fréquents dans la myosite a inclusions, et
surviennent dans les formes séveres ou évoluées dans les autres myopathies

inflammatoires. [47]

L’atteinte pulmonaire est fréquente, (17 a 36% des MII). Il peut s’agir d’une

atteinte pulmonaire directe (Pneumopathie interstitielle diffuse, hypertension
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artérielle pulmonaire, syndrome combiné de fibrose pulmonaire et d’emphyséme,
atteinte pleurale) ou de complications pulmonaires indirectes (infection, maladie
pulmonaire d'origine médicamenteuse, cancer, faiblesse des muscles respiratoires,
insuffisance cardiaque congestive, etc. ) [47,48]. Les signes cliniques évocateurs
sont une dyspnée a I'effort, une toux, une diminution de la tolérance a I'exercice,

un hippocratisme digital et une asthénie.

L’atteinte cardiaque est rare et souvent asymptomatique (5 a 20 %). Il peut s’agir
de troubles du rythme et de la conduction, dysfonction myocardique et péricardite.

L'incidence de I'épanchement péricardique est de 15 % [47,48].
1.5.2. MANIFESTATIONS PARACLINIQUES :

1.5.21 BIOCHIMIE

Les niveaux de créatine phosphokinase sérique (CPK) est souvent éleve.
Toutefois un niveau de CPK normal n’exclut pas le diagnostic. D'autres enzymes
musculaires, notamment l'aldolase, la myoglobine, la lactate déshydrogénase
(LDH), l'aspartate aminotransférase (ASAT) et I'alanine aminotransférase

(ALAT) peuvent également étre élevées [1].

1521 LESANTICORPS [1,37,43,49]

Les anticorps peuvent étre classés comme des auto-anticorps associés a la myosite
(AAM) ou des auto-anticorps spécifiques de la myosite (ASM). Le terme ASM
s'applique aux auto-anticorps trouvés principalement dans le sérum des patients
atteints de myosite, mais ils peuvent ne pas étre spécifiques a 100 % (Tableau I).
Les AAM, quant a eux, se rencontrent principalement dans d'autres maladies du
tissu conjonctif, mais sont parfois retrouves chez des patients atteints de myosite
(Tableau II). A I'exception de I'anti-155/140 (TIF-y et TIF-a) et anti-nucléaire
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matrix protein 2 (NXP2), les ASM sont associés a une diminution du risque de

malignité.
Tableau I: Auto-anticorps spécifiqgues aux myopathies inflammatoires
idiopathiques [42]
Type de Autoanticorps | Prévalence Caractéristiques cliniques
myosite
Syndrome des Anti-Jol 70% Meilleur pronostic Plus fréquemment
antisynthétases associé a la myosite qu’a la
pneumopathie interstitielle
Anti-PL7 10% Mauvais pronostic
Anti-PL12 15% Plus fréguemment associé a la
pneumopathie interstitielle qu’a la
myosite
Anti-EJ Anti-OJ | <2% -
Anti-KS Anti-
Z0O Anti-HA
Myopathies Anti-HMGCR 12-34% (63% | Peut étre associé au cancer Correle
nécrosantes auto quand prise avec I’activité de la maladie Bonne
immunes antérieure de | réponse au traitement (sauf pour les
statine) patients naifs de statine)
Anti-SRP 18-24% Correle avec ’activité de la maladie
Associé a la pneumopathie
interstitielle Mauvaise réponse au
traitement
Dermatomyosite | Anti-TIF1-y 13-38% Fortement associé au cancer
Anti-NXP2 17% Associé a une pneumopathie
interstitielle séveére et a des
ulcérations cutanées Correle avec
I’activité de la maladie Mauvais
pronostic
Anti-MDAS5 10% (40% Associé a une pneumopathie
chez la interstitielle sévere et a des
population ulcérations cutanées Correle avec
asiatique) I’activité de la maladie Mauvais
pronostic
Anti-SAE 7-8% Dysphagie sévére
Anti-Mi2 18-35% Bonne réponse au traitement
Myosite a Anti-CN1la 30% Seul autoanticorps décrit jusqu’a
inclusions présent
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Tableau Il: Fréguence et caractéristiques des autoanticorps associés a la myosite
[50]

Autoanticorps Fréquence au cours | Type histologique Association possible
des M1 (%)
Ro0-52 30 PM, DM, MI SS, GSJ, LES
R0-60/SSA 11 PM, DM, MI SS, GSJ, LES, PR
La/SSB 13 PM, DM, Ml SS, GSJ, LES, PR
Ku 23 PM SS, GSJ, LES
U1RNP 15 PM Syndrome de Sharp
PM-Scl 9 PM, MNAI SS, LES
Mitochondrie 10 PM CBP

MAI: myopathie inflammatoire idiopathique ; PM : polymyosite ; DM : dermatomyosite ; MNAI:
myopathie nécrosante auto-immune ; MI: myosite a inclusions ; SS : sclérodermie systémique ; GSJ:
syndrome de Gougerot-Sjogren ; LES : lupus érythémateux systémique ;

PR : polyarthrite rhumatoide. La liste des anticorps représentés n’est pas exhaustive.

1.5.2.2 HISTOPATHOLOGIE [1,51]

1.5.2.2.1. Dermatomyosite

La premiére caractéristique est le dép6t du complexe d'attaqgue membranaire
(CAM) autour des petits vaisseaux sanguins. L’atrophie musculaire et la
diminution de la densité capillaire sont observées a la périphérie du fascicule. Les
infiltrats inflammatoires dans la dermatomyosite consistent en des macrophages
péri-musculaires et péri-vasculaires, des cellules B et des lymphocytes T CD4+,
principalement des cellules dendritiques plasmacytoides. Des inclusions
tubuloréticulaires peuvent étre trouvées dans les artérioles et les capillaires

intramusculaires en microscopie électronique.
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Figure 8: Dermatomyosite (biopsie musculaire, coloration a I'nématoxyline et a
I'éosine) [51]

A Un vaste infiltrat inflammatoire au niveau du site périvasculaire. B Atrophie périfasciculaire
importante

1.5.2.2.2. Polymyosite

Les caractéristiques histologiques primaires de la PM sont la variabilité de la taille
des fibres, la présence de fibres nécrosées et régénérantes dispersees, ainsi que
des infiltrats cellulaires péri-vasculaires et endomysiaux. Cet infiltrat est constitué
de macrophages et de cellules T cytotoxiques CD8+ activées qui peuvent parfois
envabhir les fibres musculaires non-nécrosees qui expriment le CMH-1. Le manque
de spécificité de la PM en histopathologie est encore compliqué par le fait que
I'expression de surface du CMH-I n'est pas spécifique des MII et peut étre

observée rarement dans diverses dystrophies musculaires.
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Figure 9: Polymyosite (biopsie musculaire, coloration a I'hnématoxyline et a
I'éosine) [51]

A Un petit infiltrat inflammatoire endomysial entourant et envahissant une fibre musculaire saine. B
Fibres musculaires nécrotiques et régénératrices éparses. C L'antigene du CMH de classe | est
exprimé sur le sarcolemme de presque toutes les fibres musculaires

1.5.2.2.3. Myopathie auto-immune nécrosante

La caractéristique histopathologique est la présence de fibres musculaires
nécrotiques distribuées de maniéere aléatoire ainsi que de fibres a différents stades
de régénération, mais en I'absence ou en des infiltrats de cellules mononucléées
clairsemés. Les fibres nécrotiques peuvent étre envahies par des macrophages qui
constituent le type de cellules mononucléées prédominant, alors que les cellules
T et B sont pratiquement absentes. 'antigene du CMH de classe | n'est
généeralement pas exprimé sur le sarcolemme des fibres musculaires et, s'il est
présent, son expression est faible et focale. Le dépdt de CAM sur les vaisseaux

sanguins intramusculaires n'a été rapporté que dans quelques cas.
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Figure 10: Myopathie nécrosante a médiation immunitaire (biopsie musculaire,
coloration a I'nématoxyline et a I'éosine) : quelques fibres musculaires nécrotiques
envahies par des macrophages [51]

1.5.2.2.4. Myosite a corps d’inclusion sporadique

Dans la myosite a corps d’inclusion sporadique, la distribution et le profil
immunophénotypique des cellules inflammatoires sont constitués principalement
de macrophages et de cellules T CD8+ qui envahissent les fibres musculaires non
nécrotiques qui expriment I'antigene du CMH de classe | sur le sarcolemme. Outre
I'inflammation endomysiale, on observe des fibres musculaires non necrotiques
contenant une ou plusieurs vacuoles irrégulieres et de differentes tailles, la plupart
d'entre elles avec des depdts granulaires basophiles sur les bords (cerclés
vacuoles) ; des inclusions cytoplasmiques éosinophiles, généralement a proximité
ou dans les vacuoles ; des dépots amyloides intracellulaires uniques ou multiples,
genéralement dans des zones non vacuolées et rarement dans des vacuoles,
identifiés par une coloration au rouge Congo renforcée par fluorescence ;
anomalies mitochondriales consistant en un nombre accru de fibres rouges
irregulieres (fibres musculaires contenant une prolifération mitochondriale

excessive) et de fibres negatives pour la cytochrome C oxydase (COX).
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Figure 11: Myosite a corps d'inclusion sporadique (biopsie musculaire, coloration
a I'nématoxyline et a I'éosine) [51]

A, B Vacuoles cerclées et inclusions éosinophiles dans le cytoplasme de certaines fibres musculaires.
C La coloration au rouge Congo améliorée par fluorescence montre un dépdt amyloide dans une
vacuole. D (microscopie électronique) : plusieurs inclusions filamenteuses dans le noyau de la fibre
musculaire

1523 ELECTROMYOGRAMME (EMG)

Les caractéristiques EMG typiques des patients atteints de myosite sont :

e Une activité d'insertion et spontanée accrue avec des potentiels de
fibrillation, des ondes positives aigués et parfois des décharges pseudo-

myotoniques ou répétitives complexes,

e Des potentiels d'action de I'unité motrice polyphasiques (MUAP) de courte
durée et de faible amplitude,

e Des MUAP a recrutement précoce.
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Les muscles paravertébraux présentent les caractéristiques les plus
remarquables lors de I'examen EMG et devraient étre inclus systématiquement.
L'EMG aide a identifier les muscles récemment ou légérement atteints qui

peuvent étre les plus appropriés pour la biopsie.[1]
1524 IMAGERIE PAR RESONANCE MAGNETIQUE

Détecte I’atrophie, I’involution graisseuse et 1’inflammation avec une bonne
sensibilité sur les séquences STIR. Il y a de nombreux faux positifs car tout
cedéme donne des hypersignaux ; sa valeur diagnostique est insuffisamment

validée dans les myopathies inflammatoires [47].
1.5.3. FORMES CLINIQUES

1.5.3.1. DERMATOMYOSITES JUVENILES [41]

La DM chez les enfants est appelée Dermatomyosite Juvénile (JDM). L'éruption
cutanée, composeée d'une decoloration de la paupiére héliotrope et de papules de
Gottron, et la faiblesse musculaire proximale sont les manifestations les plus
courantes de la JDM. D'autres lésions qui surviennent plus fréquemment dans la
JDM comprennent des calcifications sous-cutanées, parfois extrudées a la surface

de la peau, entrainant des ulcérations et des infections.

1.5.3.2. MYOPATHIES INFLAMMATOIRES IDIOPATHIQUES
ASSOCIEES AUX CANCERS [41]

Il a eté rapporté et confirmé une association entre PM/DM et les maladies
malignes. Des études ont montré que la DM est fortement associée aux cancers
de l'ovaire, du poumon, du pancréas, de I'estomac, du cdlon et au lymphome non
hodgkinien, tandis que la PM est associée a un risque accru de lymphome non

hodgkinien, de cancer du poumon et de la vessie. JDM a un risque multiplié par
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16 de maladies malignes hématopoiétiques ou lymphoides. De plus, la maladie
maligne est plus courante chez les patients plus agés (>50 ans) et peut survenir
avant le début de la PM/DM, simultanément avec la PM/DM ou apres le début de
la PM/DM. L'absence d'autoanticorps spécifiques/associés a la myosite et la
positivité des anticorps anti-155/140, anti-SAEL, anti-TIF1-y et anti-NXP2 sont

associées a un risque élevé de CAM.

1.6. DIAGNOSTIC
1.6.1. DIAGNOSTIC POSITIF

Il existe plusieurs criteres de diagnostic des myopathies inflammatoires
idiopathiques. Allant des critéres de Peter et Bohan (Tableau XXIII) qui n’ont
tenues compte des dermatomyosites et des polymyosites aux critéres
EULAR/ACR 2017 (Tableau XXII et Figure 25) (disponible sur le lien
www.imm.ki.se/biostatistics/calculators/iim). Le diagnostic de myopathie
inflammatoire idiopathique doit étre evoqué devant les signes cliniques décrites
plus  haut, [D’élévation des CPK et/ou [Datteinte myogene a
I’électroneuromyogramme. La présence d’anticorps spécifique permet de retenir
le diagnostic. En absence d’anticorps specifique, on peut &tre amener a faire une
biopsie avec examen anatomopathologique pour confirmer le diagnostic. La
présence d’anticorps antisynthétases ou 1’association entre la dermatomyosite ou
la polymyosite a d’autres pathologies auto-immunes permet de faire le diagnostic

de myosite de chevauchement.

Les différentes classes de myopathies inflammatoires idiopathiques sont

regroupées dans le tableau-ci :
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Tableau I1I: Tableau comparatif des myopathies inflammatoires idiopathiques
Caracteéris | Dermatomyosite | Polymyosite | Myosite a | Myosite auto- | Syndrome des
tiques Inclusion immune anti-synthétases

nécrosante
Clinique Enfant et adulte | Adulte ++ Adulte>50 ans | Adulte ++ Femme adulte ++
(40-60ans) Faiblesse Faiblesse Faiblesse Faiblesse
Eruption cutanée, | musculaire musculaire musculaire musculaire
Atteinte proximale et | proximale proximale et | proximale
musculaire bilatérale (membres bilatérale Pneumopathie
proximale et pelviens+) ou | Atteintes interstitielle diffuse
bilatérale distale cardiaque et | Arthrite
Atteintes (membres pulmonaire Phénomeéne de
pulmonaires et thoraciques+), | possible Raynaud
articulaires uni ou Main du
possibles bilatérale mécanicien
progressive
Dysphagie
Pneumopathie
CPK Normale ou | Elevée 5-10N | Normale  ou | Trés élevée 10- | Normale ou élevée
élevée jusqu’a 50 Légerement 50N
N élevée moins
de 10N
EMG Myogéne Myogéne Myogéne Myogéne Myogéne
Biopsie Atrophie péri- | Présence de | Infiltrat de | Nombreuse Atrophie péri-
musculaire | fasciculaire fibres cellules fibres fasciculaire
Infiltrat nécrosées et | mononucléaire | musculaire Aspect de
inflammatoire régénérantes | s dans les | nécrotiques nécrose/régénératio
périvasculaire et | dispersées fibres comme n péri-fasciculaire
périmysial Infiltrat musculaires caractéristique | Expression  péri-
Dépét du | inflammatoir | non nécrotique | histologique fasciculaire de
complexe e Fibres anormale I’HLA de classe I
d'attaque (Lymphocyte | musculaire prédominante
membranaire S T) | vacuolées
(CAM) autour des | endomysial, | Dépdts
petits  vaisseaux | périmysial intracellulaires
sanguins et/ou de
périvasculair | tubulofilament
e amyloide de 15
a18 nm
ASM anti-Mi2, Non Anti cN-1A Anti-HMGCR | Anti-Jol (++), anti-
Anti-TIF1-y spécifique Anti-SRP PL7, PL12, EJ, OJ,
anti-MDAS5, anti- KS, Zo et YRS
NXP2, anti-SAE
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1.6.2. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL[52]

Les diagnostics différentiels sont nombreux, devant les atteintes musculaires, il
faut rechercher I’existence de myopathies mitochondriales, endocriniennes,
médicamenteuses, infectieuses, toxiques et métaboliques. Il est approprié de
s'enquérir des expositions aux toxines musculaires, notamment les
corticostéroides, la colchicine, I'nydroxychloroquine et l'alcool. Une histoire
familiale détaillée doit également étre prise en compte, a la recherche de toute
suggestion de trouble héréditaire tel que la dystrophie musculaire, ou de
neuropathies motrices proximales telles que I'amyotrophie spinale, bien que ces
derniéres soient généralement plus chroniques dans leur progression. En présence
de pneumopathies interstitielles, il faut éliminer les causes médicamenteuses,

infectieuses, environnementales et génétiques.

Les autres rhumatismes inflammatoires peuvent étre pris a tort pour une
myopathie inflammatoire lorsqu’il existe des myalgies, un cedéme musculaire a
I’IRM et des signes extramusculaires communs aux myosites (pneumopathie

interstitielle, syndrome de Raynaud).

1.6.3. DIAGNOSTIC ETIOLOGIQUE

La cause des myopathies inflammatoires idiopathiques n’est pas connue.

Cependant, les facteurs étiologiques de la maladie ont été décrits plus haut.

1.7. BASES THERAPEUTIQUES ET EVOLUTIVES
1.71. TRAITEMENT

1.7.1.1. BUTS

Les principaux buts du traitement sont d’éliminer I’inflammation, de restaurer les

performances musculaires, de prévenir la survenu d’atteinte d’autres Systémes
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organiques afin de réduire la morbidité et de restaurer une qualité de vie.
Cependant, il y a un manque de données robustes pour guider le traitement. La
plupart des études sont basées sur des données observationnelles ou sur de petits

essais randomisés controles [27,53].
1.7.1.2. MOYENS ET INDICATION

Le traitement en pratique clinique consiste en une thérapie corticostéroide, la
prednisone 0,5 a 1 mg/kg est généralement prescrite dans les cas lIégers, sur une
période de quatre a huit semaines avec surveillance des niveaux sériques de CK
et évaluation de la force musculaire, avant une diminution progressive ou l'ajout
d'un autre immunosuppresseur [54]. Des impulsions intraveineuses de
Méthylprednisolone (MP) 500 a 1 000 mg par jour pendant trois a cing jours sont
recommandées pour les cas plus graves associés a une incapacité fonctionnelle,
une dysphagie, une maladie pulmonaire interstitielle, des lésions cutanées
ulcérées ou une évolution rapide. Dans des cas encore plus dramatiques avec une
faiblesse significative (par exemple, des patients incapables de marcher sans
assistance), une atteinte respiratoire, une dysphagie sévere ou réfractaires au
traitement initial par corticostéroides, de [I'immunoglobuline humaine
intraveineuse (IV1g), a une dose de 2g/kg, répartie sur deux a cing jours, peut étre
utilisée. Les deux thérapies d'impulsion (MP et IVIg) peuvent étre répétées
mensuellement jusqu'a ce qu'il y ait une bonne réponse clinique, et dans certains
cas, pour maintenir la rémission. La durée totale du traitement n'est pas
consensuelle, mais la plupart des experts commencent une réduction progressive
des corticostéroides apres la rémission de la maladie, suivie d'une reduction
progressive des autres immunosuppresseurs, sur une période d'un a deux ans

suivant le contréle de la maladie [27,55].
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Pour éviter les rechutes lors de la réduction des corticostéroides, d'autres
immunosuppresseurs sont utilisés en complément. Les médicaments les plus
couramment utilisés sont I'azathioprine (2 a 3 mg/kg/jour), le méthotrexate (10 a
25 mg par semaine), le mycophénolate mofétil (2 a 3 g/jour) et la cyclosporine (3
a 5 mg/kg/jour). Le choix est principalement basé sur I'expérience du prescripteur
et le profil d'effets indésirables de chaque patient. La cyclophosphamide peut étre
utile chez les patients souffrant de pneumopathie interstitielle diffuse et d’une
myopathie sévere. Des agents immunobiologiques approuvés pour le traitement
d'autres maladies auto-immunes peuvent étre considerés dans les cas réfractaires.
Le plus couramment utilisé est le rituximab (anticorps anti-CD20) a une dose de
20/kg repartie sur 3 a 5 jours par mois sur 3 mois. Il semble étre efficace chez
certains patients atteints de dermatomyosite, de polymyosite ou de myosite auto-

Immune nécrosante [27,55].

Pour les patients atteints de IBM, il n'existe pas de traitement défini. Les études
disponibles n'ont pas démontré de bénéfice réel dans ['utilisation
d'immunosuppresseurs. Actuellement, I'immunoglobuline humaine intraveineuse
peut étre utilisée pour le traitement de la dysphagie. En plus du traitement médical,
I'exercice physique supervisé par un physiothérapeute est désormais recommandé
par les experts et fait partie de la prise en charge habituelle des patients atteints de
MII. Les programmes d'exercices physiques sous surveillance sont sdrs pour tous
les types de MII. Le patient doit étre encouragé a commencer une routine
d'exercices pour augmenter sa capacité aérobie, sa force, réduire son handicap et
favoriser une amélioration plus rapide. La physiothérapie est principalement
conseillée dans la phase aigué pour maintenir la pleine amplitude des mouvements
articulaires. Elle est encouragée lorsque les patients commencent a récupérer, et
une remission compléte n'est pas requise pour une thérapie active. Les
connaissances sur les MII sont en constante evolution, de sorte que les médecins
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traitants doivent se tenir informés pour mieux aider leurs patients atteints de ces

myopathies traitables [26,55].

Tableau IV: Principaux médicaments utilisés dans les myopathies inflammatoires
idiopathiques et effets secondaires[27,55-61].

semaine

Molécule Posologie Effets secondaires

Prednisone Cas légers : 0,5- Endocriniens : syndrome cushingoide, hypertension
1mg/kg/j artérielle, insuffisance surrénalienne, diabete.
Cas associés a une | Musculo-squelettiques : amyotrophie, ostéopénie,
incapacité nécrose aseptique osseuse.
fonctionnelle, une Gastro-intestinaux : douleurs abdominales,
dysphagie, une perforations et hémorragie digestive, pancréatite.
maladie pulmonaire | Ophtalmologiques : cataracte, glaucome.
interstitielle, des Psychiatriques : troubles de I’humeur, du sommeil, du
Iésions cutanées comportement, psychose.
ulcérées ou une Immunitaire : diminution de la résistance aux
évolution rapide : infections.
Impulsions Dermatologique : cicatrisation retardée, vergetures,
intraveineuses MP | atrophie cutanée
500 - 1000 mg/j

Méthotrexate 10 & 25 mg par Troubles digestifs : nausées, anorexie, diarrhée,

douleurs abdominales

Céphalée ; Aphtes buccaux.

Hépatotoxicité : hepatite

Réaction allergique

Infections (en cas de leucopénie).

Hématotoxicité : leucopénie, thrombopénie, anémie.
Manifestations rénales (trés rares) : insuffisance rénale.

Azathioprine

2 a 3 mg/kg/jour

Hépatotoxicité ; Hématotoxicité ; Infections ;
Pancréatite ; Cancer de la vulve

Mycophénolate
mofétil

2 a3 gljour

Hématotoxicité ; Infections ; Hépatotoxicité ; Cancer
de la peau, Crise d’¢épilepsie ;

Troubles digestifs : Douleurs abdominales ;
Hémorragie digestive

Cancer des ganglions

Ciclosporine

3 a5 mg/kg/jour

Hirsutisme ; Hypertension artérielle ; Céphalée ;
Tremblement ; Insuffisance rénale

Cyclophosphamide

500 a 750 mg par
mois sur 6 mois
dans les Ml
séveres et PID

Hématotoxicité ; Alopécie ; Infections ; Aplasie
médullaire ; Cystite ; Hématurie

Rituximab

29g/kg repartie sur 3
a 5 jours par mois
sur 3 mois

Prurit ; Alopécie ; Neutropénie fébrile ; Asthénie ;
Angiocedéme ; Infections ; Céphalée
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1.7.2. SURVEILLANCE ET EVOLUTION

La surveillance est clinique et paraclinique. La surveillance clinique passe par
I’évaluation de la force musculaire, la cotation des myalgies, et 1’évolution des
atteintes extramusculaires. La surveillance paraclinique passe par le dosage des

CPK, et des perturbations paracliniques initiales.

L’évolution peut étre favorable ou émaillé de complication. Les complications
peuvent étre liés a la maladie ou au traitement. Les complications liées a la
maladie sont essentiellement 1’atrophie musculaire, les atteintes pulmonaires,
digestives, cardiaques, les infections et la calcinose dans le cas de la
dermatomyosite. Les complications liées au traitement sont rapportées dans le
Tableau IV

1.7.3. PRONOSTIC

La majorité des patients répondent au traitement (60-88%) en dehors des cas de
myosites a inclusion naturellement résistants a la corticothérapie et aux
immunosuppresseurs [62,63]. La probabilité de survie des patients a 1, 5, 10 ans
étaient respectivement de 96%, 93-94,6% et 82,2-92% [27,62]. Les facteurs de
mauvais pronostic chez les patients atteints de PM/DM sont I'age avancé, le sexe
masculin, I'origine ethnique non caucasienne, la durée plus longue des symptomes
avant le diagnostic, I'IlLD, l'atteinte cardiaque, la dysphagie, le cancer, et les
anticorps sériques spécifiques de la myosite ,y compris la coexistence d'anticorps
anti-Ro52 et anti-Jol1, SRP [64].
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2. CADRE ET METHODE D’ETUDE
2.1. CADRE D’ETUDE

Notre eétude s’est deroulée dans les centres hospitaliers du Bénin plus précisément
dans leurs services de médecine interne, de dermatologie, de neurologie et de
rhumatologie. Les centres hospitaliers retenus ont été évalués en fonction de la
présence de spécialistes qualifiés capables de diagnostiquer et de prendre en
charge les cas de myopathie inflammatoire idiopathique, ainsi que de la
disponibilité des moyens diagnostiques essentiels. En outre, la consultation
préalable des médecins responsables des différents services a été entreprise afin
de confirmer la présence ou l'absence de cas confirmes. La Figure 12 indique les
départements de recrutement des malades ; ces départements sont colorés en vert.
Les services hospitaliers retenus par département sont indiqués dans le Tableau
V.

Tableau V: Sites de recrutements des malades

Département | Hopital Services
Littoral Centre National Hospitalier ~Universitaire  Hubert | Médecine
Koutoukou MAGA (CNHU-HKM) Interne

Rhumatologie
Dermatologie
Neurologie
Atlantique Centre Hospitalier Universitaire de Zone d’Abomey- | Médecine
Calavi/S6-Ava

Zou CHD Zou-Collines Médecine
Interne
Ouémé CHUD Ouémé-Plateau Médecine
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Figure 12: République du Bénin : zone de recrutement des patients ayant une
myopathie inflammatoire idiopathique.
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2.2. METHODE D’ETUDE
2.3. TYPE D’ETUDE

I1 s’est agi d’une étude multicentrique rétrospective descriptive, sur une période

de 10 ans et 9 mois, allant de Janvier 2013 a Septembre 2023.

2.4. PERIODE D’ETUDE

Notre étude s’est déroulée sur une période de 10 ans et 9 mois, allant janvier 2013
a Septembre 2023. La collecte des données s’est déroulée du 24 juillet 2023 au 26
octobre 2023.

2.5. POPULATION D’ETUDE

e Population source : tous les patients ayant consulté dans les sites de

recrutement des patients.

e Population cible : tous les patients ayant été pris en charge pour une

myopathies inflammatoire idiopathique.

2.6. CRITERES D’ELIGIBILITE

e Critere d’inclusion :

- Ont été inclus, tous les patients suivis entre janvier 2013 et Septembre
2023, chez qui un diagnostic de myopathie inflammatoire idiopathique
a été retenu en utilisant les criteres EULAR/ACR 2017
(Probabilité >90%) ou la présence d’auto-anticorps spécifique de la

myosite.
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e Critere de non inclusion :

- N’ont pas été inclus, les patients ayant une myopathie métabolique,
génétique, endocrinienne, toxique, infectieuse ou une maladie

neuromusculaire.
e C(ritére d’exclusion
- Dossiers introuvables, inexploitables ou illisibles.

2.7. ECHANTILLONNAGE

Nous avons procédé a un échantillonnage exhaustif. Tous les patients répondant

a nos critéres d’inclusion ont été systématiquement pris en compte.

2.8. DEROULEMENT DE L’ETUDE

Apres la rédaction du protocole d’étude, nous avons soumis une demande
d’autorisation a I’administration de chaque hopital abritant les services concernés
par notre étude. Une fois 1’autorisation administrative obtenue, une copie a été
adressée aux responsables de chaque service. Nous avons, consulté les registres
de consultations des patients et recensé les dossiers des patients ayant une
myopathie, puis nous avons consulté les dossiers des patients recensés afin de
déterminer et inclure ceux répondant aux critéres d’inclusion. Dans les services
n’ayant pas de diagnostic dans leurs registres de consultation et pour les périodes
sans registres bien renseigne, nous avons dépouillé systématiquement tous les
dossiers de consultation pour identifier et inclure les patients répondant aux
critéeres d’éligibilité. Nous avons ensuite rempli les fiches de collecte pour les
patients inclus. Nous les avons tous contactés pour nous présenter, les informer
du contexte, de la justification, du but de 1’étude, afin d’obtenir leurs accords et

pour compléter les informations manquantes dans leurs dossiers médicaux.
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2.9. VARIABLES ETUDIEES
29.1. VARIABLES SOCIO-DEMOGRAPHIQUES

Age, sexe, profession, ethnie, nationalité, localité de résidence (département),

niveau d’instruction.

2.9.2. VARIABLES CLINIQUES
- Variables li¢es a I’itinéraire thérapeutique :

o Délai de consultation (depuis le debut des symptomes), age de
début des symptomes, automédication, type d’automédication, le
recours a la médecine traditionnelle, nombre de centre parcouru,

le type de professionnel consulté, localité de traitement.
- Variables liées aux antécédents :

o Antécédents personnels : maladies auto-immune, HTA, Diabéte,

cancer, prise de statine.
o Antécédents familiaux : maladies auto-immune (degré de parenté
s’il y a lieu)
- Variables liées aux signes cliniques :
o Signes fonctionnels : difficulté a soulever les bras, difficulté a se

lever, sensation de faiblesse musculaire, difficulté a la marche,

fatigabilité a I’effort, dysphagie, éruption cutanee.

o Signes géenéraux : asthénie, Amaigrissement, Anorexie, Fievre,

IMC, Pression artérielle, frequence cardiaque

o Signes musculaires : faiblesse musculaire, Myalgie, Atrophie

musculaire, caractéristiques de force musculaire (Intensité a MO,
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M1, M3, M6, M12, symétrie du déficit initial, prédominance

proximale ou distale)
o Signes dermatologiques :

= Pathognomonique de la dermatomyosite : Papule de

Gottron,

= Caractéristiques de la dermatomyosite : Erytheme

héliotrope, cedéme péri orbitaire

= Caractéristiques de la dermatomyosite : Signe de Gottron,
Erytheme héliotrope, cedéme péri orbitaire, Signe en V,
Signe de chale, hyperkératose, desquamation et fissuration
horizontale des paumes, télangiectasies péri unguéales,

cuticules épaisses et deformeées, photosensibilité, prurit.

= Caractéristique du syndrome des anti synthétases : Main du

mécanicien,

= Leésions rares : alopécie non cicatricielle, érythrodermie,

Iésions vésiculo-bulleuses, le livedo réticulaire.
o Signes articulaires : polyarthrite, oligoarthrite, monoarthrite ;

o Signes pulmonaires: toux, dyspnée, douleur thoracique,

polypnée, bradypnée, condensation pulmonaire,
o Signes digestifs : dysphagie, fausse route,

o Signes cardio-vasculaires : dyspnée d’effort, étourdissements,

syncopes, vertiges, palpitations.
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2.9.3.  VARIABLES PARACLINIQUES
- Biologiques :

o Biochimie générale : CPK, LDH, ASAT, ALAT, aldolase, CRP,
Urémie, Créatininémie, clairance de la créatinine (Cockcroft),

Glycémie a jeun, protidémie, triglycéridémie, cholestérolémie
o Hématologique : hémogramme, VS

o Immunologiques : autoanticorps spécifiques des myosites,

autoanticorps associés aux myosites,

o Histopathologiques : résultat d’histologie de 1la biopsie

musculaire ou de biopsie cutanée,
- Electrophysiologiques : résultats d’électromyogramme, d’ECG

- Morphologiques :  résultats d’IRM  musculaire, radiographie
pulmonaire,  scanner  thoracique, d’échographie  cardiaque

transthoracique,

- Fonctionnelle : résultats de 1’exploration fonctionnelle respiratoire

2.9.4. VARIABLES LIEES AU DIAGNOSTIC : Type de myopathie
défini selon CIM11

- Scores diagnostiques : EULAR/ACR 2017
- Type de myopathies :
o Dermatomyosite

o Myosite inflammatoire idiopathique
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o Myosite de chevauchement :
= Syndrome des anti synthétases
= MII associées a une autre maladie auto immune
o Polymyosite
o Myosite a inclusion
- Maladie auto-immune associé :
o Lupus
o Sclérodermie
o Polyarthrite rhumatoide
o Syndrome de Gougerot Sjogren
o Autre maladie auto-immune diagnostiquée

2.9.5. VARIABLES LIEES AU TRAITEMENT

o Moyens thérapeutiques utilisés : Kinésithérapie, glucocorticoides
(preciser  la molécule),  méthotrexate,  azathioprine,
mycophénolate  mofétil, cyclosporine, cyclophosphamide,

rituximab, immunoglobulines intraveineuses.
- Effets indésirables :
o Glucocorticoides

= Endocriniens : syndrome cushingoide (prise de poids,
vergetures),  hypertension  artérielle,  insuffisance

surrénalienne, diabéte.
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= Musculo-squelettiques : amyotrophie, ostéopénie, nécrose

asepticque osseuse.

= Gastro-intestinaux : douleurs abdominales, perforations et

hémorragie digestive, pancréatite.
= Ophtalmologiques : cataracte, glaucome.

= Psychiatriques : troubles de I’humeur, du sommeil, du

comportement, psychose.
= Immunitaire : diminution de la résistance aux infections.

= Dermatologique : cicatrisation retardee, vergetures,

atrophie cutanée
o Meéthotrexate :

= Troubles digestifs : nausées, anorexie, dégolt du
médicament, douleurs abdominales (survenant surtout le

jour de la prise).
= Céphalée.
= Aphtes buccaux.
= Manifestations hépatiques : hépatite

= Manifestations allergiques : fiévre, éruption, cedeme

cutané.
= Alopécie, réversible a I’arrét du traitement.

= Infections (en cas de leucopénie).
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= Manifestations hématologiques ; leucopénie,

thrombopénie, anémie.
= Manifestations rénales (trés rares) : insuffisance rénale.
o Azathioprine
= Hépatotoxicité
= Hématotoxicité
o Mycophénolate mofétil

= Manifestations digestives: diarrhées, vomissements,

douleurs abdominales

= Manifestations hématologiques : neutropénie, anémie,

thrombopénie
= Infections
o Ciclosporine

= Hirsutisme, hypertension artérielle, atteinte rénale

neurotoxicité (paresthésies, PRES syndrome)
o Cyclophosphamide

= Aplasie médullaire, cystite hemorragique, alopécie, oligo

ou azoospermie et insuffisance ovarienne
o Rituximab
= Infections liées a la déplétion en lymphocytes B

o Immunoglobulines intraveineuses
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= Céphalées, nausées, vomissements
- Evolution :
o Clinique :
= Durée du traitement

= Force musculaire (00 mois, 01 mois, 03 mois, 06 mois, 01

an)

= Douleur musculaire (00 mois, 01 mois, 03 mois, 06 mois,
01 an)

= Deéces
= Complications et sequelles fonctionnelles
e Complications musculaires :
o Douleur musculaire
o Raideur
o Atrophie
o Contractures
o Rhabdomyolyse
e Complications cardiovasculaires :
o Insuffisance cardiaque
o Arythmies

o Coronaropathies
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o Peéricardite
o Myocardite
e Complications respiratoires :
o Pneumopathie interstitielle
o Pneumonie d’aspiration
o Insuffisance respiratoire
o Syndrome d’apnées obstructives du sommeil
e Complications cutanees :
o Eruption
o Photosensibilite
o Calcinose cutanée
e Complications infectieuses :

o Site de I’infection : (mettre les sites a cocher,

germe s’il y a lieu)
o Germe
o Septicémie
o Paracliniques :

= Evolution du CPK (00 mois, 01 mois, 03 mois, 06 mois 1

an)
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2.10. DEFINITION OPERATIONNELLE DES VARIABLES

(Voir annexe)

2.11. COLLECTE ET ANALYSE DE DONNEES

e Qutil de collecte :

La collecte des données a été réalisé a 1’aide d’une fiche d’enquéte préétablie, puis

numérisé sur Kobocollect.
e Equipe de collecte :

L’équipe de collecte était composée de nous-méme, aidé d’un étudiant en 4° annee
de médecine générale préalablement formé a I’identification des dossiers

médicaux patients.
e Traitement et analyse de données

Aprés avoir recueilli les données a I'aide de Kobocollect, nous avons entrepris une
vérification pour nous assurer de leur exhaustivité et de leur précision. Le
processus de nettoyage des données ainsi que la création de tableaux et de
graphiques ont été effectués a l'aide des logiciels Microsoft Excel 2016 et
Kobotool. Les résultats ont été consignés sous forme de texte dans Microsoft
Word 2016.

Nous avons procédé a une analyse descriptive des variables de I'étude. Pour les
variables qualitatives, nous avons calculé les fréguences et les proportions. Quant
aux variables quantitatives, nous avons fourni des statistiques telles que les

moyennes avec leur écart type, les médianes, les valeurs minimales et maximales.
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2.12. CONSIDERATIONS ETHIQUES ET
REGLEMENTAIRES

La collecte et I’analyse des données a €té faite dans une confidentialité rigoureuse.
Nous avons obtenu au préalable 1’autorisation des autorités administratives des
centres de recrutement des patients, des médecins spécialistes rattachés aux
patients. Tous les patients inclus ont été informés par téléphone, de la nature de

notre étude ainsi que de son objectif.

2.13. DIFFICULTES RENCONTREES

Au cours de la réalisation de cette étude, plusieurs difficultés ont émerge. Ces
obstacles, bien que prévisibles dans une enquéte d'une telle envergure, ont
néanmoins necessité des stratégies et des efforts supplémentaires pour les

surmonter. Il s’agit de :

e A la recherche des cas dans les services ou les registres n’étaient pas

bien renseignés

La premiere contrainte notable résidait dans la qualité parfois lacunaire des
registres dans certains services médicaux. La recherche des cas adéquats a été
entravée par l'insuffisance d'informations dans ces documents, exigeant ainsi une
exploration exhaustive des dossiers médicaux individuels pour pallier ces lacunes.
Cette démarche laborieuse, bien que nécessaire, a inévitablement prolongé le

temps dédié a la collecte des données.

e A Dexploitation souvent difficile des dossiers des patients perdus de

vue, transférés ou incomplets

La deuxiéme complication majeure était liée a I'exploitation des dossiers des
patients qui etaient soit perdus de vue, transférés d'un établissement & un autre, ou

présentaient des lacunes significatives. Ces circonstances ont engendré des défis
50

Profil clinique et évolutif des myopathies inflammatoires idiopathiques au
Bénin de 2013 a 2023



Cadre et méthode d’étude

substantiels dans I'obtention d'informations complétes, requérant une démarche
attentive pour retrouver les données manquantes. La recherche active et la
communication étroite avec d'autres services de santé ont été nécessaires pour
atténuer ces difficultés. Les dossiers dont les informations n’ont pu étre

suffisamment renseignés par cette stratégie ont été exclues.

e Au grand nombre de patients perdus de vue apres suspicion de

myopathies inflammatoires

Une troisieme complication a résidé dans le nombre substantiel de patients perdus
de vue apres la suspicion initiale de myopathies inflammatoires. Cela a constituée
un défi supplémentaire, nécessitant des efforts supplémentaires pour tenter de
retrouver et inclure ces individus dans notre étude. Cette situation constitua ainsi
une limite potentielle dans la détermination précise de la prévalence des

myopathies inflammatoires idiopathiques
e A P’analyse des variables ayant des données manquantes :

Enfin, I'analyse des variables comportant des donnees manquantes a posé un defi
méthodologique. Le traitement des valeurs manquantes a exigé une approche

prudente pour garantir I'intégrité des résultats.

Bien que ces difficultés aient représenté des défis significatifs, elles ont également
offert I'opportunité d'affiner nos méthodologies de recherche et de renforcer la

robustesse de notre analyse.
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3. RESULTATS
Au cours de notre étude, 28 suspicions de MII ont éeté identifiées sur 158.139

consultations, soit 17,7 pour 100.000 consultations. Parmi eux, 10 cas ont été

confirmes soit 6,32 pour 100.000 consultations. L’analyse des données portera sur
les 10 cas.

28 suspicions de myopathies
inflammatoires idiopathiques

v

10 Cas confirmés

Figure 13: Diagramme de flux de recrutement des patients présentant une
myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Aodt 2023
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Tableau VI: Répartition selon les centres de recrutement et fréquence des patients
présentant une myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a
Septembre 2023

Cas suspect Cas confirmés
Nombre de Pour 100000 Pour 100000
Centre consultations Nombre consultations Nombre consultations
CNHU-HKM 83 691 20 23,90 10 11,95
Médecine
Interne 13 809 7 50,69 7 50,69
Rhumatologi
e 21580 4 18,54 0 0
Dermatologie 21 471 3 13,97 3 13,97
Neurologie 26 831 6 22,36 0 0
CHUD-OP 30 445 3 9,85 0 0,00
CHUZ-AS 28611 4 13,98 0 0,00
CHD-zZC 15 392 1 6,50 0 0,00
TOTAL 158 139 28 17,71 10 6,32

Le Tableau VI indique la répartition des cas selon les centres de recrutement. Il
indique que tous les cas confirmés avaient été enregistrés dans le CNHU-HKM,

plus précisément dans les services de Médecine Interne et de Dermatologie.
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Figure 14: Répartition selon lI'année de diagnostic des patients présentant une
myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

La Figure 14 présente la répartition des patients selon 1’année de diagnostic. Les
données révelent que la majorité des diagnostics de myopathies inflammatoires

idiopathiques ont été poses en 2023 (5/10). Aucun cas confirmé n’a été enregistré

avant 20109.
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3.1. CARACTERISTIQUES SOCIODEMOGRAPHIQUES
DE LA POPULATION

5
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Figure 15: Répartition selon les tranches d’age des patients présentant une
myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

La Figure 15 présente la répartition selon les tranches d’age des patients. L’age
moyen des patients était de 35.40 £14.32 ans, avec les valeurs extrémes de 11 a
62 ans. La mediane était de 35,5 ans. La répartition des patients en fonction de
I’age a révélé que les patients agés de 31 a 40 ans représentaient 4/10 de la

population d’étude.

Le sexe féminin prédominait, avec 7 femmes pour 3 hommes, soit un ratio H/F de
0,43. En ce qui concerne la situation matrimoniale, huit (08) patients sur les 10

inclus dans 1’étude étaient mariés.
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Tableau VII: Répartition selon la profession des patients présentant une
myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

Effectif (n)
Fonctionnaire 5
Commercant 2
Eléve/Etudiant 2
Artisan 1
Total 10

Le Tableau VII indique la répartition des patients selon la profession. Il indique
que les fonctionnaires constituaient 5/10 de I'échantillon, suivi des commercants
(2/10), des éleves/etudiants (2/10), et des artisans (1/10).
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Figure 16: Répartition selon 1’ethnie des patients présentant une myopathie
inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

La Figure 16 représente la répartition selon 1’ethnie des patients présentant une
myopathie inflammatoire. Tous les patients etaient de nationalité béninoise et
I’analyse de leur ethnie a révélé que I’ethnie fon étaient prédominante et
représentait 4/10 de la population étudiée.
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Tableau VIII: Répartition selon le département de résidence des patients
présentant une myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a
Septembre 2023

Effectif (n)
Atlantique 5
Littoral 3
Zou 1
Collines 1
Total 10

Le Tableau VIII présente la répartition des patients selon le département de
résidence. Le département de I'Atlantique constituait 5/10, suivi du Littoral avec
3/10 ; un patient vivait dans le département du Zou et un autre dans les Collines.
Tous les patients ont cependant été traité dans le département du Littoral, au
CNHU-HKM.
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Figure 17: Répartition selon le niveau d'instruction des patients présentant une
myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

La Figure 17 illustre la répartition selon le niveau d’instruction des patients. Elle
a révélé que 6/10 des patients ont suivi des études universitaires, 3/10 ont suivi

des cours secondaires, et 1/10 ont pour niveau d'instruction I’école primaire.
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3.2. CARACTERISTIQUES CLINIQUES

3.2.1.  Motifs de consultation, signes fonctionnels et antécédents

Fatigabilite a I'effort

Sensation de faiblesse musculaire
Difficulte a se lever

Sensation de douleur musculaire
Difficulte a la marche

Difficulte a soulever les bras
Eruption cutanee

Dyspnée

Toux

H
N
9%}
~I— .

Dysphagie

o
N
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Effectif (N=10)

[ee]
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Figure 18: Répartition selon les signes fonctionnels des patients présentant une
myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

La Figure 18 illustre la répartition selon les signes fonctionnels des patients. Les
signes fonctionnels étaient présents chez tous 10/10 des patients. Il s’agissait
essentiellement de la fatigabilit¢ a I’effort et de la sensation de faiblesse
musculaire chez 9/10 des patients. Les autres signes fonctionnels étaient une
difficulté a se lever (8/10), une sensation de douleur musculaire (7/10), une
difficulté a la marche (7/10), une difficulté a soulever les bras (7/10), une présence
d’éruption cutané (6/10), une dyspnée (3/10) et une toux (2/10). La dysphagie
était le signe le moins présent (1/10).
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Figure 19: Répartition selon I'age de début des symptémes des patients présentant
une myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

La Figure 19 illustre la répartition selon 1’age de début des symptomes des
patients. L’age moyen du début des symptdomes était de 33,80+£14,19 ans avec les
extrémes allant de 11 a 60 ans. La médiane était de 32,50 ans. La répartition des
patients en fonction de 1’age a révélé que les patients &gés de 31 a 40 ans
représentaient 4/10 de la population d’étude.

Tableau 1X: Répartition selon les antécédents personnels médicaux des patients

présentant une myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a
Septembre 2023

Effectif (n)
Hypertension artérielle + Diabéte 1
Insuffisance rénale chronique 1
Lupus 1
Sans antécédents particulier 7
Total 10

62

Profil clinique et évolutif des myopathies inflammatoires idiopathiques au
Bénin de 2013 a 2023



Résultats

Le Tableau IX présente les antécédents personnels médicaux des patients et a
révélé que 7 patients sur les 10 n’avaient aucun antécédent pathologique. Les
antécédents personnels meédicaux retrouves étaient 1’hypertension, de

diabete, I’insuffisance rénale chronique et le lupus.

Au plan des antécedents familiaux, 1/10 avait un antécédent familial au premier

degré de maladie auto-immune.

3.2.2.  Itinéraire thérapeutique des patients

Le délai de consultation moyen était de 22,3 mois + 24,33 avec des extrémes de

4 mois et 72 mois. La médiane était de 11,5 mois.
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Tableau X: Répartition selon le parcours clinique des patients présentant une
myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

Effectif (n=10)

Automédication 8
Médicaments en vente libre 8
Recours a la médecine traditionnelle 7

Recours a la médecine moderne 8

Type de professionnel consulté

Paramédicaux 2
Médecins généraliste 7
Médecins spécialistes 9
Neurologue 4
Rhumatologue 3
Dermatologue 2
Pédiatre 1
Hématologue 1

Nombre de centres parcourus avant diagnostic

1 2
2-3 4
>3 4
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Le Tableau X présente le parcours clinique des patients et a révélé que 8/10 des
patients avaient eu recours a une automédication. 8/10 ont eu recours aux

médicaments en vente libre et 7/10 a la médecine traditionnelle.

Le nombre moyen de centre parcouru avant le centre du diagnostic était de 3,5
+2,22.

Dans leur parcours, les patients ont consulté des méedecins spécialistes (9/10), des

médecins généralistes (7/10), des parameédicaux.

Tableau XI: Répartition selon les circonstances de consultation des patients
présentant une myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a
Septembre 2023

Effectif (n)
Venu de lui-méme 4
Référe par un médecin spécialiste 6
Dermatologue 2
Néphrologue 1
Neurologue 1
Hématologue 1
Hépato-gastroentérologue 1
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Le Tableau XI présente la répartition selon les circonstances de consultations et
a révélé que 6/10 des patients étaient référés par des médecins spécialistes et 4/10

venait d'eux-mémes dans le centre de diagnostic.

3.2.3. Manifestations générales et physiques
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Figure 20: Répartition selon les signes généraux des patients présentant une
myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

La Figure 20 illustre la répartition des patients selon les signes généraux. Les
signes géneraux relevés par les patients étaient une asthénie (9/10), un

amaigrissement (9/10), une fiévre (5/10), une anorexie (2/10).
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Tableau XII: Répartition selon I'MC des patients présentant une myopathie
inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

Effectif (n)
Insuffisance pondérale 3
Poids normal 1
Surpoids 2
Obésité 1
Non preécisé 3
Total 10

Le Tableau XII présente la répartition selon I’IMC des patients et montrait une
insuffisance pondérale chez 3 patients (3/10), 2 patients (2/10) étaient en surpoids,

1 patient (1/10) avait un IMC normal, I’'IMC n’était pas précisé chez 3 patients.
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3.3. Signes musculaires

Atrophie musculaire
Myalgie
Faiblesse musculaire || G
Signes musculaires symétriques
Signes musculaires proximaux

prédominants

o
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Effectif (N=10)

Figure 21: Répartition selon les signes musculaires des patients présentant une
myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

La Figure 21 illustre la répartition selon les signes physiques des patients.
L’atteinte musculaire symétrique a prédominance proximale était présente chez
10/10 des patients. Les types d’atteintes musculaires retrouvées étaient une
faiblesse musculaire (9/10), une myalgie (7/10) et une atrophie musculaire (5/10).

Tableau XIII: Répartition selon la force musculaire des patients présentant une
myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

Force musculaire

1 2 3 4 5
Membre inférieur droit - 2 3 1 2
Membre inférieur gauche - 2 3 1 2
Membre supérieur droit - 3 2 1 2
Membre supérieur gauche - 3 2 1 2
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Le Tableau XIII présente la répartition selon la force musculaire des patients. La
force musculaire segmentaire était notifiée chez 8 patients (8/10). Cette force

musculaire était normale chez 2 patients.
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3.5. Signes extramusculaires

e Les atteintes cutanées
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Figure 22: Répartition selon les signes cutanés des patients présentant une
myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

La Figure 22 présente la repartition selon les signes cutanées des patients. Les
signes cutanés étaient présents chez 6 patients. 5 patients sur 6 présentaient une
photosensibilité, 4 patients sur 6 présentaient un érythéme héliotrope, 3 patients
sur 6 présentaient un signe en V thoracique, 3 patients sur 6 présentaient un prurit

aux sites de lésions cutanées.
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Tableau X1V: Manifestations cutanées chez les patients présentant une myopathie
inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

Id  Signes cutanés Ac Ac Dc
(Age) Spécifique  Associés  associé
s
A Erytheme héliotrope, Photosensibilité, Anti- Anti- Lupus
(11  Médaillon maculeux hyperpigmenté a surface NXP2 RNP,
ans)  non sgquameuse a limite nette a la partie Anti-SSA,
médiane du visage, et de la conque de Anti-
I'oreille, ulcération sur le voile du palais, DNA
taches purpurique du voile du palais, natifs
mélanonichie des ongles
B Aucun Aucun - Lupus
(21
ans)
C Erythéme héliotrope, Prurit, Médaillon Anti-OJ Anti- Sclérod
(27 maculeux dischromique du 1/3 proximal de Pm/Scl, ermie
ans) I'avant-bras a surface lisse, a limite nette, Anti-RNP
hyperkératose
D Erytheme héliotrope, Signe en V thoracique,  Anti-PL12 - -
(33 Photosensibilité, Prurit, Epaississement
ans) cutanée des avant-bras, des mains et de la
base du cou
E Aucun Anti-PL12,  Anti-ku -
(35 Anti-Mi2
ans)
F Signe de Gottron, Photosensibilité, Erythéme Non - -
(36 héliotrope, Prurit recherché
ans)
G Aucun Anti-Jol - -
(37
ans)
H Signe en V thoracique, Photosensibilité, Non Anti-RNP,  Lupus,
(42 Macule hypopigmenté disséminés aux 04 recherché  Anti-SSA  Sclérod
ans) membres, Epaississement cutané au visage, ermie
Membres thoraciques
| Aucun Anti-OJ - -
(50
ans)
J Papule de Gottron, Signe en V thoracique, Non - Lupus
(62 Signe de Chale, Photosensibilité recherché
ans)
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e Les atteintes articulaires
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Figure 23: Répartition selon les articulations atteintes des patients présentant une
myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

La Figure 23 illustre la répartition selon les articulations atteintes. Une

polyarthrite était présente dans 9 cas sur 10.
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e Les atteintes pulmonaires :

Tableau XV: Manifestations pulmonaires chez les patients présentant une
myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

Id Age Sex Présence ou Ac Ac Associés  Dc associés
e non des Spécifique
manifestations
pulmonaires
A 11 F ABSENT Anti-NXP2  Anti-RNP, Lupus
Anti-SSA,
Anti-DNA
natifs
B 21 F Dyspnée Aucun - Lupus
Douleur
thoracique
C 27 F ABSENT Anti-0OJ Anti-Pm/Scl, Sclérodermi
Anti-RNP e
D 33 F ABSENT Anti-PL12 - -
E 35 M  ABSENT Anti-PL12, Anti-ku -
Anti-Mi2
F 36 M  ABSENT Non - -
recherché
G 37 F Dyspnée Toux Anti-Jol - -
Condensation
pulmonaire
H 42 F Dyspnée Toux Non Anti-RNP, Lupus,
recherché  Anti-SSA Sclérodermi
e
I 50 M  ABSENT Anti-0OJ - -
J 62 F ABSENT Non - Lupus
recherché

Le Tableau XV présente les manifestations pulmonaires chez les patients

présentant une MII. Les signes pulmonaires étaient présents chez 3/10 des

patientes. Il s’agissait de dyspnée (3/3), toux (2/3), douleur thoracique (1/3) et de

condensation pulmonaire (1/3).

73

Profil clinique et évolutif des myopathies inflammatoires idiopathiques au

Bénin de 2013 a 2023



Résultats

e Les atteintes digestives et cardiaques :

Au plan digestif, 2/10 des patients présentaient dysphagie. Au plan
cardiovasculaire, une patiente (1/10) présentait une dyspnée d’effort. Le

phénomeéne de Raynaud était présent chez 2 patientes. Un cas de péricardite (1/10)
avait été observe.
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3.6. CARATERISTIQUES PARACLINIQUES

3.6.1.  Caractéristiques biologiques

Tableau XVI: Récapitulatif des bilans biologiques des patients présentant une
myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

Effectif (n=10)
CPK 10
Normale
Elevée
LDH
Normale
Elevée
Urémie — Créatininémie
Normale
Elevée
ASAT - ALAT
Normale
Elevée
Glycémie a jeun
Normale
Hémogramme
Normale
Pathologique
CRP
Normale
Elevée
VS
Accélérée
Normale

WA NNOUOINPARAPPRRONNOOTWOEFRPRONOINNOLODN

Le Tableau XVI présente un récapitulatif des bilans biologiques des patients. Les
CPK étaient élevés chez 8/10 des patients. La moyenne des CPK était de 3931,50
+7242,24, avec une mediane de 676,5.

Les LDH étaient dosés chez 7 patients et élevée chez 5 patients sur 7. La

créatininémie était dosée chez 7 patients et était élevé chez 1 patient sur 7. Les
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transaminases étaient dosées chez 8 patients et étaient élevées chez 5 patients sur

8. La glycémie a jeun était réalisée chez 7 patients et était normale.

L’hémogramme ¢tait réalisé chez 8 patients et était pathologique chez 4 patients.
Une anémie microcytaire hypochrome, une anémie normocytaire normochrome
avec lymphopénie (sur terrain d’insuffisance rénale chronique), une anémie

normocytaire normochrome et une leuconeutrolymphopénie.

La CRP était dosée chez 7 patients et était élevée chez 2 patients sur 7. La vitesse
de sedimentation (VS) était réalisee chez 7 patients et était accélérée chez 3

patients sur 7.
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3.6.2.  Les autoanticorps spécifiques et associés aux myosites

Tableau XVII: Récapitulatif de la recherche d'autoanticorps spécifiques aux
myosites chez les patients présentant une myopathie inflammatoire idiopathique
de Janvier 2013 a Septembre 2023

Présent Absent Non
recherché
Anti-Jol 1 6 3
Anti-PL7 - 7 3
Anti-PL12 2 5 3
Anti-EJ - 7 3
Anti-OJ 2 4 4
Anti-KS - - 10
Anti-ZO - - 10
Anti-HA - - 10
Anti-HMGCR - 4 6
Anti-SRP - 7 3
Anti-TIF1-y - 3 7
Anti-NXP2 1 2 7
Anti-MDAS - 4 6
Anti-SAE - 3 7
Anti-Mi2 1 5 3
Anti-CN1la - - 10

Le Tableau XVII présente un récapitulatif de la recherche d'autoanticorps
spécifiques aux myosites chez les patients. Les auto-anticorps spécifiques ont été

recherchés chez 7 patients (7/10).

Les anticorps antisynthétases étaient retrouvés chez 5 patients sur 7. Un cas d’anti-

Jol, 2 cas d’anti-PL12, 2 cas d’anti-OJ.

Les anticorps spécifiques de la dermatomyosite étaient retrouvés chez 2 patients
sur 7. Un cas d’anti-NXP2, 1 cas d’anti-Mi2.
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Tableau XVIII: Récapitulatif de la recherche d'autoanticorps associés aux
myosites chez les patients présentant une myopathie inflammatoire idiopathique
de Janvier 2013 a Septembre 2023

Présent Absent  Non recherché

Anti-nucléaires
Anti-RNP
Anti-SSA
Anti-Pm-Scl
Anti-ku
Anti-DNA natif
Anti-SSB -
Anti-scl-70 -

R, P B, N W

Anti-centromeres -

R w A~ 01O OO O A~ W
© ~N o oA W W A~ A~ N

Anti-topoisomérases -

Le Tableau XVII1 présente le récapitulatif de la recherche d'autoanticorps associés
aux myosites et révele que les anticorps antinucléaires ont fait 1’objet d’une

investigation chez 8 patients (8/10) et étaient positifs.

3.6.3.  Imagerie et électrophysiologie

L’électromyogramme était réalisé chez un patient (1/10) et était normal. L’ECG
était réalisé chez un patient (1/10) et etait normal. La radiographie pulmonaire
était réalisée chez un patient (1/10) et était normale. La tomodensitométrie était
réalisée chez deux patientes (2/10) et montrait une pneumopathie interstitielle
diffuse.
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3.7. DIAGNOSTICS

Tableau XIX: Répartition des diagnostics des patients présentant une myopathie
inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

Id Sexe Probabilité Classification Diagnostic Diagnostic ~ Diagnostic

(Age) critéres EULAR/ACR  selon les associée retenu
EULAR/ACR 2017 anticorps
2017 spécifiques
(Anticorps)

A 81-97% Dermatomyosite Dermatomyosite Lupus OM (DM +
(11 juvenile (Anti-NXP2) Lupus)
ans)

B 83-100% Polymyosite - Lupus OM (PM +
(21 Lupus)
ans)

C 94-99% Dermatomyosite Antisynthétase  Sclérodermie OM (SAS +
(27 (Anti-0J) Sclérodermie)
ans)

D 97-100% Dermatomyosite Antisynthétase - OM (SAS)
(33 (Anti-PL12)
ans)

E 49-83% - Antisynthétase - OM (SAS +
(35 (Anti-PL12), DM)
ans) Dermatomyosite

(Anti-Mi2)

F 100% Dermatomyosite - - DM
(36
ans)

G 97-100% Polymyosite Antisynthétase - OM (SAS)
(37 (Anti-Jol)
ans)

H 83-100% Polymyosite - Lupus, oM (PM,
(42 Sclérodermie Lupus, Scl)
ans)

I 13% - Antisynthétase - OM (SAS)
(50 (Anti-0J)
ans)

J 99-100% Dermatomyosite - Lupus OM (DM +
(62 Lupus)
ans)

DM : Dermatomyosite, OM : Myosite de chevauchement traduit de Overlap Myositis, SAS;

Syndrome des antisynthétases
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3.8. TRAITEMENT ET EVOLUTION
La corticothérapie a été initiée chez tous les patients et a été associé a un
immunosuppresseur (Méthotrexate) chez 6 patients (6/10). 4/10 des patients ont
été mis sous hydroxychloroquine, 4/10 des patients ont bénéficié d’une
Kinésithérapie.

Tableau XX: Répartition des complications chez les patients présentant une
myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

Id Suivi du patient Traitemen Complications Ac Spécifique
(Durée de suivi t
en Mois)
A Observant (1) Corticoides - Anti-NXP2
B  Observant (3) MTX, - Aucun
Corticoides
C Perdudevue (-) Corticoides - Anti-OJ
D Observant (4) MTX, Pneumopathie Anti-PL12
Corticoides interstitielle
E  Observant, Guéri MTX, - Anti-PL12,
(11) Corticoides Anti-Mi2
F  Perdudevue (-) Corticoides - -
G Inobservant (12) MTX, Pneumopathie Anti-Jol
Corticoides interstitielle, Abces
cutane
H Inobservant (-) MTX, Pneumopathie -
Corticoides interstitielle
|  Observant (24) MTX, Abces musculaire Anti-OJ
Corticoides

J  Observant (1) Corticoides - -

Le Tableau XX présente la répartition des complications chez les patients
présentant une MIIl. Un patient sur 10 était en rémission compléte. Des
complications étaient survenues chez 04 patients (4/10) a type de Pneumopathie

interstiticlle et d’abeés. Deux patients (2/10) étaient perdus de vue.

Aucun déces n’a été enregistre.
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Figure 24: Evolution de la moyenne des CPK chez les patients présentant une
myopathie inflammatoire idiopathique de Janvier 2013 a Septembre 2023

La Figure 24 illustre 1’évolution de la moyenne des CPK chez les patients.

L’évolution sous traitement était marquée une baisse du taux de CPK chez tous
les patients.
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3.9. RECAPITULATIF CARACTERISTIQUES CLINIQUES ET PARACLINIQUES DES CAS

Tableau XXI: Récapitulatif des caractéristiques des patients

Id Age Se Délai de Signes musculaires Signes extramusculaires CPK Compli Trait Auto-anticorps MAI
xe consultati cations emen associée
on (Mois) t
A 11 F 6 Atrophie, faiblesse Erythéme héliotrope, photosensibilité, autre* 50 - C Anti-NXP2, RNP, Lupus
musculaire SSA, DNA natif
B 21 F 5 Myalgie, faiblesse Polyarthralgie, dyspnée, douleur thoracique, Péricardite 2541 - C, Aucun Lupus
musculaire MTX
c 27 F 4 Myalgie, faiblesse Erytheme héliotrope, Prurit, Autre**, Polyarthralgie 121 - Cc Anti-OJ, RNP, Pm-  Scléroder
musculaire scl mie
D 33 F 12 Atrophie, faiblesse Erythéme héliotrope, Signe en 'V thoracique, Photosensibilité, 11540  PID C, Anti-PL12 -
musculaire Prurit, Autre ***, Polyarthralgie, Dysphagie MTX
E 35 M 24 Myalgie, faiblesse Polyarthralgie, RAYNAUD 840 - C, Anti-PL12, Mi2, ku -
musculaire MTX
F 36 M 72 Atrophie, faiblesse Signe de Gottron, Photosensibilité, Erythéme héliotrope, 305 - C - -
musculaire Prurit, Polyarthralgie, Dysphagie
G 37 F 11 Myalgie, faiblesse Polyarthralgie, dyspnée, toux, condensation pulmonaire 22015  PID, C, Anti-Jol -
musculaire Abcés MTX
H 42 F 60 Atrophie, myalgie, Signe en V thoracique, Photosensibilité, Autre**** 318 PID C, Anti-SSA, RNP Lupus,
faiblesse musculaire  Polyarthralgie, Dyspnée, Toux, RAYNAUD MTX Scléroder
mie
I 50 M 5 Myalgie Polyarthralgie 513 Abces  C, Anti-OJ -
MTX
J 62 F 24 Atrophie, myalgie, Papule de Gottron, Signe en V thoracique, Signe de Chale, 1072 - C - Lupus

faiblesse musculaire

Photosensibilité, Polyarthralgie

MAI : Maladie auto immune ; C : Corticothérapie ;

MTX : Méthotrexate ; * : Médaillon maculeux hyperpigménté a surface non squameuse a limite nette a la partie médiane du

visage, et de la conque de l'oreille, ulcération sur le voile du palais, taches purpurique du voile du palais, mélanonichie des ongles ; ** : Médaillon maculeux dischromique du 1/3

proximal de I'avant-bras a surface lisse, a limite nette, hyperkeratose ; *** : Epaississement cutanée des avants-bras, des mains et de la base du cou ; **** : Macule hypopigmenté

disséminés aux 04 membres, Epaississement cutané au visage, Membres thoraciques
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4. DISCUSSION

Notre enquéte avait pour but d’étudier les aspects épidémiologiques, cliniques et
évolutifs des myopathies inflammatoires idiopathiques. Nous avons atteint les

objectifs initialement définis. 1l s’agissait de :
e Déterminer la fréguence des myopathies inflammatoires idiopathiques au
Bénin
e Deécrire les manifestations cliniques des MII au Bénin
e Décrire les manifestations paracliniques des MII au Bénin
e Décrire I’évolution clinique des MII au Bénin
¢ Force et limites de I’étude

Il s’agit de la premiére étude au Bénin a documenter la prévalence, les
caractéristiques cliniques et les résultats thérapeutiques des myopathies

inflammatoires idiopathiques au Bénin.

En ce qui concerne les limites de 1’étude, comme dans toute €tude rétrospective,
il convient de mentionner les biais de sélection, notamment les biais de
recrutement et les biais de suivi. Les biais de recrutement sont dus au fait que les
patients ont été recrutés uniquement dans les centres de référence et au fait que la
confirmation diagnostique n’¢tait pas uniforme. Quant aux biais de suivi, ils sont
liés a ’absence d’uniformité des ¢éléments de surveillance et a la régularité¢ du

SUivi.
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4.1. CARACTERISTIQUES GENERALES DE LA
POPULATION

Nous avons réuni 10 cas de myopathies inflammatoires idiopathiques, 6,32 pour
100.000 consultations. Selon Euromyositis, en 2017, 3067 cas de MII ont été
reportés dans 11 pays en Europe, en Asie et en Amérique du nord [65]. En
Afrique, 683 cas ont été reportés selon une revue systématique de ESSOUMA et
collaborateurs bases sur 39 études en 2022 [5]. Cette faible fréquence dans notre
série pourrait s’expliquer par la faible accessibilité économique et géographique
des malades aux services de soins adaptés. Elle peut également étre expliquer par
le recours des malades a la médecine traditionnelle surtout pour les pathologies
chroniques et peu connues, pathologies souvent considérées comme d’origine

spirituelle ou mystique.

L’étude de la cinétiqgue des diagnostics de myopathies inflammatoires
idiopathiques, nous fait remarquer que la premiere confirmation diagnostique a
été faite en 2019. Cela coincide avec la survenue de la pandémie du COVID 19.
Cela souligne une probable association entre COVID 19 et les myopathies
inflammatoires idiopathiques, de méme, une étude de Swartzman et collaborateur
en 2022 [66] a montré une prévalence élevée de MII chez les patients infectés au
COVIDI19. 11 faut aussi noter que I’introduction de nouveau criteres EULAR/ACR
en 2017 et la classification basée sur les auto-anticorps en 2018 pourrait avoir

influencé 1’1dentification des cas.

Nous remarquons également qu’une proportion significative, la moitié des cas du
MII ont été diagnostiqué en 2023, I’année de réalisation de notre étude. Cela
suggere que notre étude pourrait avoir influencé la dynamique d'identification des

cas et que la pathologie serait sous-diagnostiquée.
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Dans notre série, I’age moyen ¢était de 35.40 £14.32, avec des extrémes allant de
11 a 62 ans. Notre résultat rejoint ceux de la littérature : 35 ans dans la série de
Tieno et al. au Burkina Faso[2], 36 ans dans la série de Iba et al. au Gabon[67],
29,3 ans de Teclessou et al. au Togo[68], 44 ans dans la série de Kane et al. au
Sénégal[46]. L’age moyen de notre série est plus faible que celui de la série de
Toujanietal. en Tunisie[69] (48 ans), celui de Errafia et al. au Maroc[70] (48,71
ans) et celui de la série de Le Roux et al. en France[71] (53,3 ans). Ceci pourrait
s’explique par 1’espérance de vie plus élevée des patient en Tunisie a 73,77
ans[72], au Maroc [73] a 74 ans et en France [74] a 85,3 ans.

Concernant la repartition selon le sexe, la predominance féminine observée dans
notre étude est similaire a celles de Tieno et al. au Burkina Faso[2] (0,37), de
Ibaetal. au Gabon[67] (0,5),de Teclessou et al. au Togo [68] (0,83), de Errafia
et al. au Maroc[70] (0,08), de EI Hadrami et al. au Maroc [75] (0,15), de Kane
et al. au Senégal[46] (0,27), de Toujani et al. en Tunisie[69] (0,6) et de celle de
Le Roux et al. en France[71] (0,53).

L’Atlantique et le Littoral constituait 80% des localités de résidence de notre
population d’étude. Cette forte représentativité de cette dernicre s’explique par la
proximité de 1’hopital de référence national (CNHU-HKM) logé a Cotonou. La
faible représentativité des autres départements pourrait s’expliquer par leur
situation géographique par rapport au centre de référence et 1’indisponibilité des
moyens diagnostics dans ces départements. La méme raison pourrait expliquer le
fait que le lieu de diagnostic et de traitement soit exclusivement le CNHU-HKM

de Cotonou dans le département du Littoral.

En ce qui concerne la profession, les fonctionnaires représentaient une proportion
prépondérante, constituant la moitié de notre série. Suivi des commercants (2/10),

éleves et etudiants (2/10). Les artisans représentaient la proportion la plus faible
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(1/10). La prédominance des fonctionnaires au sein de I'échantillon pourrait étre
expliquée par divers facteurs socio-économiques et professionnels. Le statut de
fonctionnaire peut étre associé a une stabilité d'emploi et a des avantages sociaux,

dont la prise en charge, favorisant ainsi un acces plus aisé aux services de santé.

4.2. ITINERAIRE THERAPEUTIQUE

Le délai moyen de consultation était de 22,30 £ 24.34 mois. Le délai moyen selon
Euromyositis est de 8 mois[65], il y a donc un retard diagnostic au Bénin. Ceci
pourrait s’expliquer par plusieurs facteurs. La méconnaissance de la pathologie
au sein de la population et du corps médical pourrait jouer un réle majeur. De
plus, la faible couverture sanitaire au Bénin et le niveau économique modeste de
la population pourraient constituer des obstacles supplémentaires a un acces

précoce aux soins médicaux spécialises.

Le recours elevé a I'automédication (8/10) et a la médecine traditionnelle (7/10)
pourrait également refléter une tentative de la population de gérer les symptomes
de maniére autonome, souvent en raison de contraintes financieres ou d'une
méfiance envers les services médicaux formels ou méme de suite a 1’errance

diagnostique.

4.3. ANTECEDENTS ET SIGNES GENERAUX
Selon la littérature, les antécédents familiaux de maladies auto-immunes sont
significativement plus fréquentes chez les parents au premier degré des patients
IIM [76]. Dans notre étude, 10% des patients avait un antécédent familial de 1°'

degré de maladie auto immune.

87

Profil clinique et évolutif des myopathies inflammatoires idiopathiques au
Bénin de 2013 a 2023



Discussion

Dans notre série, I’asthénie et I’amaigrissement étaient présents dans 90% des cas,
une fréquence plus élevée que la série de Errafia et al. au Maroc[70] (21% pour
I’asthénie, 43% pour I’amaigrissement). La fiévre était présente chez 5 patients
(50%), une fréquence approximative de celle trouvée par Errafia et al. au
Maroc[70].

4.4. ATTEINTES MUSCULAIRES

Dans notre série, 90% des patients présentaient une faiblesse musculaire
symétrique et proximale. Ce qui rejoint les résultats des autres séries allant d’un
taux de 71% a 90% [2,46,69,70,75,77,78]. La myalgie était présente dans 70%
des cas. Ce résultat rejoint les autres séries, allant de 71% a 100% [2,46,70,75].
L’atrophie musculaire était présente chez 50% des patients de notre série. Cette
fréquence est plus élevée que la série de El Hadrami et al. au Maroc [75]. Ceci

pourrait s’expliqué par 1’errance diagnostique au Bénin.

Les CPK était doses chez tous les patients de notre etude. Les CPK étaient elevés
chez 80% de nos patients. Ceci rejoint les résultats des autres séries de cas, 85,7%
chez Kane et al. au Sénégal[46], 100% chez Abdennasser et al. au Maroc[77],

69% chez Gouraud et al. en France[78].

L’EMG était réalisé chez un seul patient (10%) de notre étude et était normal.
L’EMG est sensible et spécifique pour le diagnostic des myosites mais sa
précision diminue avec 1’utilisation de corticoides [79]. Elle est réalisable et

devrait étre systématiquement demandé chez tous les patients.
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4.5. ATTEINTES EXTRAMUSCULAIRES

e Les atteintes cutanées :

Les signes cutanes évocateurs de dermatomyosites était présent chez 60% des
patients de notre étude et était dominé par 1’érythéme héliotrope (66,67% des
atteintes cutanées). Le méme constat avait été fait par Abdennasser et al.
(66,66% des atteintes cutanées), EI Hadrami et al. (87,5% des atteintes cutanées)
Errafia et al. (100% des atteintes cutanées). Cela renforce l'idée que cette
manifestation cutanée pourrait étre un indicateur significatif pour le diagnostic de

la maladie.

Les lésions pathognomoniques, papules de Gottron était présent chez 16,67% des
atteintes cutanées. Cette proportion est plus faible que celle de Abdennasser et
al. (23%), Errafia et al. (25%) et Toujani et al. (30%). Cette différence pourrait

s’expliquer par la faiblesse du nombre de cas dans nos series.
e Les atteintes articulaires :

Une polyarthralgie inflammatoire avait été retrouve chez 90% des cas. Ce résultat
rejoint celui de Kane et al. au Sénégal(85,7%)[46] et de Errafia et al. au
Maroc(86%)[70]. La proportion des atteintes articulaires était plus élevée dans les
séries de Toujani et al. (66%) en Tunisie[69], Abdennasser et al.(53,85%)[77]
et El Hadrami et al.(52,5%) [75] au Maroc, Gouraud et al.(41%) [78] en France,
Tieno et al. (36,36%) au Burkina Faso.

La polyarthrite était absente chez la patiente la moins agée présentant une
dermatomyosite juvenile (anti-NXP2) associée a un Lupus systémique (11 ans).
Les articulations les plus atteintes étaient les articulation métacarpo-

phalangiennes (9/9), puis les articulations interphalangiennes proximales, les
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poignets, les chevilles, et les articulations métatarso-phalangiennes. La hanche

¢tait I’articulation la plus épargnée.

La seule patiente sans atteinte articulaire dans notre étude présentait une
dermatomyosite juvénile a anticorps anti-NXP2. Cuchet et al. [80] dans leur série

centrée sur les anti-NXP2 avec trouvé une faible atteinte articulaire 1 cas sur 6.
e Les atteintes pulmonaires :

Les atteintes pulmonaires ont été enregistrés chez 30% des cas de notre série.
Abdennasser et al. [77] avait trouvé un résultat similaire (38,46%). Kane et
al.[46] avait trouvé une proportion plus élevé (62,5%). Ce résultat plus élevé
pourrait s’expliquer par le fait que la série de Kane et al. était constitué
uniquement de syndrome des antisynthétases. Ceci pourrait également s’expliquer
par la faible réalisation du scanner thoracique chez les patients de notre série
présentant un anticorps antisynthétase. Il faut noter que toutes les atteintes

pulmonaire de la série ont été enregistré chez des femmes.

o Les atteintes digestives

Les atteintes digestives étaient essentiellement a type de dysphagie et étaient
présentes chez 20% des cas. Ce résultat rejoint les autres séries de cas allant de 20
a27% [2,69,77,78].

4.6. LES AUTO-ANTICORPS SPECIFIQUES DE LA
MYOSITE

Dans notre étude, 7 sur 10 des cas ont fait I'objet d'une recherche d'anticorps

spécifiques de la myosite. Cependant, tous ces patients n'ont pas été soumis a des
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tests pour l'ensemble des anticorps, ce qui pourrait constituer une limite
potentielle. Les anticorps les plus fréquemment détectés étaient les anti-PL12 (2
cas) et les anti-OJ (2 cas), suivis d'un cas d'anti-Jo1, d'un cas d'anti-NXP2 et d'un
cas d'anti-Mi2. Dans la littérature, les anticorps les plus couramment identifiés
étaient les anti-Jo1[16,50].

Les anticorps anti-PL12, anti-OJ et anti-Jol sont étroitement associés a une
atteinte pulmonaire, justifiant ainsi la réalisation systématique d'une
tomodensitometrie thoracique chez tous les patients porteurs. Il est a noter qu'un
des trois cas de pneumopathie interstitielle diffuse avait éte diagnostique chez une
patiente asymptomatique sur le plan pulmonaire, mais porteuse d‘anticorps anti-
PL12.

Les anticorps anti-nucléaires étaient présents chez tous les patients testés.

4.7. DIAGNOSTIC
Au plan diagnostique, selon les criteres EULAR/ACR 2017, qui classent les Ml

en Dermatomyosites, polymyosites et myosites a inclusion, on retrouve 3 cas de
polymyosites et 5 cas de dermatomyosite dont une dermatomyosite juvénile. Mais
avec I’émergence des auto-anticorps spécifiques, on se rend compte qu’il y a 5
cas de syndrome des antisynthétases dont 3 était considérés comme
Dermatomyosite selon EULAR ACR 2017 et 2 cas de dermatomyosites. On note
également que la moitié des patients ayant une MII avait également une autre
maladie auto-immune associée. 40% des patients avait un lupus associé et 20%

avait une sclérodermie associée.
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4.8. TRAITEMENT ET EVOLUTION

Dans notre série, tous les patients étaient principalement initialement traités avec
la corticothérapie et associé a la méthotrexate dans 60% des cas. 40% des patients
avaient bénéfici¢ d’une kinésithérapie. L’hydroxychloroquine avait été utilisée
chez les patients ayant un lupus associé. Le traitement par corticothérapie en
premiere intention avec association selon le cas a un immunosuppresseur
correspond a la littérature [2,46,69-71,75,77,78,81-83]. L’ immunosuppresseur
principalement utilisé dans notre étude est la méthotrexate. Les résultats de
I’évolution étaient limités par une irrégularité du suivi et la durée du traitement,
toutefois, sous ce traitement, une baisse globale des manifestations cliniques et
des CPK était observés. Un patient a présenté une rémission compléte au bout de
11 mois. De complications a type d’abcés musculaire et cutané et de

pneumopathie interstitielles ont été observés chez 40% patients.
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Conclusion

5. CONCLUSION
Les myopathies inflammatoires idiopathigues sont une pathologie rare au Bénin,

prédominée par le syndrome des anti-synthétases et fréeguemment associée a
d'autres connectivites. L’étude révéle une nette prédominance féminine. Cette
maladie se manifeste principalement par une faiblesse musculaire a prédominance
proximale et symétrique, parfois accompagnée de myalgies. Les manifestations
extramusculaires, telles que la polyarthralgie inflammatoire et les lésions

dermatologiques, peuvent parfois occulter les atteints musculaires.

Le diagnostic demeure cependant un défi majeur dans notre contexte. Le manque
d'équipements pour la confirmation diagnostique et le codt elevé de la recherche

des auto-anticorps specifiques a I'étranger entravent la démarche diagnostique.

Le parcours thérapeutique des patients est souvent marqué par une
automédication. Le traitement, basé principalement sur la corticothérapie associée
a des immunosuppresseurs et a la kinésithérapie. Cependant, des pertes de vue
fréquentes et des complications, telles que les pneumopathies interstitielles
diffuses et les infections, soulignent les défis liés a la prise en charge de ces

patients.

Au vu du faible taux de confirmation diagnostique et des nombreuses zones
d'ombre subsistant quant a la maladie et sa gestion, de nouvelles études,
nécessitant un financement adéquat, s'imposent pour explorer et confirmer les cas

potentiels.
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6. SUGGESTIONS
Au regard des résultats a I’issue de la présente étude, nous suggerons :

e A I’endroit des autorités politico-administratives :

O

O

Renforcer davantage les infrastructures de sante en investissant dans
la création et I’amélioration des centres de santé pour réduire
I’errance diagnostique et faciliter I’accés aux soins, en particulier
dans les régions les plus éloignées ;

Encourager la création de programmes éducatifs visant a démystifier
les maladies, en particulier les maladies auto-immunes et a favoriser
une approche multidisciplinaire dans la prise en charge.

Mettre en place un programme national dédié aux maladies rares
pour améliorer la prise en charge des patients et encourager la
recherche sur ces affections ;

(Euvrer pour la mise en place d’une base de données médicale
numeérique la recherche des cas, le suivi des patients et la recherche
épidémiologique ;

Faciliter I'accés a I'information sur les maladies rares, les symptémes
et les soins disponibles par le biais de supports accessibles a tous
comme les blogs, vlogs, réseaux sociaux, panneaux d’informations,
émissions télévisees.

(Euvrer pour effective la couverture sanitaire universelle au Bénin.

e A D’endroit de la Faculté des Sciences de la Santé de Cotonou :

O

O

Etablir un Dipldme Inter-Universitaire (DIU) spécialisé en maladies
auto-immunes.
Encourager la formation continue du personnel soignant afin de
pouvoir faire un diagnostic rapide, rassurer et bien orienter les
patients ;
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e A l’endroit du personnel soignant :

o Penser également & une myopathie inflammatoire devant un déficit
musculaire a prédominance proximale et symétrique, une myalgie,
une polyarthralgie et/ou des signes cutanées de dermatomyosite.

o Encourager la collaboration internationale, les échanges avec des
experts nationaux et internationaux pour ameliorer les compétences
locales, partager des connaissances et des protocoles de traitement ;

o Promouvoir la création et la maintenance de registres médicaux
complets pour faciliter la recherche de cas et I'établissement de
statistiques fiables.

e A l’endroit de la population :

o Se référer a un médecin pour un diagnostic et une prise en charge

adequate en cas de sensations symptome ;

o Eviter ’automédication et I’usage de la médecine traditionnelle.
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9. ANNEXES

CRITERES DE DIAGNOSTICS

Tableau XXII: Les critéres de classification EULAR/ACR pour les myopathies
inflammatoires idiopathiques adultes et juvéniles [18].

Lorsqu’il n’existe pas de meilleure explication pour les symptdmes et les signes, les
critéres de classifications suivantes peuvent étre utilisés

Variable Points d’évaluation Définition
Sans Avec biopsie
biopsie musculaire
musculaire
Age d’apparition
Age dapparition du | 1,3 1,5 18< Age (années) a l'apparition du
premier  symptéme premier symptdéme supposé lié a la
supposé lié a la maladie <40
maladie > 18 ans et <
40 ans
Age dapparition du | 2,1 2,1 Age (années) a l'apparition du
premier symptéme premier symptéme supposé lié a la
supposé lié a la maladie > 40
maladie > 40 ans
Faiblesse musculaire
Faiblesse symétrique | 0,7 0,7 Faiblesse des extrémités supérieures
objective, proximales, telle que définie par des
généralement tests musculaires manuels ou
progressive, des d'autres tests de force objectifs,
extrémités supérieures présente  des deux cotés et
proximales généralement progressive dans le
temps.
Faiblesse symétrique | 0,8 0,5 Faiblesse des extrémités inférieures
objective, proximales, définie par des tests
généralement musculaires manuels ou d'autres
progressive, des tests de force objectifs, présente des
extrémités supérieures deux cOtés et généralement
proximales progressive dans le temps.
Les fléchisseurs du| 1,9 1,6 Les grades musculaires des
cou sont relativement fléchisseurs du cou sont
plus faibles que les relativement inférieurs a ceux des
extenseurs du cou. extenseurs du cou, tels que définis
par le test musculaire manuel ou
d'autres tests de force objectifs.

Profil clinique et évolutif des myopathies inflammatoires idiopathiques au
Bénin de 2013 a 2023



Annexes

Lorsqu’il n’existe pas de meilleure explication pour les symptomes et les signes, les
critéres de classifications suivantes peuvent étre utilisés

Variable Points d’évaluation Définition
Sans Avec biopsie
biopsie musculaire
musculaire

Dans les jambes, les | 0,9 1,2 Les notes musculaires des muscles

muscles  proximaux proximaux des jambes sont

sont relativement plus relativement inférieures a celles des

faibles que les muscles muscles distaux des jambes, telles

distaux. que définies par le test musculaire
manuel ou d’autres tests de force
objectifs.

Manifestations cutanées

Eruption héliotrope 3,1 3,2 Taches  violettes, lilas  ou
érythémateuses sur les paupiéres ou
dans la région périorbitaire, souvent
associées a un cedéme périorbitaire.

Papules de Gottron 2,1 2,7 Papules érythémateuses a violacées
sur les surfaces d'extension des
articulations, parfois squameuses.
Peut se manifester sur les
articulations des doigts, des coudes,
des genoux, des malléoles et des
orteils.

Signe de Gottron 3,3 3,7 Macules érythémateuses a violacées
sur les surfaces d'extension des
articulations, qui ne sont pas
palpables.

Autres manifestations cliniques

Dysphagie ou | 0,7 0,6 Difficultés a avaler ou signes

dysmotilité objectifs d'une motilité anormale de

cesophagienne ';esophage

Mesures en laboratoire

Présence d'un| 3,9 3,8 Recherche d'auto-anticorps dans le

autoanticorps anti-Jo-
1 (anti-histidyl-ARNt
synthétase)

sérum, effectuée a l'aide d'un test
normalisé et validé, donnant un
résultat positif.
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Lorsqu’il n’existe pas de meilleure explication pour les symptomes et les signes, les
critéres de classifications suivantes peuvent étre utilisés

Variable Points d’évaluation Définition
Sans Avec biopsie
biopsie musculaire
musculaire
Taux sériques elevés | 1,3 1,4 Les valeurs de test les plus

de créatine kinase
(CK)* ou de lactate
déshydrogénase
(LDH)* ou d'aspartate
aminotransférase
(ASAT/AST/SGOT) *
ou d'alanine
aminotransférase
(ALAT/ALT/SGPT)*.

anormales au cours de I'évolution de
la maladie (niveau absolu le plus
élevé de I'enzyme) au-dessus de la
limite supérieure de la normale.

Caractéristiques de la bi

opsie musculaire — présence de :

La biopsie musculaire révéle la

Infiltration 1,7
endomysiale de présence de cellules mononucléaires
cellules endomysiales qui jouxtent le
mononucléaires sarcolemme de fibres musculaires
entourant, mais saines et non nécrosees, mais il n'y a
n‘envahissant pas, les pas d'invasion évidente des fibres
myofibres. musculaires.
Infiltration 1,2 Les cellules mononucléaires sont
périmysiale et/ou situées dans le périmysium et/ou
périvasculaire de autour des vaisseaux sanguins (dans
cellules les vaisseaux périmysiaux ou
mononucléaires endomysiaux).
Atrophie 1,9 La biopsie musculaire révéle
périfasciculaire plusieurs  rangées de  fibres
musculaires qui sont plus petites
dans la région périfasciculaire que
les fibres situées plus au centre.
Vacuoles bordées 3,1 Les vacuoles cerclées sont bleutées

a I'nématoxyline et a I'éosine et
rougeatres a la trichromie de
Gomori modifiée.

Un patient est class¢é comme MII si la probabilité dépasse 55% (score >5,5, ou >6,7 si
biopsies incluses). Le niveau de probabilité >55% et <90% a été défini comme "MIlI
probable”. La "MII certaine™ correspond a une probabilité >90%, ce qui correspond a un
score total agrégé >7,5 sans biopsie musculaire et >8,7 avec biopsie musculaire. Les patients
dont la probabilité est comprise entre >50% et <55% seront classés comme "MII possible”.
Pour qu'un patient soit classé comme non MII, la probabilité doit étre inférieure a 50%
(score maximal de 5,3 sans biopsies ; 6,5 avec biopsies)
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Le patient répond aux critéres de classification EULAR/ACR pour le MII.

Age a l'apparition du
premier symptome <18
NON

Rash heliotrope ou, Rash hellotrope ou,
papule de Gottron papule de Gottron
ou, signe de Gottron ou, signe de Gottron

NON | | Oul oul

Faiblesse symétrique objective,
généralement progressive, des
extrémités supérieures ou,
Faiblesse symétrique objective,
généralement progressive, des
extrémités inférieures ou,

Les fléchisseurs du cou sont
relativement plus faibles que les
extenseurs du cou ou,

Dans les jambes, les muscles

proximaux sont relativement plus

Aspects cliniques*
ou,

Caractéristiques de
biospsie
musculaire**

NON Ooul

NON Oul

[=———— e o = -

I Myosite juvénile !
PM I !

MNMI IDM DMA DM | autre que DMJ*** : DMJ

Figure 25: Arbre de classification des sous-groupes de myopathies inflammatoires
idiopathiques [13]
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Un patient doit d'abord répondre aux critéres de classification EULAR/ACR pour la Mll
(probabilité d'TIM >55%). Le patient peut ensuite étre sous-classé a l'aide de I'arbre de
classification. Le sous-groupe des patients atteints de PM comprend les patients atteints de
myopathie nécrosante a médiation immunitaire (IMNM). Pour la classification IBM, I'un
des éléments suivants, *faiblesse des muscles fléchisseurs des doigts et réponse au
traitement : pas d'amélioration, ou **biopsie musculaire : vacuoles cerclées, est nécessaire
pour le diagnostic. ***Les myosites juvéniles autres que la MJE ont été développées sur la
base d'avis d'experts. L'IMNM et la DM hypomyopathique étaient trop peu nombreuses
pour permettre une sous-classification. PM, polymyosite ; IMNM, myopathie nécrosante a
médiation immunitaire ; IBM, myosite a corps d'inclusion ; DMA, dermatomyosite
amyopathique ; DM, dermatomyosite ; DMJ, dermatomyosite juvénile.

Tableau XXIII: Criteres de Peter et Bohan [43].

Critéres de Bohan et Peter

1 Déficit musculaire bilatéral et symétrique des ceintures scapulaire et pelvienne

2 Elévation du taux sérique des enzymes musculaires (CPK++ ; transaminases, LDH,
ou aldolases)

3 Triade a I’¢lectromyogramme : potentiels moteurs courts et polyphasiques,
fibrillations et décharges répétées a haute fréquence, ondes positives pointues

4 Biopsie musculaire d’un muscle proximal caractéristique avec nécrose des fibres
musculaires, foyers de régénération et infiltrats inflammatoires mononuclées

5 Rash cutanés typiques (érytheme liliacé des paupiéres, érytheme en bande du dos
des mains et des doigts, du pourtour unguéal, papules de Gottron)

Le diagnostic de PM est affirmé avec certitude par la présence des trois critéres (hors critére
dermatologique), incluant nécessairement la présence du critére histologique. Le diagnostic
de dermatomyosite, nécessite outre les trois criteres précédents, la présence des
manifestations cutanées. Le diagnostic est définitif, s’il existe au moins quatre criteéres sur
cing et probable si trois critéres sur cing.
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Tableau XXIV: Critéres diagnostiques de myosite de chevauchement [43].

Présence de PM | Syndrome de Raynaud Sclérodactilie, infiltration sclérodermique,
ou DM associée a | calcinose sous cutanée, diminution de la mobilité du bas cesophage ou
de Dintestin gréle Diminution a moins de 70 % de la DLCO,
pneumopathie insterstitielle sur imagerie Lupus discoide, présence
d’anticorps anti-ADN natif et hypocomplementémie, présence d’au
moins 4 des 11 criteres ACR du Lupus systémique Syndrome des
antiphospholipides

Et/ou la présence | Antisynthétases (Jol, PL-7,PL-12, OJ, EJ, KS) Anti-SRP Autoanticorps
d’au moins un des | associés a la sclérodermie ou au syndrome de chevauchement
anticorps suivants | (anticentromeres, Scl70, ARN polymeérases /111, Pm-Scl, RNP (U1, U2,
U3, U5) Exclusion des anti-Mi-2 (DM), anti-SSA et anti-SSB

Diagnostic de myosite de chevauchement s’il existe DM ou d’une PM et au moins un signe
clinique extramusculaire et/ ou la présence d’autoanticorps cités ci-dessus

Tableau XXV: Composantes des critéres de classification pour les myopathies
inflammatoires idiopathiques (sauf IBM) approuvée par ENMC [44].

1. Critéres Criteres d'inclusion :

cliniques (@) Début généralement apres 18 ans (post-puberté), peut débuter dans
I'enfance dans la DM et la myosite non spécifique
(b) Début subaigu ou insidieux
(c) Distribution du déficit : proximale, symétrique > distale, fléchisseurs
du cou > extenseurs du cou
(d) Eruption cutanée typique du DM : héliotrope (violet), cedéme
périorbitaire, papules violacées (papules de Gottron) ou macules (signe
de Gottron), squameuses si chroniques, au niveau des articulations
métacarpo-phalangiennes et interphalangiennes et autres protubérances
osseuses ; érytheme de la poitrine et du cou (signe en V) et du haut du
dos (signe du chéle).
Criteres d'exclusion :
(a) Caractéristiques cliniques de la IBM (voir Griggs et al. (Ann Neurol
1995 ;38:705-13) : faiblesse asymétrique, fléchisseurs du poignet/doigts
identiques ou plus faibles que les deltoides ; extenseurs du genou et/ou
dorsiflexeurs de la cheville identiques ou plus faibles que les
fléchisseurs de la hanche).
(b) Faiblesse oculaire, dysarthrie isolée, faiblesse des extenseurs du cou
> fléchisseurs du cou isolée
(c) Myopathie toxique (exposition récente a des médicaments
myotoxiques), endocrinopathie active (hyper- ou hypothyroidie,
hyperparathyroidie), amyloidose, antécédents familiaux de dystrophie
musculaire ou de neuropathies motrices proximales.
Elévation de la créatine Phosphokinase dans le sang
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2. Autres critéres
de laboratoire

(a) Electromyogramme

Criteres d'inclusion

(D) Activité d’insertion ou spontanée augmentée sous la forme de
potentiels de fibrillation, de potentiels lents ou de salves répétitives
complexes

(1) L'analyse morphometrique révele la présence de potentiels moteur
polyphasiques de courte durée et de faible amplitude

Criteres d'exclusion

(I) Décharges myotoniques suggerant une dystrophie myotonique
proximale ou une autre canalopathie

(1) L'analyse morphométrique révéle principalement des MUAPs de
longue durée et de grande amplitude

(111) Modeéle de recrutement des MUAPS diminué

(b) IRM : signal augmenté diffus ou patchy (cedéme) dans les tissus
musculaires sur les images STIR

(c) Anticorps spécifiques de la myosite détectés dans le sérum.

3. Biopsie
musculaire
criteres
d’inclusion et
d'exclusion

(@) Infiltrat inflammatoire endomysial (lymphocytes T) entourant et
envahissant des fibres musculaires non nécrotiques

(b) Lymphocytes T CD8+ endomysiaux entourant, mais n'envahissant
pas définitivement les fibres musculaires non nécrotiques, ou expression
CMH-1 ubiquitaire

(c) Atrophie péri-fasciculaire

(d) Dépots de complexe d’attaque membranaire sur de petits vaisseaux
sanguins, ou densité capillaire réduite, ou inclusions tubuloréticulaires
dans les cellules endothéliales sur microscope électronique, ou
expression CMH-1 des fibres péri-fasciculaires

(e) Infiltrat inflammatoire péri-vasculaire et périmysial

(f) Infiltrat lymphocytaire T CD8+ endomysial disperse, n'entourant pas
clairement ou n'envahissant pas les fibres musculaires

(9) Nombreuses fibres musculaires nécrotiques comme caractéristique
histologique anormale prédominante.

Les cellules inflammatoires sont rares ou seulement Iégérement péri-
vasculaires ; l'infiltrat périmysal n'est pas évident. Des dép6ts de CAM
sur de petits vaisseaux sanguins ou des capillaires en forme de tuyaux
sur EM peuvent étre observés, mais les inclusions tubuloréticulaires
dans les cellules endothéliales sont rares ou non évidentes.

(h) Vacuoles bordées, fibres rouges déchiquetées, fibres négatives au
cytochrome oxydase qui suggereraient une IBM

(i) Dépbts de CAM sur le sarcolemme des fibres non nécrotiques et
autres indications de dystrophies musculaires avec immunopathologie
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Tableau XXVI: Critére de classification pour les myopathies inflammatoires
idiopathiques ENMCJ44].

Polymyosite
Polymyosite 1. Tous les criteres cliniques a I'exception de I'éruption cutanée
défini o

2. CK sérique élevee

3. Les critéres de la biopsie musculaire incluent a; et excluent c; d; h; i.
Polymyosite 4. Tous les criteres cliniques a I'exception de I'éruption cutanée
probable

5. Elévation de la créatine kinase sérique
6. Autres criteres de laboratoire (1 sur 3)
7

Les critéres de la biopsie musculaire incluent b; et excluent c; d; g; h; i.

Dermatomyosite

Dermatomyosite 1. Tous les critéres cliniques
défini
2. Les critéres de la biopsie musculaire incluent c
Dermatomyosite 1. Tous les criteres cliniques
probable . . .. e
2. Les critéres de la biopsie musculaire incluent d ou e, ou un taux élevé de
CK sérique, ou un autre critére de laboratoire (1 sur 3)
Dermatomyosite 1. Rash typique de la dermatomyosite: héliotrope, cedéme péri-orbitaire, signe
amyopathique ou papule de Gottron, signe en V, signe de la bandouliére, signe du holster

2. La biopsie cutanée montre une densité capillaire réduite, la déposition de
CMA sur les petits vaisseaux sanguins le long de la jonction dermo-
épidermique, et une décoration variable des kératinocytes pour la CMA

Pas de faiblesse objective
CK sérique normal

EMG normal

o a M~ w

La biopsie musculaire, si réalisée, ne révéle pas de caractéristiques
compatibles avec une dermatomyosite définitive ou probable.
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Dermatomyosite 1. Tous les critéres cliniques a I'exception de I'éruption cutanée
possible  sans L
dermatite 2. CKseérique élevee
3. Autres criteres de laboratoire (1 sur 3)
4. Les criteres de la biopsie musculaire incluent ¢ ou d.
Myosite non 1. Tous les critéres cliniques a I'exception de I'éruption cutanée
spécifique o
2. CK sérique élevee
3. Autres criteres de laboratoire (1 sur 3)
4. Les critéres de la biopsie musculaire incluent e ou f ; et excluent tous les
autres.
Myopathie 1. Tous les critéres cliniques a I'exception de I'éruption cutanée
nécrosante a L
médiation 2. CK sérique elevée
Immunitaire 3. Autres criteres de laboratoire (1 sur 3)
4. Les criteres de la biopsie musculaire comprennent g et excluent tous les
autres critéres.

Tableau XXVII: Critéres diagnostiques de myosite a inclusion selon Griggs.

A. Critéres cliniques

1. Dureée de la maladie > a 6 mois

2. Age de début > a 30ans

3. Faiblesse musculaire des
Muscles proximaux et distaux
Fléchisseurs des doigts

Fléchisseurs du poignet supérieure a celle des extenseurs du poignet ou des quadriceps

B. Critéres de laboratoire

1. CK sérique supérieur a 12 fois la limite supérieure de la norme

2. Biopsie musculaire
a. Infiltrat de cellules mononucléaires dans les fibres musculaires non nécrotique
b. Fibres musculaire vacuolées

c. Deépdts intracellulaires de tubulofilament amyloide de 15 a 18 nm
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3. Electromyographie : Signes de myopathies inflammatoires

Myosite & inclusions certaine avec les critéres B 2 a-c et probable avec les critéres Al1-3 et
Bl et B2a et B3.

Tableau XXVIII: Criteres de Tanimomo, 1995

NO

Caractéristigues

1

Eruption héliotrope ou signe de Gottron ou érythéme extenseur linéaire

Faiblesse proximale des membres supérieurs ou inférieurs et du tronc

Elévation de la créatine kinase ou de I'aldolase

Douleur musculaire lors de la saisie ou douleur musculaire spontanée

La triade électromyographigue de myopathie

Présence d'auto-anticorps anti-Jo-1

Arthrite non destructive ou arthralgies

O N0 WD

Signes d'inflammation systémique (fievre >37°C a l'aisselle, elévation de
la protéine C-réactive ou de la vitesse de sédimentation des érythrocytes)

Preuve histologiqgue de myosite (infiltrat inflammatoire avec
dégénérescence ou néecrose musculaire, phagocytose active, noyaux
centraux ou régénération active)

Avec ces criteres, la polymyosite définitive a été définie comme étant toute
combinaison de 4 des 9 caractéristiques sans éruption cutanée, avec une
sensibilité de 99% et une spécificité contre toutes les autres maladies de 95%.
La dermatomyosite définitive a été définie comme une éruption cutanée plus 4
autres caractéristiques, avec une sensibilité de 94% et une spécificité de 90%
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DEFINITION OPERATIONNELLE DES VARIABLES

Variable Définition Modalités / unité Type de
variable
Variables socio-démographiques
Age Différence entre l'année considérée et | En année Quantitatif
I'année de naissance de l'individu,
Sexe Sexe biologique a la naissance Masculin/Féminin | Qualitatif
Profession | Profession déclarée par le patient Fonctionnaire, Qualitatif
Commercant,
Etudiant,
Ménagere, Artisan,
Sans emploi, Autre
a préciser
Ethnie L'ethnicité est mesurée en demandant | Fon, Adja, Goun, | Qualitatif
aux répondants d'auto-identifier leur | Yorouba, Mina,
appartenance ethnique. Bariba, Dendi,
Haoussa, Peulh,
Adutre a préciser
Nationalité¢ | Le pays dans lequel le patient est née Béninois, autre a | Qualitatif
préciser
Localité de | Le département de résidence est mesuré | Atacora,  Donga, | Qualitatif
résidence en demandant aux répondants de fournir | Borgou,  Alibori,
Départemen | le nom du département dans lequel ils | Atlantique, Littoral,
t résident Mono, Couffo,
Plateau,  Ouémé,
Zou, Collines
Niveau Le niveau de scolarité est mesuré en | Le dernier niveau | Qualitatif
d'instruction | demandant aux répondants de declarer | d’étude jamais
leur plus haut niveau de scolarité atteint. | scolarisée,  école
primaire,
secondaire,
université
Variables cliniques
Délai de | Délai entre l'apparition des premiers | En mois Quantitatif
consultation | symptdmes et la consultation au lieu de
traitement.
Age de | Age en années du patient auquel le | En année Quantitatif
début  des | premier symptome est apparu.
symptomes
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Automédica | Utilisation de médicaments sans I'avis ou | Oui ou non, si oui, | Qualitatif
tion la supervision d'un professionnel de la | préciser le type :
santé. Cela peut inclure l'utilisation de | médicament en
médicaments en vente libre ou de | vente libre, reméde
remeédes & base de plantes. a base de plante
Recours a la | Fait référence a une variété de pratiques | Oui ou non Qualitatif
médecine de soins de santé qui ne font pas partie de
traditionnell | la médecine occidentale
e conventionnelle. Ces pratiques peuvent
inclure  I'utilisation  d'herbes, de
minéraux et dautres  substances
naturelles, ainsi que des pratiques
spirituelles ou religieuses
Localité de | L’endroit oU une personne recoit des | A préciser Qualitatif
traitement | soins médicaux. 1l peut s'agir d'un
hopital, d'une clinique, d'un cabinet
médical ou d'un autre établissement de
santé
Nombre de | Nombre en chiffre de centre de santé, | Nombre en chiffre | Quantitatif
centre hopital ou clinique auxquels le patient a
parcouru eu a consulté pour sa myopathie avant le
centre de traitement
Le type de | Le ou les types de professionnel de santé | Tradithérapeute, Qualitatif
professionn | que le patient a consulté pour sa | aide-soignant,
el consulté | myopathie avant le médecin ayant mis en | infirmier, sage-
place le traitement femme,  médecin
généraliste,
médecin spécialiste
Localité de | Le centre ou le traitement de la | CNHU-HKM, Qualitatif
traitement myopathie a été mis en place Hopital de zone
d’ Abomey-Calavi,
CHD Zou-Collines,
CHD Ouéme-
Plateau
Variables liées aux signes fonctionnels
Difficulté a | Présence ou non de difficulté a soulever | Présent/absent Qualitatif
soulever les | les bras
bras
Difficulté a | Présence ou non de difficulté a se lever | Présent/absent Qualitatif
se lever
Sensation Présence ou non de sensation de | Présent/absent Qualitatif
de faiblesse | faiblesse musculaire
musculaire
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Difficulté a | Présence ou non de difficulté a la marche | Présent/absent Qualitatif
la marche
Fatigabilité | Présence ou non de fatigabilité a I'effort | Présent/absent Qualitatif
a l'effort
Dysphagie | Présence ou non de dysphagie Présent/absent Qualitatif
Eruption Présence ou non d’éruption cutanee Présent/absent Qualitatif
cutanée
Variables liées aux antécédents personnels
Hypertensio | Antécédents d'hypertension artérielle | Présent/absent Qualitatif
n artérielle | mesurés en demandant aux répondants
d'indiquer s'ils ont déja regu un
diagnostic d'hypertension artérielle
Diabéte Antécédents de diabéte mesurés en | Présent/absent Qualitatif
demandant aux répondants d'indiquer
s'ils ont déja recu un diagnostic de
diabéte
Prise de | Antécédents de prise de statine mesurés | Présent/absent Qualitatif
statine en demandant aux répondants d'indiquer
sils ont ét¢é mis sous statine
(atorvastatine, simvastatine,
rosuvastatine, fluvastatine, pravastatine
Cancer Antécédents de cancer mesurés en | Présent/absent, si | Qualitatif
demandant aux répondants d'indiquer | présent, préciser
s'ils ont déja recu un diagnostic de cancer
Lupus Antécédents de lupus mesurés en | Présent/absent Qualitatif
demandant aux répondants d'indiquer
s'ils ont déja recu un diagnostic de lupus
Sclérodermi | Antécédents de sclérodermie mesurés en | Présent/absent Qualitatif
e demandant aux répondants d'indiquer
s'ils ont déja recu un diagnostic de
sclérodermie
Polyarthrite | Antécédents de polyarthrite rhumatoide | Présent/absent Qualitatif
rhumatoide | mesurés en demandant aux répondants
d'indiquer s'ils ont déja regu un
diagnostic de polyarthrite rhumatoide
Syndrome | Antécédents de syndrome de Gougerot | Présent/absent Qualitatif
de Gougerot | Sjogren mesurés en demandant aux
Sjogren répondants d'indiquer s'ils ont deja regu
un diagnostic de syndrome de Gougerot
Sjogren
Autre Antécédents d'autre maladie auto- | A préciser Qualitatif
maladie immune non précisée antérieurement
auto-
immune
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Variables liées aux antécédents familiaux

Maladie Des antécédents familiaux de maladie | Présent/absent, Qualitatif
auto- auto-immune sont definis comme ayant | préciser le degré de
immune un parent au premier degré (parent, frére | parenté
ou sceur ou enfant) deuxiéme degré
(grand parent, petit enfant, frére ou sceur)
ou troisieme degré (arriere grand
parents, oncle, tante, neveu, niece) qui a
été diagnostiqué avec une maladie auto-
immune
Variables liées aux signes généraux
Asthénie Présence ou non d'asthénie ou de | Présent/absent Qualitatif
sensation de faiblesse non soulageé par le
repos
Anorexie Présence ou non d'anorexie ou de | Présent/absent Qualitatif
manque d'appétit
Amaigrisse | Présence ou non d'amaigrissement ou | Présent/absent Qualitatif
ment perte de poids
Fievre Présence ou non dune fiévre | Présent/absent Qualitatif
anamnestigue  ou  objectivée a
I'admission
Poids Poids corporels au cours du diagnostic | En kilogramme Quantitatif
Taille Taille au cours du diagnostic En métre Quantitatif
IMC IMC = poids (kg) / taille (m)"2 En Kg/m? Quantitatif
Interprétatio | Pour les adultes, les valeurs d'IMC sont | Insuffisance Qualitatif
nde I'MC | interprétées comme suit . | pondérale,  poids
Insuffisance pondérale : IMC < 18,5 | normal, surpoids,
Poids normal IMC  18,5-24,9 | obésité
Surpoids : IMC 25,0-29,9
Obese : IMC > 30,0
Fréquence | La fréequence cardiaque ou le pouls & | En battement par | Quantitatif
cardiaque I'admission minute
Pression La pression artérielle a I'admission En mm hg Quantitatif
artérielle
Variables liées aux signes musculaires
Faiblesse Préesence ou non dune faiblesse | Présent/absent Qualitatif
musculaire | musculaire ou difficulté a se lever d'une

chaise ou a monter des escaliers ou
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difficulté a soulever des objets ou a
ouvrir des bocaux ou difficulté a
soulever les bras

Myalgie Présence ou non dune douleur | Présent/absent Qualitatif
musculaire spontané ou provoquée par la
pression ou la mobilisation
Atrophie Présence ou non d'une atrophie | Présent/absent Qualitatif
musculaire | musculaire ou une diminution de la
masse musculaire
Signes Prédominance du déficit en proximal ou | Oui ou non Qualitatif
musculaires | en distal, rechercher en comparant la
proximaux | force musculaire proximal a la force
prédominan | musculaire en distal, ou si directement
ts mentionné ainsi dans le dossier médical
Signes Symeétrie ou non du déficit musculaire | Oui ou non Qualitatif
musculaires
symétriques
Force Force musculaire selon I'échelle MRC. | 0,1, 2,3,4,5 Qualitatif
musculaire | L'échelle  MRC évalue la force
aux musculaire sur une échelle de 0 a 5, 0
membres étant aucune contraction et 5 étant une
inférieurs force normale.
Signes Force musculaire selon I'échelle MRC. | Oui ou non Qualitatif
musculaires | L'échelle  MRC évalue la force
aux musculaire sur une échelle de 0 a 5, 0
membres étant aucune contraction et 5 étant une
supérieurs | force normale.
Autres Autres signes musculaires non précisés | A préciser Qualitatif
signes antérieurement
musculaires
Variables liées aux signes dermatologiques
Papule de | Eruption papuleuse violacée sur les | Présent/absent Qualitatif
Gottron articulations métacarpo-phalangiennes
et interphalangiennes
Signe  de | Eruption érythémateuse sur les surfaces | Présent/absent Qualitatif
Gottron extenseurs des coudes, des articulations
des doigts, des genoux et des chevilles
Erytheme Décoloration pourpre des paupiéres Présent/absent Qualitatif
héliotrope
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Signe en V | Eruption maculaire érythémateuse sur le | Présent/absent Qualitatif

thoracique | visage, le cou et la poitrine

Signe  du | Eruption maculaire érythémateuse sur | Présent/absent Qualitatif

chéle I'arriere du cou et des épaules

Hyperkérat | Epaississement de la peau sur la paume | Présent/absent Qualitatif

ose des | des mains

mains

Desquamati | Perte de la couche externe de la peau des | Présent/absent Qualitatif

on des | mains

mains

Main du | Hyperkératose et fissuration de la peau | Présent/absent Qualitatif

mécanicien | palmaire

Photosensib | Eruption cutanée, prurit qui apparait | Présent/absent Qualitatif

ilité aprés une exposition au soleil ou a la
lumiére UV

Prurit Prurit  au niveau des Iésions | Présent/absent Qualitatif
dermatologiques

Autres _ A préciser Qualitatif

signes

dermatologi

ques

Variables liées aux signes articulaires

Polyarthrite | Atteinte inflammatoire de plus de trois | Présent/absent Qualitatif
articulations

Oligoarthrit | Atteinte inflammatoire d'une a trois | Présent/absent Qualitatif

e articulations

Monoarthrit | Atteinte inflammatoire d'une seule | Présent/absent

e articulation

Variables liées aux signes pulmonaires

Dyspnée Essoufflement, difficulté a respirer ou | Présent/absent Qualitatif
respiration laborieuse

Toux Présence ou non d'une toux Présent/absent Qualitatif

Douleur Présence ou non dune douleur | Présent/absent Qualitatif

thoracique | thoracique

Polypnée Respiration rapide ou fréquence | Présent/absent Qualitatif
respiratoire supérieure a 20 cycle par
minute

Bradypnée | Respiration lente ou  fréquence | Présent/absent Qualitatif

respiratoire inférieure a 16 cycle par
minute
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Rales Présence ou non de rales crépitants a | Présent/absent Qualitatif
crépitants l'auscultation
Abolition Abolition ou diminution du murmure | Présent/absent Qualitatif
ou vesiculaire
diminution
du murmure
veésiculaire
Autres _ A préciser Qualitatif
signes
pulmonaires
Variables liées aux signes digestifs
Dysphagie | Blocage a la déglutition ou difficulté a | Présent/absent Qualitatif
avaler
Fausses Fausse routes ou étouffement par des | Présent/absent Qualitatif
routes aliments
Autres B A préciser Qualitatif
signes
digestifs
Variables liées aux signes cardio-vasculaires
Phénomene | Décoloration pale, bleue ou rouge des | Présent/absent Qualitatif
de Raynaud | doigts et des orteils ; engourdissement et
picotements dans les doigts et les orteils
; et des douleurs dans les doigts et les
orteils
Palpitation | Sensation subjective d'un rythme | Présent/absent Qualitatif
cardiaque anormalement rapide,
énergique ou irrégulier
Autres _ A préciser Qualitatif
signes
cardio-
vasculaires
Variables
paraclinique
s
CPK Créatine phosphokinase Créatine kinase au | Quantitatif

cours du diagnostic
en UI/L
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LDH Lactate déshydrogénases Lactate Quantitatif
déshydrogénases au
cours du diagnostic
en UI/L
ASAT ou | L'aspartate aminotransférase (ASAT), | ASAT au cours du | Quantitatif
GOT ou transaminase glutamique- | diagnostic en UI/L
oxaloacétique sérique (GOT)
ALAT ou | L’alanine aminotransférase (ALAT), | ALAT au cours du | Quantitatif
GPT également connue sous le nom de | diagnostic en UI/L
transaminase glutamique-pyruvique
sérique (SGPT)
CRP C réactive proteine Valeur de la CRP | Quantitatif
en mg/L
Urémie Urémie ou azotémie Valeur de I’'urémie | Quantitatif
en g/L
Créatininém | Créatinine sérique Valeur de  la| Quantitatif
ie créatininémie  en
mg/L
Clairance de | Valeur de la clairance de la créatinine en | Valeur en ml/min Quantitatif
la créatinine | ml/min avec la formule : C= ((140 - &ge)
selon / (7,2 x [Créatinine])) x poids x k ; avec
Cockceroft k = 1 chez I'hnomme, k = 0,85 chez la
femme, [Créatinine] en ml/L
Glycémie a | Valeur de la glycémie a jeun en g/L Valeur  de la | Quantitatif
jeun glycémie en g/L
VS Vitesse de sédimentation normale ou | Normale ou élevée | Qualitatif
élevée selon la formule de Miller :
- Chez ’'Homme, valeur seuil de la VSH
< age en
annee/2
- Chez la Femme, valeur seuil de la VSH
< (&ge +
10) /2
Hémogram | Hémogramme normale ou pathologique | Normale ou | Qualitatif
me selon les normes du laboratoire ou il a été | anormale, Si
réalisé anormale, préciser
les anomalies
Variables liées a I'électromyogramme
Tracé » Une activité d'insertion et spontanée | Présent/absent Qualitatif
myogene accrue avec des potentiels de fibrillation,
des ondes positives aigués et parfois des
décharges  pseudo-myotoniques  ou
répétitives complexes,
* Des potentiels d'action de I'unité
S
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motrice polyphasiques (MUAP) de
courte durée et de faible amplitude,
* Des MUAP a recrutement précoce.

Normale Absence d'anomalie Oui ou non Qualitatif
Autre B A préciser Qualitatif
résultat de

I'électromyo

gramme

Variables liées a 'ECG

ECG _ Présent/absent Qualitatif
normal

Trouble de | _ Présent/absent Qualitatif
la

conduction

Trouble du| _ Présent/absent Qualitatif
rythme

cardiaque

Autres _ A préciser Qualitatif
Variables liées aux anticorps spécifiques des myosites

Anti-Jol _ Présent/absent Qualitatif
Anti-PL7 _ Présent/absent Qualitatif
Anti-PL12 | _ Présent/absent Qualitatif
Anti-EJ _ Présent/absent Qualitatif
Anti-OJ _ Présent/absent Qualitatif
Anti-KS _ Présent/absent Qualitatif
Anti-ZO _ Présent/absent Qualitatif
Anti-HA _ Présent/absent Qualitatif
Anti- _ Présent/absent Qualitatif
HMGCR

Anti-SRP _ Présent/absent Qualitatif
Anti-TIF1-y | _ Présent/absent Qualitatif
Anti-NXP2 | Présent/absent Qualitatif
Anti-MDAS5 | _ Présent/absent Qualitatif
Anti-SAE Présent/absent Qualitatif
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Anti-Mi2 _ Présent/absent Qualitatif
Anti-CNla | _ Présent/absent Qualitatif
Variables liées aux anticorps associées aux myosites

Anti- _ Présent/absent Qualitatif
Nucléaires

Anti-Pm- _ Présent/absent Qualitatif
Scl

Anti-ku _ Présent/absent Qualitatif
Anti-RNP | _ Présent/absent Qualitatif
Anti-SSA _ Présent/absent Qualitatif
Anti-SSB _ Présent/absent Qualitatif
Anti-Ro-60 | _ Présent/absent Qualitatif
Anti-DNA | _ Présent/absent Qualitatif
natif

Anti-Scl-70 | _ Présent/absent Qualitatif
Anti- _ Présent/absent Qualitatif
centromeres

Anti- _ Présent/absent Qualitatif
topoisoméra

ses

Variables liées a la biopsie musculaire

Expression | _ Présent/absent Qualitatif
HLA classe

I

Atrophie _ Présent/absent Qualitatif
périfascicul

aire

Infiltrats _ Présent/absent Qualitatif
inflammatoi

res

périmysiaux

et

périvasculai

res
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Fibres en
nécrose

Présent/absent

Qualitatif

Régénératio
n
musculaire

Présent/absent

Qualitatif

Dépots
complément
S

Présent/absent

Qualitatif

Fibrose
musculaire

Présent/absent

Qualitatif

Inclusion
cytoplasmiq
ue

Présent/absent

Qualitatif

Vacuole
bordée

Présent/absent

Qualitatif

Présence de
fibres
rouges en
lambeaux

Présent/absent

Qualitatif

Infiltrats
inflammatoi
res
lymphocyta
iresT

Présent/absent

Qualitatif

Autres

A préciser

Qualitatif

Variables liées a la biopsie cutanée

Vacuolisati
on basale

Présent/absent

Qualitatif

Rares
kératinocyte
S
apoptotique
S

Présent/absent

Qualitatif
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Infiltrat
lymphocyta
ire du derme
superficiel

Présent/absent

Qualitatif

Calcificatio
ns
dermiques
ou
dermohypo
dermiques

Présent/absent

Qualitatif

Dépbts de
complexe
d’attaque
membranair
e (CAM ou
C5b-9) au
niveau de la
jonction
dermo-
épidermiqu
e

Présent/absent

Qualitatif

Dépbts de
complexe
d’attaque
membranair
e (CAM ou
C5b-9) au
niveau de la
paroi  des
capillaires

Présent/absent

Qualitatif

Autres
lésions
histologique
S

Présent/absent

Qualitatif

Variables liées a I'lRM musculaire
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Hypersignal
en sequence
STIR

Présent/absent

Qualitatif

Atrophie
musculaire

Présent/absent

Qualitatif

Infiltration
graisseuse
ou
hypersignal
enTl

Présent/absent

Qualitatif

Autres
lésions a
I''RM
musculaire

A préciser

Qualitatif

Variables liées a la radiographie thoracique

Syndrome
interstitiel

Opacités a bords nets
non confluentes
non systématisees
sans bronchogramme aérique

Présent/absent

Qualitatif

Syndrome
alvéolaire

Opacité
Limites
Confluence des
Bronchogramme aérique

systématisee
floues
lésions

Présent/absent

Qualitatif

Autres
Iésions
visibles a la
radiographi
e
pulmonaire

A préciser

Qualitatif

Variables liées au scanner thoracique

Atteintes
pulmonaires

A préciser

Qualitatif

Atteintes
pleurales

A préciser

Qualitatif
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Autres _ A préciser Qualitatif
Iésions
Variables liées au Diagnostic
Type de | La type de myopathie inflammatoire | Dermatomyosite ou | Qualitatif
Myopathie | retenue selon les manifestations clinico- | Polymyosite ou
inflammatoi | biologiques, les auto-anticorps | Myosite a inclusion
re specifiques ou I'associations a une autre | ou Myosite
maladie auto-immune nécrosante  auto-
immune ou Myosite
de chevauchement,
Si myosite de
chevauchement,
préciser Si
Syndrome des
antisynthétase ou
non
Pathologie | Le type de maladie auto-immune associé | A préciser Qualitatif
associées si myosite de chevauchement
Variables liées aux traitement
Kinésithéra | Usage ou non de kinésithérapie Présent/absent Qualitatif
pie
Glucocortic | Usage ou non de glucocorticoides : | Présent/absent, si | Qualitatif
oides prednisone, prednisolone, | présent,  préciser
méthylprednisolone, bétaméthasone, | durée en  mois,
dexaméthasone posologie en mg
Méthotrexat | Usage ou non de méthotrexate Présent/absent, si | Qualitatif
e présent,  préciser
durée en mois,
posologie en mg
Azathioprin | Usage ou non de azathioprine Présent/absent, si | Qualitatif
e présent,  préciser
durée en mois,
posologie en mg
Mycophéno | Usage ou non de mycophénolate mofétil | Présent/absent,  si | Qualitatif
late mofetil présent,  préciser
durée en mois,
posologie en mg
Cyclosporin | Usage ou non de cyclosporine Présent/absent, si | Qualitatif
e présent,  préciser
durée en mois,
posologie en mg
Cyclophosp | Usage ou non de cyclophosphamide Présent/absent, si | Qualitatif
hamide présent,  préciser
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durée en mois,
posologie en mg

Rituximab | Usage ou non de rituximab Présent/absent, si | Qualitatif
présent,  préciser
durée en  mois,
posologie en mg
Immunoglo | Usage ou non d’immunoglobuline Présent/absent, si | Qualitatif
buline présent,  préciser
intraveineus durée en mois,
es posologie en mg
Effets Effets indésirables imputés au traitement | A préciser Qualitatif
indésirables | médicamenteux
Variables liées a I'évolution clinique
Force Force musculaire selon I'échelle MRC. | Force musculaire | Qualitatif
musculaire | L'échelle  MRC évalue la force | sur 5 au cours du
(00 mois, 01 | musculaire sur une échelle de 0 a 5, 0 | diagnostic, a 01
mois, 03 | étant aucune contraction et 5 étant une | mois, 03 mois, 06
mois, 06 | force normale. mois et 12 mois du
mois, 01 an) traitement
Douleur _ Diminuée, Qualitatif
musculaire ( inchangée ou
00 mois, 01 augmentée
mois, 03
mois, 06
mois, 01 an)
Signes _ Diminuée, Qualitatif
cutanées inchangée ou
augmentée
Signes _ Diminuée, Qualitatif
articulaires inchangée ou
augmentée
Signes _ Diminuée, Qualitatif
pulmonaires inchangée ou
augmentee
Signes _ Diminuée, Qualitatif
digestifs inchangée ou
augmentée
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Signes _ Diminuée, Qualitatif
cardiovascu inchangée ou
laires augmentée
Survenu de | _ Présent/absent  si | Qualitatif
complicatio présent, preciser
n ou
sequelle
fonctionnell
e
Déces _ Oui ou non, si oui, | Qualitatif
préciser la durée de
la maladie en mois
Variables liées a I'évolution paraclinique
CPK CPK de contréle CPK en UI/L au | Quantitatif
moment du
diagnostic, a 01
mois, 03 mois, 06
mois et 12 mois du
traitement
aa
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MYOPATHIES INFLAMMATOIRES IDIOPATHIQUES

FICHE DE D’ENQUETE N° de la fiche...............
Centre :

Service :

1. Renseignements généraux :

Nom : Prénom :

Téléphone Date de consultation
Age (en année) : Sexe : MU F [

Profession : Fonctionnaire[] Commercant ! Etudiant’] Ménagerel ] Artisan[] Sans
emploi_J Autre a préciser(

Situation matrimoniale : Marié1 Union libre (1 Célibataire] VVeuf] Divorcél]

Ethnie : Fon_J Adjall Gounl] Yoroubal | Minall Baribal ] Dendil] Haoussa | Peulh(]
Idatchal | Mahill Autre a préciser’!

Nationalité : Béninoisel ] Autrel|

Département : Atacora ! Donga ! Borgoul! Aliboril] Atlantiquel] Littorall]
Monol Couffoll Plateaul] Ouémél ! Zoul] Collinesl] Hors Bénin(

Niveau d’instruction : Jamais scolariséel ], Primairel ], Secondairel ], Université!]

2. Renseignements cliniques :
2. 1. Motif d’admiSSION :© ...
2.2.Signes fonctionnels

Difficulté a soulever les bras : ouil] non]  Difficulté a se lever ouill non]

Sensation de faiblesse musculaire oui’J non’

Sensation de douleur musculaire ouil! non(!

Difficulté a la marche ouil! non(] Eruption cutanée ouil] non(]
Fatigabilité a I’effort oui’ | non’’ Dysphagie oui| non(!

2.3. ltinéraire thérapeutique
Délai de consultation
(en mois)

bb
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Age de début des symptémes
: (en année)

Automédication

: Oui [JNon [

Si oui, type d’automédication : medicaments en ventel! libre reméde a base de
plantel]

Recours a la médecine traditionnelle

: Oui [J Non [
Recours a la médecine moderne : Oui [ Non [
Si oui,
Type de professionnel consulté
. aide-
soignantl infirmier(] sage-femme’] médecin généralistel ] medecin spécialistel] si
spécialiste, preciser Autre professionnell, préciser

Lieu actuel du traitement : CNHU-HKMLI Polyclinique Atinkanmey( | Hopital de
zone d’Abomey-Calaviil CHD Zou-Collines:] CHD Ouémé-Plateaur] CHD
Borgou-Aliborill Autre

Département actuel de traitement: Atacorall Donga ! Borgoul] Aliboril]
Atlantiquel] Littorall] Monol] Couffol] Plateaul] Ouémél 1 Zoul! Collines Hors
Benin(]

Nombre de centre parcouru : (en chiffre)

Circonstance de consultation : Venue de lui-mémel] Référé par un medecin
généraliste (] Référer par un médecin spécialistel] Si oui, préciser

Antécédents médicaux personnels :

HTA [ Diabéte (1 Cancer [ Prise de statine [ Maladie auto-immune [
Sioui, préciser Lupus  [J  Sclérodermie I Polyarthrite  rhumatoide [

Syndrome de Gougerot Sjogren [1  Spécifique d’organe [, si spécifique
d’organe, préciser :

cc
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Autres antécédents médicaux pertinents

......................................................

2.4. Antécédents médicaux familiaux

Maladie auto-immune : Oui [1 Non []
Si oui, préciser le degré de parenté : ler degrél] 2e degré[] 3e degrél]

2.5.Signes genéeraux : (Au diagnostic)

Asthénie [J Anorexie [J Amaigrissement [JFievre[l FC ou Pouls :
(pls/min)  TA (mmHg)  Pds (Kg) Taille (m)
IMC (Kg/m2)

2.6.Signes musculaires :

Faiblesse musculaire [1 Myalgie (] Atrophie musculaire [] Signes
musculaire proximaux prédominant [J Signes musculaire distaux prédominant [

Signes musculaires symetriques [ Signes musculaires asymetriques [
Force musculaires globale aux membres inférieurs Droit /5 Gauche /5
Force musculaires globale aux membres supérieurs Droit /5  Gauche /5

Autres signes musculaires [

dd
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1.1.Signes cutanés

Papule de Gottron [ Erythéme héliotrope [ Signe de Gottron [
Signe en V thoracique [ Signe de chale {1 Hyperkératose des mains []
Desquamation des mains [ Main du mécanicien [

Photosensibilité [] Prurit au niveau des Iésions dermatologiques [

Autres manifestations cutanées [I;

1.2.Manifestations articulaires

Polyarthrite [ oligoarthrite [ monoarthrite [J

Symétrigue Oui [1 Non [

Articulations atteintes : Epaules, Coudes, Poignets, Métacarpo-phalangienne,
IPP, IPD, Hanches, Genoux, Chevilles, Métatarso-phalangienne

Autres manifestations articulaires []

1.3.Manifestation Pulmonaires

ee
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Dyspnée [1 Toux [ Douleur thoracique 7 Polypnée [ Bradypnée []

Condensation pulmonaire [1  Autres signes pulmonaires [

Manifestations digestives

Dysphagie [ Fausses routes [1  Autres signes digestifs

1.4.Manifestations Cardio-vasculaires

Phénomene de Raynaud [ Palpitation [ Dyspnée d’effort ] Etourdissement(
Syncopel] Vertigel

Autres signes cardiovasculaires...........c.covvveiiiiiiiiiiii i

2. Renseignements paracliniques :
2.1.Résultat des analyses biochimiques et hématologiques au cours du

diagnostic
CPK Glycémie | Aldolase | LDH ASAT ALAT
(UI/L) a jeun | (UI/L) (UI/L) (UI/L) (UI/L)
(9/L)

Triglycérid | Cholestéro | Cholestéro | Cholestéro | Creatininemi | DFG

e (g/L) I Total | | HDL | | LDL | e (mg/L) (Cockcroft
(9/L) (9/L) (9/L) )
Urémie CRP Protidémie | VS
(9/L) (mg/L) (9/L)
ff
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VS :Valeurala1®ehere  NormaleJ Elevée] Hémogramme: Taux
Ho:  (gidl) VMG:  (fl) CCMH: (%) TCMH: __ (pg)

Leucocytes:  (G/L) PNN:  (G/L) Ly: (G/L)Eo:_ _ (G/L)
Baso:  (G/L) Plaquettes:  (G/L)

Normale [] Pathologique L] préciser :

Lignée rouge: Anémie Ouill, NonL], si anemie, normocytairel],
microcytairel], macrocytaire.], normochromel], hypochromel

Lignée blanche : Leucocytosel ], neutrocytosel, lymphocytosel,
prédominance éosinophile’], prédominance monocytairel[].

Leucopeniel], neutropéniel, lymphopeniel,
Plaquettes : Thrombocytose[ ! Thrombopéniel!

2.2.Résultat de I’électromyogramme

Tracé Myogene : [ Tracé normal : [

2.3.Résultat de PECG
ECG Normal : [J Trouble du rythme : L] Trouble de la conduction [

Autre anomalie a 'ECG

Présence d’anticorps spécifique de la myosite

Anticorps Présent Absent Non recherché

Anti-Jol

Anti-PL7

Anti-PL12

Anti-EJ

Anti-OJ

Anti-KS

g9
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Anticorps

Présent Absent

Non recherché

Anti-ZO

Anti-HA

Anti-HMGCR

Anti-SRP

Anti-TIF1-y

Anti-NXP2

Anti-MDA5

Anti-SAE

Anti-Mi2

Anti-CN1la

2.4.Anticorps associés aux myosites

Anticorps

Présent Absent

Non recherché

Anti-Nucléaires

Anti-Pm-Scl

Anti-ku

Anti-RNP

Anti-SSA

Anti-SSB

Anti-Ro-60

Anti-DNA natif

Anti-Scl-70

Anti-centromeres

Anti-topoisomérases

hh
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2.5. Résultats de I’histologie musculaire :
Lésions histologiques A cocher si présent

Expression HLA classe |

Atrophie périfasciculaire

Infiltrats inflammatoires périmysiaux et périvasculaires
Fibres en nécrose

Régénération musculaire

Dépbts compléments

Fibrose musculaire

Inclusion cytoplasmique

Vacuole bordée

Présence de fibres rouges en lambeaux
Infiltrats inflammatoires lymphocytaires T
Autres Iésions musculaires :

2.6. Résultats de I’histologie cutanée :

Résultats de I'histologie cutanée A cocher si
présent

Vacuolisation basale

Rares kératinocytes apoptotiques

Infiltrat lymphocytaire du derme superficiel

Calcifications dermiques ou dermohypodermiques

Dépots de complexe d’attaque membranaire (CAM ou C5b-9) au niveau de la
jonction dermo-épidermique

Dépots de complexe d’attaque membranaire (CAM ou C5b-9) au niveau de la
paroi des capillaires

Autres Iésions histologiques cutanées

2.7.Résultat de ’'IRM musculaire :
Hypersignal en séquence STIR [ Atrophie musculaire [1 Infiltration graisseuse
ou hypersignal en T1 [] Autres Iésions a I'lRM musculaire

2.8. Résultat de la radiographie thoracique :
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Syndrome interstitiel [] syndrome alvéolaire [
Autres lésions visibles a la radiographie pulmonaire

2.9. Résultat du scanner thoracique :
Pneumopathie interstitielle ouil], non, si pneumopathie interstitielle,
pneumopathie interstitielle communel] pneumopathie interstitielle non
spécifiquel’ Atteinte alvéolairel] Bronchiolite.] Hypertension artérielle
pulmonairel] Autres(] a

2.10.  Autres résultats pertinents :

3. Scores Diagnostiques
3.1.Bohan et Peter

Score Probabilité Classification Sous-groupe
3.2.ACR 2017 ( )
Score Classification

4. Diagnostic retenu
4.1.Type de myopathie
Polymyosite L]  Dermatomyosite [ Myosite nécrosante auto-immune [
Myosite a inclusion [1  Myosite de chevauchement [

Si myosite de chevauchement préciser : Syndrome des anti-synthétases []
Autre myopathie inflammatoire associée a une autre maladie auto-immune [

Préciser le type de myopathie inflammatoire et la maladie auto-immune associée :

4.2.Autre pathologie associee

5. Traitement
5.1.Médicaments administres, dosage et durée
Medicaments Posologie Durée Effets
secondaires

1]
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Précisez le principe actif, si glucocorticoide, méthotrexate, azathioprine,
mycophénolate mofeétil, cyclosporine, cyclophosphamide, rituximab ou
immunoglobuline intraveineuse

Kinésithérapie : oui [l non [

Autres moyens non médicamenteux

6. Evolution
6.1.Evolution clinique
Evolution des symptémes (Augmenté, Diminué, Inchange, absent, nouveau)

Critére 00 Mois 01 Mois | 03 Mois | 06 Mois | 12 Mois
Faiblesse musculaire
Myalgie

Signes cutanées

Signes articulaires

Signes pulmonaires

Signes digestifs

Signes cardiovasculaires
Survenu de complication
(Préciser la complication)

Evolution de la force musculaire

Critére 00 Mois 01 Mois | 03 Mois 06 Mois 12 Mois
Force musculaire sur 5
(Selon échelle MRC)

kk
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Evolution paraclinique :

Mois 00

01

03

06

12

CPK

7. Résultat clinique :
Déces [, Patient vivant []

Si deces, preéciser en chiffre la durée de la maladie en mois :

8. Autres informations pertinentes
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RESUME

Introduction : Les myopathies inflammatoires idiopathiques (MII) constituent un groupe hétérogéne de connectivite rare mais
dont 1’épidémiologie est mal connue en Afiique au Sud du Sahara dont le Bénin. La présente étude se propose de décrire le profil
clinique et évolutif des myopathies inflammatoires idiopathiques au Bénin.

Méthode : 11 s’est agi d’une étude rétrospective et descriptive qui a couvert une période de 10 ans (2013 4 2023),
incluant tous les patients chez qui le diagnostic d’une myopathie inflammatoire idiopathique a été retenue dans les
services de Médecine Interne, Neurologie, Dermatologie et Rhumatologie des CHD de Ouémé, du Zou, a I’hopital
de Zone d’ Abomey Calavi et au CNHU-HKM de Cotonou.

Résultats : 28 suspicions de MII ont été recensés (17,7 pour 100.000 consultations). Nous avons inclus 10 cas
(6,32 pour 100.000 consultations). Le sexe ratio (H/F) était de 0,43. L’4ge moyen était de 35.40 £14.32 avec des
extrémes allant de 11 a 62 ans. Le délai moyen de consultation était de 22.30 mois (+ 24.34) et 80% des patients
ont eu recours a une automédication. Les principales manifestations cliniques étaient une faiblesse musculaire
symeétrique a prédominance proximale (9/10), une polyarthrite (9/10), une myalgie (7/10) et des atteintes cutanées
(6/10). Sur le plan paraclinique, 8 patients avaient une élévation des CPK et la moyenne des CPK était de 3931.50
UI/L (£7242.24 UI/L). Le profil immunologique était connu chez 07 patients (70%) et a révélé des anticorps anti-
synthétases chez 05 patients et des anticorps spécifiques de dermatomyosite chez 02 patients (anti-Mi2 et anti-
NXP2). Un cas d’association anti-Mi2 et anti-PL12 a été observé. Les anticorps anti-synthétases retrouvés étaient
: anti-OJ (02 cas), anti-PL12 (02 cas) et anti-Jo1 (01 cas). La corticothérapie a été initiée chez tous les patients et
a eté associé a un immunosuppresseur (Méthotrexate) chez 6 patients. Tous les patients étaient en rémission dont
une rémission compléte. Aucun décés n’a été enregistré.

Conclusion : Les MII sont des maladies auto-immunes rares, a évolution lente, dominés au Bénin par le
syndrome des anti-synthétases. Les muscles, les articulations et la peau sont les organes les plus touchés. Sa
confirmation diagnostique reste difficile sous nos cieux et le délai de consultation assez long du fait des errances
et du niveau de revenu faible des patients.

Mots-clés : Myopathies inflammatoires idiopathiques, Anticorps anti-synthétase, Dermatomyosite, Polymyosite,
Bénin

ABSTRACT

Introduction: The idiopathic inflammatory myopathies (11M) are a heterogeneous group of rare connective tissus
diseases whose epidemiology is poorly understood in sub-Saharan Africa and Benin. The aim of this study is to
describe the clinical and evolutionary profile of idiopathic inflammatory myopathies in Benin.

Method: 28 suspected IIM cases were recorded (17.7 per 100,000 consultations). This was a retrospective,
descriptive study covering a 10-year period (2013 to 2023), including all patients diagnosed with idiopathic
inflammatory myopathy in the internal medicine, neurology, dermatology and rheumatology departments of the
CHDs of Ouémé, Zou, the Zone Hospital of Abomey Calavi and the CNHU-HKM of Cotonou.

Results: We included 10 cases (6.32 per 100,000 consultations). The sex ratio (M/F) was 0.43. Mean age was
35.40 +£14.32 with extremes ranging from 11 to 62 years. The average consultation time was 22.30 months (+
24.34), and 80% of patients were self-medicating. The main clinical manifestations were symmetrical muscle
weakness with proximal predominance (9/10), polyarthritis (9/10), myalgia (7/10) and skin disorders (6/10). On
the paraclinical level, 8 patients had elevated CPK and the mean CPK was 3931.50 IU/L (£7242.24 1U/L). The
immunological profile was known in 07 patients (70%) and revealed anti-synthetase antibodies in 05 patients and
dermatomyositis-specific antibodies in 02 patients (anti-Mi2 and anti-NXP2). One case of anti-Mi2 and anti-PL12
association was observed. Anti-synthetase antibodies found were: anti-OJ (02 cases), anti-PL12 (02 cases) and
anti-Jol (01 case). Corticosteroid therapy was initiated in all patients, and was combined with an
immunosuppressant (methotrexate) in 6. All patients were in remission, including one complete remission. No
deaths were recorded.

Conclusion: IMM is a rare, slowly progressing autoimmune disease, dominated in Benin by anti-synthetase
syndrome. Muscles, joints and skin are the organs most affected. Diagnostic confirmation of IMM remains difficult
in Benin, and consultation times are long, due to patient wanderings and low-income levels.

Keywords: Idiopathic inflammatory myopathies, Antisynthetase antibody, Dermatomyositis, Polymyositis, Benin
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