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A2 - MEMBRE SENIOR A L'INSTITUT UNIVERSITAIRE DE FRANCE (l.U.F.)
Immunologie biologique (01.10.2013 au 31.09.2018)
Génétique clinique (01.10.2014 au 31.09.2019)

A3 - PROFESSEUR(E)S DES UNIVERSITES - PRATICIENS HOSPITALIERS (PU-PH)

BAHRAM Séiamak
DOLLFUS Hélene

NOM et Prénoms cs* Services Hospitaliers ou Institut / Localisation Sous-section du Conseil National des Universités
ADAM Philippe NRP6  « Pdle de I'Appareil locomoteur 50.02 Chirurgie orthopédique et traumatologique
P0001 NCS - Service de chirurgie orthopédique et de Traumatologie / HP
AKLADIOS Cherif NRPS + Péle de Gynécologie-Obstétrique 54.03 Gynécologie-Obstétrique ; gynécologie
PO191 cs - Service de Gynécologie-Obstétriquel/ HP médicale

Option : Gynécologie-Obstétrique
ANDRES Emmanuel NRP6  « Péle de Médecine Interne, Rhumatologie, Nutrition, Endocrinologie, 53.01 Option : médecine Interne
P0002 Diabétologie (MIRNED)
Ccs - Service de Médecine Interne, Diabéte et Maladies métaboliques / HC
ANHEIM Mathieu NRP6  + Pole Téte et Cou-CETD 49.01  Neurologie
P0003 NCS - Service de Neurologie / Hopital de Hautepierre
ARNAUD Laurent NRP6  + Péle MIRNED 50.01 Rhumatologie
P0186 NCS - Service de Rhumatologie / Hopital de Hautepierre
BACHELLIER Philippe RP6 « Péle des Pathologies digestives, hépatiques et de la transplantation 53.02 Chirurgie générale
P0004 cs - Serv. de chirurgie générale, hépatique et endocrinienne et Transplantation / HP
BAHRAM Seiamak NRPG6  « Péle de Biologie 47.03 Immunologie (option biologique)
PO005 Ccs - Laboratoire d’lmmunologie biologique / Nouvel Hépital Civil
Institut d'Hématologie et d’'Immunologie / Hopital Civil / Faculté
BALDAUF Jean-Jacques NRP&6 « Pole de Gynécologie-Obstétrique 54.03 Gynécologie-Obstétrique ; gynécologie
P0006 NCS - Service de Gynécologie-Obstétrique / Hépital de Hautepierre médicale
Option : Gynécologie-Obstétrique
BAUMERT Thomas NRP6 -« Péle Hépato-digestif de I'Hopital Civil 52.01 Gastro-entérologie ; hépatologie
P0007 Ccu - Unité d'Hépatologie - Service d'Hépato-Gastro-Entérologie / NHC Option : hépatologie
Mme BEAU-FALLER Michéle NRP6 - Péle de Biologie 44.03 Biologie cellulaire (option biologique)
MO0007 / PO170 NCs - Laboratoire de Biochimie et de Biologie moléculaire / HP
BEAUJEUX Rémy NRP&  + Pole d’'imagerie - CME / Activités transversales 43.02 Radiologie et imagerie médicale
P0008 Resp « Unité de Neuroradiologie interventionnelle / Hopital de Hautepierre (option clinique)
BECMEUR Frangois RP6 + Pole médico-chirurgical de Pédiatrie 54.02 Chirurgie infantile
P0009 NCS - Service de Chirurgie Pédiatrique / Hopital Hautepierre
BERNA Fabrice NRP6  « Pole de Psychiatrie, Santé mentale et Addictologie 49.03 Psychiatrie d'adultes ; Addictologie
P0O192 Ccs - Service de Psychiatrie | / Hopital Civil Option : Psychiatrie d’Adultes
BERTSCHY Gilles NRP6  « Pole de Psychiatrie et de santé mentale 49.03 Psychiatrie d’adultes
PO013 cs - Service de Psychiatrie Il / Hopital Civil
BIERRY Guillaume NRP6  « Pole d'Imagerie 43.02 Radiologie et Imagerie médicale
PO178 NCS - Service d'lmagerie Il - Neuroradiologie-imagerie ostéoarticulaire-Pédiatrie / (option clinique)
Hépital Hautepierre
BILBAULT Pascal NRP6  + Pdle d’'Urgences / Réanimations médicales / CAP 48.02 Reéanimation ; Médecine d’urgence
PO014 cs - Service des Urgences médico-chirurgicales Adultes / Hépital de Hautepierre Option : médecine d'urgence
BLANC Frédéric NRP6 - Péle de Gériatrie 53.01 Médecine interne ; addictologie
P0213 NCS - Service de Médecine Interne - Gériatrie - Hopital de la Robertsau Option : gériatrie et biologie du vieillis-
sement
BODIN Frédéric NRP6 « Péle de Chirurgie Maxillo-faciale, morphologie et Dermatologie 50.04 Chirurgie Plastique, Reconstructrice et
P0187 NCS - Service de Chirurgie maxillo-faciale et réparatrice / Hopital Civil Esthétique ; Brilologie
Mme BOEHM-BURGER Nelly NCS « Institut d'Histologie / Faculté de Médecine 42.02 Histologie, Embryologie et Cytogénétique
P0016 (option biologique)
BONNOMET Frangois NRP& « Péle de I'Appareil locomoteur 50.02 Chirurgie orthopédique et traumatologique
P0017 Ccs - Service de Chirurgie orthopédique et de Traumatologie / HP
BOURCIER Tristan NRP6 -« Podle de Spécialités médicales-Ophtalmologie / SMO 55.02 Ophtalmologie
P0018 NCS - Service d’Opthalmologie / Nouvel Hépital Civil
BOURGIN Patrice NRP6  « Péle Téte et Cou - CETD 49.01 Neurologie
P0020 NCS - Service de Neurologie / Hopital Civil
Mme BRIGAND Cécile NRP6 « Péle des Pathologies digestives, hépatiques et de la transplantation 53.02 Chirurgie générale
P0022 NCS - Service de Chirurgie générale et Digestive / HP

NHC = Nouvel Hépital Civil

HC = Hépital Civil

HP = Hépital de Hautepierre

PTM = Plateau technique de microbiologie
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BRUANT-RODIER Catherine NRP& « Péle de I'Appareil locomoteur 50.04 Option : chirurgie plastique,
P0023 cs - Service de Chirurgie Maxillo-faciale et réparatrice / HP reconstructrice et esthétique
Mme CAILLARD-OHLMANN NRP6 -+ Péle de Spécialités médicales-Ophtalmologie / SMO 52.03 Nephrologie
Sophie NCS - Service de Néphrologie-Transplantation / NHC
CASTELAIN Vincent NRP& - Péle Urgences - Réanimations médicales / Centre antipoison 48.02 Réanimation
P0027 NCS - Service de Réanimation médicale / Hopital Hautepierre
CHAKFE Nabil NRP6 -« Péle d'activité médico-chirurgicale Cardio-vasculaire 51.04 Chirurgie vasculaire ; médecine vascu-
P0029 Ccs - Service de Chirurgie Vasculaire et de transplantation rénale / NHC laire / Option : chirurgie vasculaire
CHARLES Yann-Philippe NRP& « Péle de I'Appareil locomoteur 50.02 Chirurgie orthopédique et traumatologique
M0013/ P0172 NCS - Service de Chirurgie du rachis / Chirurgie B / HC
Mme CHARLOUX Anne NRP§ « Péle de Pathologie thoracique 44.02 Physiologie (option biologique)
P0028 NCS - Service de Physiologie et d’Explorations fonctionnelles / NHC
Mme CHARPIOT Anne NRP& - Péle Téte et Cou - CETD 55.01 Oto-rhino-laryngologie
P0030 NCS - Serv. d'Oto-rhino-laryngologie et de Chirurgie cervico-faciale / HP
CHELLY Jameleddine NRP6 -« Péle de Biologie 47.04 Génétique (option biologique)
P0173 cs - Laboratoire de Diagnostic génétique / NHC
Mme CHENARD-NEU NRP& « Péle de Biologie 42.03 Anatomie et cytologie pathologiques
Marie-Pierre Cs - Service de Pathologie / Hépital de Hautepierre (option biologique)
P0041
CLAVERT Philippe NRP& « Péle de I'Appareil locomoteur 42.01  Anatomie (option clinique, orthopédie
P0044 Cs - Centre de Chirurgie du Membre supérieur / HP traumatologique)
COLLANGE Olivier NRP6 -« Péle d’Anesthésie / Réanimations chirurgicales / SAMU-SMUR 48.01 Anesthésiologie-Réanimation ;
PO193 NCS - Service d’Anesthésiologie-Réanimation Chirurgicale / NHC Médecine d'urgence (option Anesthésio-
logie-Réanimation - Type clinique)
CRIBIER Bernard NRP& » Péle d'Urologie, Morphologie et Dermatologie 50.03 Dermato-Vénéréologie
P0045 cs - Service de Dermatologie / Hépital Civil
DANION Jean-Marie NRP&  « Pdle de Psychiatrie et de santé mentale
P0046 NCS - Service de Psychiatrie 1/ Hopital Civil 49.03 Psychiatrie d’adultes
de BLAY de GAIX Frédéric RP& « Péle de Pathologie thoracique
P0048 Ccs - Service de Pneumologie / Nouvel Hépital Civil 51.01  Pneumologie
de SEZE Jéréme NRP& -+ Péle Téte et Cou - CETD
P0057 NCS - Service de Neurologie / Hopital de Hautepierre 49.01 Neurologie
DEBRY Christian NRP& - Pdle Téte et Cou - CETD
P0049 CcsS - Serv. d'Oto-rhino-laryngologie et de Chirurgie cervico-faciale / HP 55.01  Oto-rhino-laryngologie
DERUELLE Philippe NRP&  « Pédle de Gynécologie-Obstétrique 54.03 Gynécologie-Obstétrique; gynécologie
P0199 NCS - Service de Gynécologie-Obstétrique / Hopital de Hautepierre médicale: option gynécologie-obstétrique
DIEMUNSCH Pierre RP& « Péle d'Anesthésie / Réanimations chirurgicales / SAMU-SMUR 48.01 Anesthésiologie-réanimation
P0051 cs - Service d’Anesthésie-Réanimation Chirurgicale / Hépital de Hautepierre (option clinique)
Mme DOLLFUS-WALTMANN NRP& « Péle de Biologie 47.04 Génétique (type clinique)
Hélene Ccs - Service de Génétique Médicale / Hépital de Hautepierre
P0054
EHLINGER Matfhieu NRP& » Péle de |'Appareil Locomoteur 50.02 Chirurgie Orthopédique et Traumatologique
PO188 NCS - Service de Chirurgie Orthopédique et de Traumatologie/Hépital de Hautepierre
Mme ENTZ-WERLE Natacha  NRPé -« Péle médico-chirurgical de Pédiatrie 54.01 Pédiatrie
P0059 NCS - Service de Pédiatrie Il / Hopital de Hautepierre
Mme FACCA Sybille NRPS « Péle de I'Appareil locomoteur 50.02 Chirurgie orthopédique et traumatologique
P0179 NCs - Service de la Main et des Nerfs périphériques / HP
Mme FAFI-KREMER Samira NRP& « Péle de Biologie 45.01 Bactériologie-Virologie ; Hygiéne Hospitaliére
P0060 Ccs - Laboratoire (Institut) de Virologie / PTM HUS et Faculté Option Bactériologie-Virologie biologique
FALCOZ Pierre-Emmanuel NRP& - Péle de Pathologie thoracique 51.03 Chirurgie thoracique et cardio-vasculaire
P0052 NCS - Service de Chirurgie Thoracique / Nouvel Hépital Civil
FORNECKER Luc-Matthieu NRPS « Péle d’'Oncolo-Hématologie 47.01 Hématologie ; Transfusion
P0208 NCs - Service d’hématologie et d'Oncologie / H6p. Hautepierre Option : Hématologie
GALLIX Benoit NCS « IHU - Institut Hospitalo-Universitaire - Hopital Civil 43.02 Radiologie et imagerie médicale
P0214
GANGI Afshin RP& « Péle d'lmagerie 43.02 Radiologie et imagerie médicale
PO062 CsS - Service d'Imagerie A interventionnelle / Nouvel Hépital Civil (option clinique)
GAUCHER David NRP6 - Pdle des Spécialités Médicales - Ophtalmologie / SMO 55.02 Ophtalmologie
P0063 NCS - Service d’Ophtalmologie / Nouvel Hépital Civil
GENY Bernard NRP& » Péle de Pathologie thoracique 44.02 Physiologie (option biologique)
P0O064 Ccs - Service de Physiologie et d'Explorations fonctionnelles / NHC
GEORG Yannick NRP& Péle d’activité médico-chirurgicale Cardio-vasculaire 51.04 Chirurgie vasculaire ; médecine vascu-
P0200 NCS - Service de Chirurgie Vasculaire et de transplantation rénale / NHC laire / Option : chirurgie vasculaire
GICQUEL Philippe NRP6 - Péle médico-chirurgical de Pédiatrie 54,02 Chirurgie infantile
P0065 Ccs - Service de Chirurgie Pédiatrique / Hépital Hautepierre
GOICHOT Bernard RP& + Péle de Médecine Interne, Rhumatologie, Nutrition, Endocrinologie, 54.04 Endocrinologie, diabéte et maladies
P0066 Diabétologie (MIRNED) métaboliques
cs - Service de Médecine interne et de nutrition / HP
Mme GONZALEZ Maria NRP&  « Péle de Santé publique et santé au travail 46.02 Médecine et santé au travail Travail
P0O067 (0] - Service de Pathologie Professionnelle et Médecine du Travail / HC
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NOM et Prénoms cs* Services Hospitaliers ou Institut / Localisation Sous-section du Conseil National des Universités
GOTTENBERG Jacques-Eric  NRP& -« Pdle de Médecine Interne, Rhumatologie, Nutrition, Endocrinologie, 50.01 Rhumatologie
P0068 Diabétologie (MIRNED)
Cs - Service de Rhumatologie / Hépital Hautepierre
HANNEDOUCHE Thierry NRP& + Péle de Spécialités médicales - Ophtalmologie / SMO 52.03 Néphrologie
P0071 cs - Service de Néphrologie - Dialyse / Nouvel Hopital Civil
HANSMANN Yves NRP6 - Péle de Spécialités médicales - Ophtalmologie / SMO 45.03 Option : Maladies infectieuses
P0072 cs - Service des Maladies infectieuses et tropicales / Nouvel Hépital Civil
Mme HELMS Julie NRP6 -« Pdle Urgences - Réanimations médicales / Centre antipoison 48.02 Meédecine Intensive-Réanimation
M0114 / P0209 NCS - Service de Réanimation Médicale / Nouvel Hépital Civil
HERBRECHT Raoul RP& « Péle d’Oncolo-Hématologie 47.01 Hématologie ; Transfusion
P0074 NCS - Service d’hématologie et d'Oncologie / Hop. Hautepierre
HIRSCH Edouard NRP6 < Péle Téte et Cou - CETD 49.01 Neurologie
P0075 NCS - Service de Neurologie / Hopital de Hautepierre
IMPERIALE Alessio NRP& « Péle d'Imagerie
PO194 NCS - Service de Biophysique et de Médecine nucléaire/Hépital de Hautepierre 43.01 Biophysique et médecine nucléaire
ISNER-HOROBETI Marie-Eve + Péle de Médecine Physique et de Réadaptation 49.05 Médecine Physique et Réadaptation
P0189 - Institut Universitaire de Réadaptation / Clémenceau
JAULHAC Benoit NRP&S « Péle de Biologie 45.01 Option : Bactériologie-virologie (biolo-
P0078 Ccs - Institut (Laboratoire) de Bactériologie / PTM HUS et Faculté de Méd. gique)
Mme JEANDIDIER Nathalie NRP& -« Péle de Médecine Interne, Rhumatologie, Nutrition, Endocrinologie, 54.04 Endocrinologie, diabéte et maladies
P0079 Diabétologie (MIRNED) métaboliques
Ccs - Service d’Endocrinologie, diabéte et nutrition / HC
Mme JESEL-MOREL Laurence NRPé& « Péle d'activité médico-chirurgicale Cardio-vasculaire 51.02 Cardiologie
P0201 NCS - Service de Cardiologie / Nouvel Hépital Civil
KALTENBACH Georges RP& « Péle de Gériatrie 53.01 Option : gériatrie et biologie du vieillis-
P0081 Cs - Service de Médecine Interne - Gériatrie / Hépital de la Robertsau sement
KEMPF Jean-Frangois RP& - Péle de |'Appareil locomoteur 50.02 Chirurgie orthopédique et traumatologique
P0083 CS - Centre de Chirurgie Orthopédique et de la Main-CCOM / lllkirch
Mme KESSLER Laurence NRP& « Péle de Médecine Interne, Rhumatologie, Nutrition, Endocrinologie, 54.04 Endocrinologie, diabéte et maladies
P0084 Diabétologie (MIRNED) métaboliques
NCS - Service d’Endocrinologie, Diabéte, Nutrition et Addictologie / Méd. B / HC
KESSLER Romain NRP& « Péle de Pathologie thoracique 51.01 Pneumologie
P0085 NCS - Service de Pneumologie / Nouvel Hépital Clvil
KINDO Michel NRP6  « Péle d’activité médico-chirurgicale Cardio-vasculaire
PO195 NCS - Service de Chirurgie Cardio-vasculaire / Nouvel Hopital Civil 51.03 Chirurgie thoracique et cardio-vasculaire
KOPFERSCHMITT Jacques NRP6 - Péle Urgences - Réanimations médicales / Centre antipoison 48.04 Thérapeutique (option clinique)
P0086 NCS - Service d'Urgences médico-chirurgicales adultes/Nouvel Hépital Civil
Mme KORGANOW Anne- NRP6 -« Pole de Spécialités médicales - Ophtalmologie / SMO 47.03 Immunologie (option clinique)
Sophie Ccs - Service de Médecine Interne et d'Immunologie Clinique / NHC
P0087
KREMER Stéphane NRP& « Péle d’'lmagerie 43.02 Radiologie et imagerie médicale (option
M0038 / P0174 cs - Service Imagerie 2 - Neuroradio Ostéoarticulaire - Pédiatrie / HP clinique)
KUHN Pierre NRP&S » Péle médico-chirurgical de Pédiatrie 54.01 Pédiatrie
PO175 NCS - Service de Néonatologie et Réanimation néonatale (Pédiatrie II)
/ Hopital de Hautepierre
KURTZ Jean-Emmanuel NRP6  « Péle d’Onco-Hématologie 47.02 Option : Cancérologie (clinique)
P0089 Ccs - Service d’hématologie et d'Oncologie / Hopital Hautepierre
Mme LALANNE-TONGIO NRP§ « Péle de Psychiatrie, Santé mentale et Addictologie 49.03 Psychiatrie d’adultes ; Addictologie
Laurence NCS - Service de Psychiatrie | / Hopital Civil (Option : Addictologie)
P0202
LANG Hervé NRP$ « Péle de Chirurgie plastique reconstructrice et esthétique, Chirurgie maxillo- 52.04 Urologie
P00S0 faciale, Morphologie et Dermatologie
NCS - Service de Chirurgie Urologique / Nouvel Hépital Civil
LAUGEL Vincent NRP& + Péle médico-chirurgical de Pédiatrie 54.01 Pédiatrie
P0092 Ccs - Service de Pédiatrie 1/ Hopital Hautepierre
LE MINOR Jean-Marie NRPS « Péle d'Imagerie 42,01 Anatomie
P0190 NCS - Institut d’Anatomie Normale / Faculté de Médecine
- Service de Neuroradiologie, d'imagerie Ostéoarticulaire et interventionnelle/
Hépital de Hautepierre
LIPSKER Dan NRP& « Péle de Chirurgie plastique reconstructrice et esthétique, Chirurgie maxillo- 50.03 Dermato-vénéréologie
P0093 faciale, Morphologie et Dermatologie
NCS - Service de Dermatologie / Hépital Civil
LIVERNEAUX Philippe NRP6 -« Péle de |'Appareil locomoteur 50.02 Chirurgie orthopédique et traumatologique
P0094 CsS - Service de Chirurgie orthopédique et de la main / HP
MALOUF Gabriel NRP& » Péle d'Onco-hématologie 47.02 Cancérologie ; Radiothérapie
P0203 NCS - Service d'Hématologie et d’'Oncologie / Hopital de Hautepierre Option : Cancérologie
MARK Manuel NRP6 - Péle de Biologie 54.05 Biologie et médecine du développement
P0098 NCs - Laboratoire de Cytogénétique, Cytologie et Histologie quantitative / Hépital et de la reproduction (option biologique)
de Hautepierre
MARTIN Thierry NRP6 -« Péle de Spécialités médicales - Ophtalmologie / SMO 47.03 Immunologie (option clinique)
P009Y NCS - Service de Médecine Interne et d'Immunologie Clinique / NHC
Mme MASCAUX Céline NRPS « Péle de Pathologie thoracique 51.01 Pneumologie ; Addictologie
P0210 cs - Service de Pneumologie / Nouvel Hépital Civil
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Mme MATHELIN Carole NRP6 - Péle de Gynécologie-Obstétrique Gynécologie-Obstétrique ; Gynécologie
PO101 NCS - Unité de Sénologie - Hopital Civil 54.03 Meédicale
MAUVIEUX Laurent NRP6 -« Péle d’'Onco-Hématologie 47.01 Hématologie ; Transfusion
PO102 CsS - Laboratoire d’Hématologie Biologique - Hépital de Hautepierre Option Hématologie Biologique
» Institut d'Hématologie / Faculté de Médecine
MAZZUCOTELLI Jean-Philippe RP& « Péle d'activité médico-chirurgicale Cardio-vasculaire 51.03 Chirurgie thoracique et cardio-vasculaire
P0103 Ccs - Service de Chirurgie Cardio-vasculaire / Nouvel Hépital Civil
MERTES Paul-Michel NRP&  « Péle d'Anesthésiologie / Réanimations chirurgicales / SAMU-SMUR 48.01 Option : Anesthésiologie-Réanimation
PO104 Ccs - Service d’Anesthésiologie-Réanimation chirurgicale / Nouvel Hépital Civil (type mixte)
MEYER Nicolas NRP& « Péle de Santé publique et Santé au travail 46.04 Biostatistiques, Informatique Médicale et Tech-
PO105 NCS - Laboratoire de Biostatistiques / Hopital Civil nologies de Communication (option biologique)
« Biostatistiques et Informatique / Faculté de médecine / Hépital Civil
MEZIANI Ferhat NRP6 - Pdle Urgences - Réanimations médicales / Centre antipoison 48.02 Réanimation
P0106 NCS - Service de Réanimation Médicale / Nouvel Hépital Civil
MONASSIER Laurent NRP6 - Péle de Pharmacie-pharmacologie 48.03 Option : Pharmacologie fondamentale
P0107 CS « Unité de Pharmacologie clinique / Nouvel Hépital Civil
MOREL Olivier NRP6 -« Péle d'activité médico-chirurgicale Cardio-vasculaire 51.02 Cardiologie
PO108 NCS - Service de Cardiologie / Nouvel Hépital Civil
MOULIN Bruno NRP6 -« Pole de Spécialités médicales - Ophtalmologie / SMO 52.03 Néphrologie
PO109 Ccs - Service de Néphrologie - Transplantation / Nouvel Hépital Civil
MUTTER Didier RP& « Péle Hépato-digestif de I'Hépital Civil 52.02 Chirurgie digestive
PO111 cs - Service de Chirurgie Digestive / NHC
NAMER lzzie Jacques NRP6 - Péle d’Imagerie 43.01 Biophysique et médecine nucléaire
PO112 cs - Service de Biophysique et de Médecine nucléaire / Hautepierre / NHC
NOEL Georges « Centre Régional de Lutte Contre le Cancer Paul Strauss (par convention) 47.02 Cancérologie ; Radiothérapie
PO114 NCS - Département de radiothérapie Option Radiothérapie biclogique
OHANA Mickael NRP6 - Péle d'lmagerie 43.02 Radiologie et imagerie médicale
P0211 cs - Serv. d'lmagerie B - Imagerie viscérale et cardio-vasculaire / NHC (option clinique)
OHLMANN Patrick NRP6 -« Péle d’'activité médico-chirurgicale Cardio-vasculaire 51.02 Cardiologie
PO115 Cs - Service de Cardiologie / Nouvel Hépital Civil
Mme OLLAND Anne NRP& - Péle de Pathologie Thoracique 51.03 Chirurgie thoracique et cardio-vasculaire
P0204 NCS - Service de Chirurgie thoracique / Nouvel Hépital Civil
Mme PAILLARD Catherine NRP6 -« Péle médico-chirurgicale de Pédiatrie 54.01 Pédiatrie
PO180 CSs - Service de Pédiatrie Ill / Hopital de Hautepierre
PELACCIA Thierry NRP6 - Péle d’Anesthésie / Réanimation chirurgicales / SAMU-SMUR 48.05 Réanimation ; Médecine d’urgence
P0205 NCS - Service SAMU/SMUR / HP Option : Médecine d'urgences
Mme PERRETTA Silvana NRP& « Péle Hépato-digestif de I'Hépital Civil 52.02 Chirurgie digestive
PO117 NCS - Service d’Urgence, de Chirurgie Générale et Endocrinienne / NHC
PESSAUX Patrick NRP& -« Péle des Pathologies digestives, hépatiques et de la transplantation 53.02 Chirurgie Générale
PO118 NCS - Service d'Urgence, de Chirurgie Générale et Endocrinienne / NHC
PETIT Thierry - Centre Régional de Lutte Contre le Cancer - Paul Strauss (par convention) 47.02 Cancérologie ; Radiothérapie
PO119 CDp - Département de médecine oncologique Option : Cancérologie Clinique
PIVOT Xavier NRP& « Centre Régional de Lutte Contre le Cancer - Paul Strauss (par convention) 47.02 Cancérologie ; Radiothérapie
P0206 NCS - Département de médecine oncologique Option : Cancérologie Clinique
POTTECHER Julien NRP& -« Péle d'Anesthésie / Réanimations chirurgicales / SAMU-SMUR
PO181 NCS - Service d'Anesthésie et de Réanimation Chirurgicale / Hépital de Hautepierre  48.01  Anesthésiologie-réanimation ;
Médecine d’urgence (option clinique)
PRADIGNAC Alain NRP& « Péle de Médecine Interne, Rhumatologie, Nutrition, Endocrinologie, 44.04 Nutrition
P0123 NCS Diabétologie (MIRNED)
- Service de Médecine interne et nutrition / HP
PROUST Frangois NRPS « Péle Téte et Cou 49.02 Neurochirurgie
P0182 cs - Service de Neurochirurgie / Hopital de Hautepierre
Pr RAUL Jean-Sébastien NRP& - Pdle de Biologie 46.03 Medecine Légale et droit de la santé
P0125 cs - Service de Médecine Légale, Consultation d’'Urgences médico-judiciaires

et Laboratoire de Toxicologie / Faculté et NHC
« Institut de Médecine Légale / Faculté de Médecine

REIMUND Jean-Marie NRPS » Péle des Pathologies digestives, hépatiques et de la transplantation 52.01 Option : Gastro-entérologie

P0126 NCS - Service d’'Hépato-Gastro-Entérologie et d'Assistance Nutritive / HP

Pr RICCI Roméo NRP6  « Péle de Biologie 44.01 Biochimie et biologie moléculaire

PO127 NCS - Laboratoire de Biochimie et de Biologie moléculaire / HP

ROHR Serge NRP6& - Péle des Pathologies digestives, hépatiques et de la transplantation 53.02 Chirurgie générale

P0128 cs - Service de Chirurgie générale et Digestive / HP

Mme ROSSIGNOL -BERNARD NRP6 - Péle médico-chirurgical de Pédiatrie 54.01 Pédiatrie

Sylvie cs - Service de Pédiatrie | / Hopital de Hautepierre

PO196

ROUL Gérald NRP6 - Péle d’activité médico-chirurgicale Cardio-vasculaire 51.02 Cardiologie

P0O129 NCS - Service de Cardiologie / Nouvel Hoépital Civil

Mme ROY Catherine NRP& « Péle d'Imagerie 43.02 Radiologie et imagerie médicale (opt clinique)
P0140 cs - Serv. d'lmagerie B - Imagerie viscérale et cardio-vasculaire / NHC

SANANES Nicolas NRP& - Péle de Gynécologie-Obstétrique 54.03 Gynécologie-Obstétrique ; gynécologie
P0212 Cs - Service de Gynécologie-Obstétriquel/ HP médicale

Option : Gynécologie-Obstétrique




5
NOM et Prénoms cs* Services Hospitaliers ou Institut / L lisati S tion du Conseil National des Uni
SAUDER Philippe NRP& +» Pdle Urgences - Réanimations médicales / Centre antipoison 48.02 Réanimation
P0142 CSs - Service de Réanimation médicale / Nouvel Hépital Civil
SAUER Arnaud NRP& * Pole de Spécialités médicales - Ophtalmologie / SMO 55.02 Ophtalmologie
PO183 NCS - Service d'Ophtalmologie / Nouvel Hépital Civil
SAULEAU Erik-André NRP&S « Pdle de Santé publique et Santé au travail 46.04 Biostatigtiques, Informatique médicale et
PO184 NCS - Laboratoire de Biostatistiques / Hépital Civil Technologies de Communication
« Biostatistiques et Informatique / Faculté de médecine / HC (option biologique)
SAUSSINE Christian RP& + Péle d'Urologie, Morphologie et Dermatologie 52.04 Urologie
P0143 Cs - Service de Chirurgie Urologique / Nouvel Hopital Civil
Mme SCHATZ Claude RP& * Péle de Spécialités médicales - Ophtalmologie / SMO 55.02 Ophtalmologie
P0147 cs - Service d’'Ophtalmologie / Nouvel Hépital Civil
SCHNEIDER Francis RP& « Péle Urgences - Réanimations médicales / Centre antipoison 48.02 Réanimation
PO144 cs - Service de Réanimation médicale / Hopital de Hautepierre
Mme SCHRODER Carmen NRP6  « Pdle de Psychiatrie et de santé mentale 49.04 Pédopsychiatrie ; Addictologie
P0185 cs - Service de Psychothérapie pour Enfants et Adolescents / Hépital Civil
SCHULTZ Philippe NRP&6  * Pdle Téte et Cou - CETD 55.01  Oto-rhino-laryngologie
PO145 NCS - Serv. d'Oto-rhino-laryngologie et de Chirurgie cervico-faciale / HP
SERFATY Lawrence NRP&6  « Pdle des Pathologies digestives, hépatiques et de la transplantation 52.01 Gastro-entérologie ; Hépatologie ;
P0197 NCS - Service d'Hépato-Gastro-Entérologie et d'Assistance Nutritive / HP Addictologie
Option : Hépatologie
SIBILIA Jean NRP& « Péle de Médecine Interne, Rhumatologie, Nutrition, Endocrinologie, 50.01  Rhumatologie
PO146 Diabétologie (MIRNED)
NCS - Service de Rhumatologie / Hopital Hautepierre
STEIB Jean-Paul NRP& * Pdle de I'Appareil locomoteur 50.02 Chirurgie orthopédique et traumatologique
P0149 cs - Service de Chirurgie du rachis / Hopital de Hautepierre
STEPHAN Dominique NRP& = Pdle d'activité médico-chirurgicale Cardio-vasculaire 51.04 Option : Médecine vasculaire
PO150 cs - Service des Maladies vasculaires - HTA - Pharmacologie clinique / Nouvel
Hoépital Civil
THAVEAU Fabien NRP6  « Pdle d'activité médico-chirurgicale Cardio-vasculaire 51.04 Option : Chirurgie vasculaire
P0152 NCS - Service de Chirurgie vasculaire et de transplantation rénale / NHC
Mme TRANCHANT Christine NRP& * Pdle Téte et Cou - CETD 49.01  Neurologie
PO153 Ccs - Service de Neurologie / Hopital de Hautepierre
VEILLON Francis NRP6  « Pdle d'Imagerie 43.02 Radiologie et imagerie médicale
PO155 cs - Service d'lmagerie 1 - Imagerie viscérale, ORL et mammaire / Hopital (option clinique)
Hautepierre
VELTEN Michel NRPS + Pdle de Santé publique et Santé au travail 46.01 Epidémiologie, économie de la santé
P0O156 NCS - Département de Santé Publique / Secteur 3 - Epidémiologie et Economie et prévention (option biologique)
de la Santé / Hopital Civil
* Laboratoire d’Epidémiologie et de santé publique / HC / Fac de Médecine
cs + Centre de Lutte contre le Cancer Paul Strauss - Serv. Epidémiologie et
de biostatistiques
VETTER Denis NRP& + Pdle de Médecine Interne, Rhumatologie, Nutrition, Endocrinologie, 52.01 Option : Gastro-entérologie
P0O157 NCS Diabétologie (MIRNED)
- Service de Médecine Interne, Diabéte et Maladies métaboliques/HC
VIDAILHET Pierre NRP6  « Péle de Psychiatrie et de santé mentale 49.03 Psychiatrie d’adultes
P0O158 NCS - Service de Psychiatrie | / Hopital Civil
VIVILLE Stéphane NRP&6  « Pdle de Biologie 54.05 Biologie et médecine du développement
P0O159 NCS - Laboratoire de Parasitologie et de Pathologies tropicales / Fac. de Médecine et de la reproduction (option biologique)
VOGEL Thomas NRPS * Pdle de Gériatrie 51.01 Option : Gériatrie et biologie du vieillissement
P0160 cs - Service de soins de suite et réadaptations gériatriques / Hopital de la Robertsau
WEBER Jean-Christophe Pierre  NRP6 * Pdle de Spécialités médicales - Ophtalmologie / SMO 53.01 Option : Médecine Interne
P0162 cs - Service de Médecine Interne / Nouvel Hépital Civil
WOLF Philippe NRP& « Pdle des Pathologies digestives, hépatiques et de la transplantation 53.02 Chirurgie générale
P0207 NCS - Service de Chirurgie Générale et de Transplantations multiorganes / HP
- Coordonnateur des activités de prélévements et transplantations des HU
Mme WOLFF Valérie NRP6  « Pdle Téte et Cou 49.01 Neurologie
PO001 NCS - Service de Neurochirurgie / Hopital de Hautepierre

HC : Hépital Civil - HP : Hépital de Hautepierre - NHC : Nouvel Hépital Civil

* : CS (Chef de service) ou NCS (Non Chef de service hospitalier) Cspi : Chef de service par intérim CSp : Chef de service provisoire (un an)
CU : Chef d'unité fonctionnelle

P6 : Pdle RP& (Responsable de Pdle) ou NRPS (Non Responsable de Pdle)

Cons. : Consultanat hospitalier (poursuite des fonctions hospitaliéres sans chefferie de service) Dir : Directeur

(1) En surnombre universitaire jusqu'au 31.08.2018
3 (7) Consultant hospitalier (pour un an) éventuellement renouvelable --> 31.08.2017
(5) En surnombre universitaire jusqu'au 31.08.2019 (8) Consultant hospitalier (pour une 2éme année) --> 31.08.2017

(6) En surnombre universitaire jusqu’au 31.08.2017 (9) Consultant hospitalier (pour une 3éme année) --> 31.08.2017
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A4 - PROFESSEUR ASSOCIE DES UNIVERSITES

HABERSETZER Frangois cs Pdle Hépato-digestif 4190 52.01 Gastro-Entérologie
Service de Gastro-Entérologie - NHC

CALVEL Laurent NRP6 Péle Spécialités médicales - Ophtalmologie / SMO 55.02 Ophtalmologie
cs Service de Soins palliatifs / NHC

SALVAT Eric Centre d'Evaluation et de Traitement de la Douleur
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[mo12s] B1 - MAITRES DE CONFERENCES DES UNIVERSITES - PRATICIENS HOSPITALIERS (MCU-PH)

NOM et Prénoms Ccs* Services t italiers ou Institut / Locali Sous-section du Conseil National des Universités
AGIN Arnaud « Péle d'lmagerie
MO0001 - Service de Biophysique et de Médecine nucléaire/Hopital de Hautepierre 43.01 Biophysique et Médecine nucléaire
Mme ANTAL Maria Cristina » Péle de Biologie 42.02 Histologie, Embryologie et Cytogénétique
M0003 - Service de Pathologie / Hautepierre (option biologique)
+ Faculté de Médecine / Institut d’Histologie
Mme ANTONI Delphine « Centre de lutte contre le cancer Paul Strauss 47.02 Cancérologie ; Radiothérapie
MO0109
ARGEM Xavie Péfe-de-Spéciatités médicates—Ophtaimetegie+Sh 4563  Matadiesinfecti - Matadh ol
o412 (En disponibilité) Service-desMatadiesinfect: tropicates+Notive-Hépitat-Civit Optien—Matadiesinf
Mme AYME-DIETRICH Estelle « Péle de Parmacologie 48.03 Pharmacologie fondamentale ; phar-
MO117 - Unité de Pharmacologie clinique / Faculté de Médecine macologie clinique ; addictologie
Option : pharmacologie fondamentale
Mme BARNIG Cindy - Péle de Pathologie thoracique 44.02 Physiologie
MO0110 - Service de Physiologie et d’Explorations Fonctionnelles / NHC
Mme BIANCALANA Valérie + Pdle de Biologie
MO0008 - Laboratoire de Diagnostic Génétique / Nouvel Hopital Civil 47.04 Génétique (option biologique)
BLONDET Cyrille « Péle d’'Imagerie
M0091 - Service de Biophysique et de Médecine nucléaire/Hépital de Hautepierre 43.01 Biophysique et médecine nucléaire
(option clinique)
BONNEMAINS Laurent « Péle d'activité médico-chirurgicale Cardio-vasculaire o
M0099 - Service de Chirurgie cardio-vasculaire / Nouvel Hapital Civil 54.01 Pédiatrie
BOUSIGES Olivier + Péle de Biologie
M0092 - Laboratoire de Biochimie et de Biologie moléculaire / HP 44.01 Biochimie et biologie moléculaire
CARAPITO Raphaél « Péle de Biologie
MO0113 - Laboratoire d'Immunologie biologique / Nouvel Hépital Civil 47.03 Immunologie
CAZZATO Roberto « Pdle d'Imagerie 43.02 Radiologie et imagerie médicale (option
MO118 - Service d'Imagerie A interventionnelle / NHC clinique)
Mme CEBULA Hélene + Péle Téte-Cou 49.02 Neurochirurgie
M0124 - Service de Neurochirurgie / HP
CERALINE Jocelyn « Péle d'Oncologie et d'Hématologie
M0012 - Service d’Oncologie et d'Hématologie / HP 47.02 Cancérologie ; Radiothérapie
(option biologique)
CHOQUET Philippe « Péle d’'Imagerie
M0014 - Service de Biophysique et de Médecine nucléaire / HP 43.01 Biophysique et médecine nucléaire
COLLONGUES Nicolas + Pdle Téte et Cou-CETD 49.01  Neurologie
MO0016 - Centre d'Investigation Clinique / NHC et HP
DALI-YOUCEF Ahmed Nassim « Péle de Biologie
MO017 - Laboratoire de Biochimie et Biologie moléculaire / NHC 44.01 Biochimie et biologie moléculaire
Mme de MARTINO Sylvie - Péle de Biologie Bactériologie-virologie
M0018 - Laboratoire de Bactériologie / PTM HUS et Faculté de Médecine 45.01 Option bactériologie-virologie biologique
o100 (En disponibilité) CS ~taberatoire-de-CytogénétigreHP 47-64 Génétique
DEVYS Didier « Péle de Biologie
M0019 - Laboratoire de Diagnostic génétique / Nouvel Hépital Civil 47.04 Génétique (option biologique)
DOLLE Pascal « Péle de Biologie
M0021 -Laboratoire de Biochimie et biologie moléculaire / NHC 44.01 Biochimie et biologie moléculaire
Mme ENACHE Irina « Péle de Pathologie thoracique
M0024 - Service de Physiologie et d’Explorations fonctionnelles / NHC 44.02 Physiologie
Mme FARRUGIA-JACAMON » Péle de Biologie
Audrey - Service de Médecine Légale, Consultation d’Urgences médico-judiciaires et 46.03 Meédecine Légale et droit de la santé
M0034 Laboratoire de Toxicologie / Faculté et HC
« Institut de Médecine Légale / Faculté de Médecine
FILISETTI Denis « Péle de Biologie 45.02 Parasitologie et mycologie (option bio-
M0025 - Labo. de Parasitologie et de Mycologie médicale / PTM HUS et Faculté logique)
FOUCHER Jack « Institut de Physiologie / Faculté de Médecine
M0027 + Pole de Psychiatrie et de santé mentale 44.02 Physiologie (option clinique)
- Service de Psychiatrie | / Hopital Civil
GUERIN Eric « Péle de Biologie
M0032 - Laboratoire de Biochimie et de Biologie moléculaire / HP 44.03 Biologie cellulaire (option biologique)
GUFFROY Aurélien « Péle de Spécialités médicales - Ophtalmologie / SMO 47.03 Immunologie (option clinique)
MO125 - Service de Médecine interne et d'Immunologie clinique / NHC
Mme HARSAN-RASTEI Laura + Péle d'Imagerie
M0119 - Service de Biophysique et de Médecine nucléaire / Hopital de Hautepierre 43.01 Biophysique et médecine nucléaire
Mme HEIMBURGER Céline » Péle d'lmagerie
M0120 - Service de Biophysique et de Médecine nucléaire/Hépital de Hautepierre 43.01 Biophysique et médecine nucléaire
HUBELE Fabrice » Péle d'lImagerie 43.01 Biophysique et médecine nucléaire
M0033 - Service de Biophysique et de Médecine nucléaire / HP et NHC
JEGU Jérémie + Péle de Santé publique et Santé au travail
M0101 - Service de Santé Publique / Hépital Civil 46.01 Epidémiologie, Economie de la santé et

Prévention (option biologique)
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JEHL Frangois « Péle de Biologie
MO0035 - Institut (Laboratoire) de Bactériologie / PTM HUS et Faculté 45.01 Option : Bactériologie-virologie (biolo-
gique)
KASTNER Philippe + Péle de Biologie
MO0089 - Laboratoire de diagnostic génétique / Nouvel Hépital Civil 47.04 Génétique (option biologique)
Mme KEMMEL Véronique « Péle de Biologie
MO0036 - Laboratoire de Biochimie et de Biologie moléculaire / HP 44.01 Biochimie et biologie moléculaire
KOCH Guillaume - Institut d’Anatomie Normale / Faculté de Médecine 42.01  Anatomie (Option clinique)
MO0126
Mme LAMOUR Valérie « Péle de Biologie
M0040 - Laboratoire de Biochimie et de Biologie moléculaire / HP 44.01 Biochimie et biologie moléculaire
Mme LANNES Béatrice « Institut d'Histologie / Faculté de Médecine
MO0041 « Péle de Biologie Histologie, Embryologie et Cytogénétique
- Service de Pathologie / Hépital de Hautepierre 42.02 (option biologique)
LAVAUX Thomas « Péle de Biologie
MO0042 - Laboratoire de Biochimie et de Biologie moléculaire / HP 44.03 Biologie cellulaire
LAVIGNE Thierry « Péle de Santé Publique et Santé au travail
M0043 CS - Service d’'Hygiéne hospitaliére et de médecine préventive / PTM et HUS 46.01 Epidémiologie, économie de |a santé et
- Equipe opérationnelle d’Hygiéne prévention (option biologique)
Mme LEJAY Anne « Péle de Pathologie thoracique
M0102 - Service de Physiologie et d'Explorations fonctionnelles / NHC 44.02 Physiologie (Biologique)
LENORMAND Cédric « Péle de Chirurgie maxillo-faciale, Morphologie et Dermatologie
M0103 - Service de Dermatologie / Hopital Civil 50.08 Dermato-Vénéréologie
Mme LETSCHER-BRU Valérie « Péle de Biologie
M0045 - Laboratoire de Parasitologie et de Mycologie médicale / PTM HUS 45.02 Parasitologie et mycologie
« Institut de Parasitologie / Faculté de Médecine (option biologique)
LHERMITTE Benoit « Péle de Biologie
MO0115 - Service de Pathologie / Hopital de Hautepierre 42.03 Anatomie et cytologie pathologiques
Mme LONSDORFER-WOLF « Institut de Physiologie Appliquée - Faculté de Médecine
Evelyne « Péle de Pathologie thoracique
MO00S0 - Service de Physiologie et d'Explorations fonctionnelles / NHC 44,02 Physiologie
LUTZ Jean-Christophe « Péle de Chirurgie plastique reconstructrice et esthétique, Chirurgie maxillo-
M0046 faciale, Morphologie et Dermatologie 55.03 Chirurgie maxillo-faciale et stomatologie
- Serv. de Chirurgie Maxillo-faciale, plastique reconstructrice et esthétique/HC
MEYER Alain « Institut de Physiologie / Faculté de Médecine
M0093 « Pdle de Pathologie thoracique
- Service de Physiologie et d’Explorations fonctionnelles / NHC 44.02 Physiologie (option biologique)
MIGUET Laurent « Péle de Biologie 44.03 Biologie cellulaire
M0047 - Laboratoire d’Hématologie biologique / Hépital de Hautepierre et NHC (type mixte : biologique)
Mme MOUTOU Céline « Péle de Biologie 54.05 Biologie et médecine du développement
ép. GUNTHNER CS - Laboratoire de Diagnostic préimplantatoire / CMCO Schiltigheim et de la reproduction (option biclogique)
M0049
MULLER Jean « Péle de Biologie
MO0050 - Laboratoire de Diagnostic génétique / Nouvel Hépital Civil 47.04 Génétique (option biologique)
Mme NICOLAE Alina « Péle de Biologie 42,03 Anatomie et Cytologie Pathologiques
MO0127 - Service de Pathologie /Hépital de Hautepierre (Option Clinique)
NOLL Eric » Péle d'Anesthésie Réanimation Chirurgicale SAMU-SMUR 48.01 Anesthésiologie-Ré ion ; Méde-
MO111 - Service Anesthésiologie et de Réanimation Chirurgicale - Hopital Hautepierre cine d'urgence
Mme NOURRY Nathalie - Péle de Santé publique et Santé au travail 46.02 Meédecine et Santé au Travail (option
M0011 - Service de Pathologie professionnelle et de Médecine du travail - HC clinique)
PENCREAC'H Erwan « Péle de Biologie
M0052 - Laboratoire de Biochimie et biologie moléculaire / Nouvel Hépital Civil 44.01 Biochimie et biologie moléculaire
PFAFF Alexander « Péle de Biologie
M0053 - Laboratoire de Parasitologie et de Mycologie médicale / PTM HUS 45,02 Parasitologie et mycologie
Mme PITON Amélie « Péle de Biologie 47.04 Génétique (option biologique)
M0094 - Laboratoire de Diagnostic génétique / NHC
PREVOST Gilles « Péle de Biologie 45.01 Option : Bactériologie-virologie (biolo-
MO0057 - Institut (Laboratoire) de Bactériologie / PTM HUS et Faculté gique)
Mme RADOSAVLJEVIC « Péle de Biologie
Mirjana - Laboratoire d’Immunologie biologique / Nouvel Hépital Civil 47.03 Immunologie (option biologique)
MO0058
Mme REIX Nathalie « Péle de Biologie 43.01 Biophysique et médecine nucléaire
MO0095 - Labo. d'Explorations fonctionnelles par les isotopes / NHC
« Institut de Physique biologique / Faculté de Médecine
RIEGEL Philippe « Pdle de Biologie 45.01 Option : Bactériologie-virologie (biolo-
MO0059 - Institut (Laboratoire) de Bactériologie / PTM HUS et Faculté gique)
ROGUE Patrick (cf. A2) - Péle de Biologie 44.01 Biochimie et biclogie moléculaire
MO0060 - Laboratoire de Biochimie et biologie moléculaire / NHC (option biologique)
Mme ROLLAND Delphine « Péle de Biologie 47.01 Hématologie ; transfusion
M0121 - Laboratoire d’Hématologie biologique / Hautepierre (type mixte : Hématologie)
ROMAIN Benoit « Péle des Pathologies digestives, hépatiques et de la transplantation
M0061 - Service de Chirurgie générale et Digestive / HP 53.02 Chirurgie générale
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Mme RUPPERT Elisabeth * Péle Téte et Cou

- Service de Neurologie - Unité de Pathologie du Sommeil / Hopital Civil

49.01

Neurologie

MO0106

Mme SABOU Alina « Péle de Biologie

M0096 - Laboratoire de Parasitologie et de Mycologie médicale / PTM HUS 45.02 Parasitologie et mycologie

« Institut de Parasitologie / Faculté de Médecine (option biologique)

Mme SCHEIDECKER Sophie * Pdle de Biologie

M0122 - Laboratoire de Diagnostic génétique / Nouvel Hopital Civil 47.04 Geénétique

Mme SCHNEIDER Anne « Péle médico-chirurgical de Pédiatrie

M0107 - Service de Chirurgie pédiatrique / Hopital de Hautepierre 54.02 Chirurgie Infantile

SCHRAMM Frédéric * Péle de Biologie

MO0068 - Institut (Laboratoire) de Bactériologie / PTM HUS et Facuilté 45.01 Option : Bactériologie-virologie (biolo-
gique)

Mme SOLIS Morgane « Péle de Biologie 45.01 Bactériologie-Virologie ; hygiéne

M0123 - Laboratoire de Virologie / Hépital de Hautepierre hospitaliére
Option : Bactériologie-Virologie

Mme SORDET Christelle « Péle de Médecine Interne, Rhumatologie, Nutrition, Endocrinologie,

MO0069 Diabétologie (MIRNED) 50.01 Rhumatologie

- Service de Rhumatologie / Hépital de Hautepierre

TALHA Samy « Péle de Pathologie thoracique

M0070 - Service de Physiologie et explorations fonctionnelles / NHC 44.02 Physiologie (option clinique)

Mme TALON Isabelle + Péle médico-chirurgical de Pédiatrie 54.02 Chirurgie infantile

MO0039 - Service de Chirurgie Infantile / Hopital Hautepierre :

TELETIN Marius « Péle de Biologie

M0071 - Service de Biologie de la Reproduction / CMCO Schiltigheim 54.05 Biologie et médecine du développement
et de la reproduction (option biologique)

Mme URING-LAMBERT « Institut d'lmmunologie / HC

Béatrice * Péle de Biologie

M0073 - Laboratoire d'Immunologie bioclogique / Nouvel Hopital Civil 47.03 Immunologie (option biclogique)

VALLAT Laurent + Péle de Biologie Hématologie ; Transfusion

M0074 - Laboratoire d’Hématologie Biologique - Hopital de Hautepierre 47.01 Option Hématologie Biologique

Mme VELAY-RUSCH Aurélie * Péle de Biologie 45.01 Bactériologie-Virologie ; Hygiéne Hospitaliére

M0128 - Laboratoire de Virologie / Hépital Civil Option Bactériologie-Virologie biologique

Mme VILLARD Odile + Péle de Biologie

M0076 - Labo. de Parasitologie et de Mycologie médicale / PTM HUS et Fac 45.02 Parasitologie et mycologie (option bio-
logique)

Mme WOLF Michéle * Chargé de mission - Administration générale

Mo010 - Direction de la Qualité / Hopital Civil 48.03 Option : Pharmacologie fondamentale

Mme ZALOSZYC Ariane « Péle Médico-Chirurgical de Pédiatrie o

ép. MARCANTONI - Service de Pédiatrie | / Hopital de Hautepierre 54.01 Pédiatrie

MO116

ZOLL Joffrey * Péle de Pathologie thoracique

M0077 - Service de Physiologie et d’Explorations fonctionnelles / HC 44.02 Physiologie (option clinique)

B2 - PROFESSEURS DES UNIVERSITES (monoappartenant)

Pr BONAH Christian P0166 Département d'Histoire de la Médecine / Faculté de Médecine

Mme la Pre RASMUSSEN Anne  P0186 Département d'Histoire de la Médecine / Faculté de Médecine

72.

72.

Epistémologie - Histoire des sciences et des
techniques

Epistémologie - Histoire des Sciences et des
techniques

B3 - MAITRES DE CONFERENCES DES UNIVERSITES (monoappartenant)

Mr KESSEL Nils Département d'Histoire de la Médecine / Faculté de Médecine

Mr LANDRE Lionel ICUBE-UMR 7357 - Equipe IMIS / Faculté de Médecine

Mme THOMAS Marion Département d'Histoire de la Médecine / Faculté de Médecine

Mme SCARFONE Marianna ~ M0082 Département d'Histoire de la Médecine / Faculté de Médecine

72.

69.

72.

72.

Epistémologie - Histoire des Sciences et des
techniques

Neurosciences

Epistémologie - Histoire des Sciences et des
techniques

Epistémologie - Histoire des Sciences et des
techniques

B4 - MAITRE DE CONFERENCE DES UNIVERSITES DE MEDECINE GENERALE

53.03 Médecine générale (01.09.15)

Mme CHAMBE Juliette Mo108 Département de Médecine générale / Faculté de Médecine
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C - ENSEIGNANTS ASSOCIES DE MEDECINE GENERALE
C1 - PROFESSEURS ASSOCIES DES UNIVERSITES DE M. G. (mi-temps)

Pr Ass. GRIES Jean-Luc M0084 Médecine générale (01.09.2017)
Pr Ass. KOPP Michel P0167 Médecine générale (depuis le 01.09.2001, renouvelé jusqu'au 31.08.2016)

C2 - MAITRE DE CONFERENCES DES UNIVERSITES DE MEDECINE GENERALE - TITULAIRE

Dre CHAMBE Juliette M0108 53.03 Médecine générale (01.09.2015)

C3 - MAITRES DE CONFERENCES ASSOCIES DES UNIVERSITES DE M. G. (mi-temps)

Dre BERTHOU anne M0109 Médecine générale (01.09.2015 au 31.08.2018)
Dr BREITWILLER-DUMAS Claire Médecine générale (01.09.2016 au 31.08.2019)
Dr GUILLOU Philippe MO0089 Médecine générale (01.11.2013 au 31.08.2016)
Dr HILD Philippe M0090 Médecine générale (01.11.2013 au 31.08.2016)
Dr ROUGERIE Fabien M0097 Médecine générale (01.09.2014 au 31.08.2017)
Dr SANSELME Anne-Elisabeth Médecine générale

D - ENSEIGNANTS DE LANGUES ETRANGERES
D1 - PROFESSEUR AGREGE, PRAG et PRCE DE LANGUES

Mme ACKER-KESSLER Pia M0085 Professeure certifiée d’Anglais (depuis 01.09.03)
Mme CANDAS Peggy M0086 Professeure agrégée d'Anglais (depuis le 01.09.99)
Mme SIEBENBOUR Marie-Noglle ~ Moos7 Professeure certifiée d’Allemand (depuis 01.09.11)
Mme JUNGER Nicole Moo8s Professeure certifiée d'Anglais (depuis 01.09.09)
Mme MARTEN Susanne M0098 Professeure certifiée d'Allemand (depuis 01.09.14)

E - PRATICIENS HOSPITALIERS - CHEFS DE SERVICE NON UNIVERSITAIRES

Dr ASTRUC Dominique NRP& + Péle médico-chirurgical de Pédiatrie
Cs - Serv. de Néonatalogie et de Réanimation néonatale (Pédiatrie 2) / Hopital de Hautepierre
Dr ASTRUC Dominique (par intérim) NRP& + Pdle médico-chirurgical de Pédiatrie
(&) - Service de Réanimation pédiatrique spécialisée et de surveillance continue / Hopital de Hautepierre
Dr CALVEL Laurent NRPS + Péle Spécialités médicales - Ophtalmologie / SMO
cs - Service de Soins Palliatifs / NHC et Hopital de Hautepierre
Dr DELPLANCQ Hervé NRP& - SAMU-SMUR
cs
Dr GARBIN Olivier Ccs - Service de Gynécologie-Obstétrique / CMCO Schiltigheim
Dre GAUGLER Elise NRP& + Pole Spécialités médicales - Ophtalmologie / SMO
Cs - UCSA - Centre d'addictologie / Nouvel Hopital Civil
Dre GERARD Bénédicte NRP& + Pole de Biologie
Cs - Département de génétique / Nouvel Hopital Civil
Mme GOURIEUX Bénédicte RP6 + Péle de Pharmacie-pharmacologie
cs - Service de Pharmacie-Stérilisation / Nouvel Hopital Civil
Dr KARCHER Patrick NRP& + Péle de Gériatrie
CSs - Service de Soins de suite de Longue Durée et d’hébergement gériatrique / EHPAD / Hopital de la Robertsau
Pr LESSINGER Jean-Marc NRP& + Péle de Biologie
Cs - Laboratoire de Biologie et biologie moléculaire / Nouvel Hépital Civil + Hautepierre
Mme Dre LICHTBLAU Isabelle NRpd + Pdle de Biologie
Resp - Laboratoire de biologie de la reproduction / CMCO de Schiltigheim
Mme Dre MARTIN-HUNYADI NRP& + Péle de Gériatrie
Catherine cs - Secteur Evaluation / Hopital de la Robertsau
Dr NISAND Gabriel RP6 « Pole de Santé Publique et Santé au travail
Cs - Service de Santé Publique - DIM / Hopital Civil
Dr REY David NRP& + Péle Spécialités médicales - Ophtalmologie / SMO
cs - «Le trait d'union» - Centre de soins de l'infection par le VIH / Nouvel Hopital Civil
Dr TCHOMAKOV Dimitar NRPS + Péle Médico-chirurgical de Pédiatrie
Cs - Service des Urgences Médico-Chirurgicales pédiatriques - HP
Mme Dre TEBACHER-ALT Martine NRP& + Péle d'Activité médico-chirurgicale Cardio-vasculaire
NCS - Service de Maladies vasculaires et Hypertension
Resp - Centre de pharmacovigilance / Nouvel Hépital Civil
Mme Dre TOURNOUD Christine NRPS » Pole Urgences - Réanimations médicales / Centre antipoison

Ccs - Centre Antipoison-Toxicovigilance / Nouvel Hopital Civil
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F1 - PROFESSEURS EMERITES

o

de droit et & vie (membre de I'Institut)

CHAMBON Pierre (Biochimie et biologie moléculaire)
MANDEL Jean-Louis (Génétique et biologie moléculaire et cellulaire)

o

pour trois ans (1er septembre 2017 au 31 aodit 2020)

BELLOCQ Jean-Pierre (Anatomie Cytologie pathologique)
CHRISTMANN Daniel (Maladies Infectieuses et tropicales)

MULLER André (Thérapeutique)

o

pour trois ans (1er septembre 2018 au 31 aodit 2021)

Mme DANION-GRILLIAT Anne (Pédopsychiatrie, addictologie)

o

pour trois ans (1er avril 2019 au 31 mars 2022)

Mme STEIB Annick (Anesthésie, Réanimation chirurgicale)

o

pour trois ans (1er septembre 2019 au 31 aodit 2022)
DUFOUR Patrick (Cancérologie clinique)
NISAND lIsraél (Gynécologie-obstétrique)

PINGET Michel (Endocrinologie, diabéte et maladies métaboliques)

Mme QUOIX Elisabeth (Pneumologie)

F2 - PROFESSEUR des UNIVERSITES ASSOCIE (mi-temps)

M. SOLER Luc CNU-31

IRCAD (01.09.2009 - 30.09.2012 / renouvelé 01.10.2012-30.09.2015-30.09.2021)

F3 - PROFESSEURS CONVENTIONNES* DE L’'UNIVERSITE

Dr BRAUN Jean-Jacques
Pr CHARRON Dominique
Mme GUI Yali

Mme Dre GRAS-VINCENDON Agnés
Dr JENNY Jean-Yves
Mme KIEFFER Brigitte
Dr KINTZ Pascal

Dr LAND Walter G.

Dr LANG Jean-Philippe
Dr LECOCQ Jehan

Dr REIS Jacques

Pr REN Guo Sheng

Dr RICCO Jean-Baptiste

(* 4 années au maximum)

ORL (2012-2013 / 2013-2014 / 2014-2015 / 2015-2016)

Université Paris Diderot (2016-2017 / 2017-2018)

(Shaanxi/Chine) (2016-2017)

Pédopsychiatrie (2010-2011 / 2011-2012 / 2013-2014 / 2014-2015)
Chirurgie orthopédique (2014-2015/ 2015-2016 / 2016-2017 / 2017-2018)
IGBMC (2014-2015 / 2015-2016 / 2016-2017)

Médecine Légale (2016-2017 / 2017-2018)

Immunologie (2013-2014 a 2015-2016 / 2016-2017)

Psychiatrie (2015-2016 / 2016-2017 / 2017-2018)

IURC - Clémenceau (2016-2017 / 2017-2018)

Neurologie (2017-2018)

(Chonggqing / Chine) / Oncologie (2014-2015 & 2016-2017)

CHU Poitiers (2017-2018)




G1 - PROFESSEURS HONORAIRES

ADLOFF Michel (Chirurgie digestive) / 01.09.94

BABIN Serge (Orthopédie et Traumatologie) / 01.09.01
BAREISS Pierre (Cardiologie) / 01.09.12
BATZENSCHLAGER André (Anatomie Pathologique) / 01.10.95
BAUMANN René (Hépato-gastro-entérologie) / 01.09.10
BERGERAT Jean-Pierre (Cancérologie) / 01.01.16

BERTHEL Marc (Gériatrie) / 01.09.18

BIENTZ Michel (Hygiéne Hospitaliére) / 01.09.04

BLICKLE Jean-Frédéric (Médecine Interne) / 15.10.17
BLOCH Pierre (Radiologie) / 01.10.95

BOURJAT Pierre (Radiologie) / 01.09.03

BOUSQUET Pascal (Pharmacologie) / 01.09.19
BRECHENMACHER Claude (Cardiologie) / 01.07.99
BRETTES Jean-Philippe (Gynécologie-Obstétrique) / 01.09.10
BROGARD Jean-Marie (Médecine interne) / 01.09.02
BURGHARD Guy (Pneumologie) / 01.10.86

BURSZTEJN Claude (Pédopsychiatrie) / 01.09.18
CANTINEAU Alain (Medecine et Santé au travail) / 01.09.15
CAZENAVE Jean-Pierre (Hématologie) / 01.09.15

CHAMPY Maxime (Stomatologie) / 01.10.95

CHAUVIN Michel (Cardiologue) / 01.09.18

CINQUALBRE Jacques (Chirurgie générale) / 01.10.12
CLAVERT Jean-Michel (Chirurgie infantile) / 31.10.16
COLLARD Maurice (Neurologie) / 01.09.00

CONRAUX Claude (Oto-Rhino-Laryngologie) / 01.09.98
CONSTANTINESCO André (Biophysique et médecine nucléaire) /01.09.11
DIETEMANN Jean-Louis (Radiologie) / 01.09.17

DOFFOEL Michel (Gastroentérologie) / 01.09.17

DUCLOS Bernard (Hépato-Gastro-Hépatologie) / 01.09.19
DUPEYRON Jean-Pierre (Anesthésiologie-Réa.Chir.) / 01.09.13
EISENMANN Bernard (Chirurgie cardio-vasculaire) / 01.04.10
FABRE Michel (Cytologie et histologie) / 01.09.02
FISCHBACH Michel (Pédiatrie / 01.10.16)

FLAMENT Jacques (Ophtalmologie) / 01.09.09

GAY Gérard (Hépato-gastro-entérologie) / 01.09.13
GERLINGER Pierre (Biol. de la Reproduction) / 01.09.04
GRENIER Jacques (Chirurgie digestive) / 01.09.97
GROSSHANS Edouard (Dermatologie) / 01.09.03
GRUCKER Daniel (Biophysique) / 01.09.18

GUT Jean-Pierre (Virologie) / 01.09.14

HASSELMANN Michel (Réanimation médicale) / 01.09.18
HAUPTMANN Georges (Hématologie biologique) / 01.09.06
HEID Emest (Dermatologie) / 01.09.04

IMBS Jean-Louis (Pharmacologie) / 01.09.09

IMLER Marc (Médecine interne) / 01.09.98

JACQMIN Didier (Urologie) / 09.08.17

JAECK Daniel (Chirurgie générale) / 01.09.11

JAEGER Jean-Henri (Chirurgie orthopédique) /01.09.11
JESEL Michel (Médecine physique et réadaptation) / 01.09.04
KAHN Jean-Luc (Anatomie) / 01.09.18

KEHR Pierre (Chirurgie orthopédique) / 01.09.06

KEMPF Jules (Biologie cellulaire) / 01.10.95

KREMER Michel (Parasitologie) / 01.05.98

KRETZ Jean-Georges (Chirurgie vasculaire) / 01.09.18
KRIEGER Jean (Neurologie) / 01.01.07

KUNTZ Jean-Louis (Rhumatologie) / 01.09.08

KUNTZMANN Francis (Gériatrie) / 01.09.07

KURTZ Daniel (Neurologie) / 01.09.98

LANG Gabriel (Orthopédie et traumatologie) / 01.10.98
LANG Jean-Marie (Hématologie clinique) / 01.09.11
LANGER Bruno (Gynécologie) / 01.11.19

LEVY Jean-Marc (Pédiatrie) / 01.10.95

LONSDORFER Jean (Physiologie) / 01.09.10

LUTZ Patrick (Pédiatrie) / 01.09.16

MAILLOT Claude (Anatomie normale) / 01.09.03
MAITRE Michel (Biochimie et biol. moléculaire) / 01.09.13
MANDEL Jean-Louis (Génétique) / 01.09.16

MANGIN Patrice (Médecine Légale)/ 01.12.14

MANTZ Jean-Marie (Réanimation médicale) / 01.10.94
MARESCAUX Christian (Neurologie) / 01.09.19
MARESCAUX Jacques (Chirurgie digestive) / 01.09.16
MARK Jean-Joseph (Biochimie et biologie cellulaire) / 01.09.99
MESSER Jean (Pédiatrie) / 01.09.07

MEYER Christian (Chirurgie générale) / 01.09.13
MEYER Pierre (Biostatistiques, informatique méd.)/ 01.09.10
MINCK Raymond (Bactériologie) / 01.10.93

MONTEIL Henri (Bactériologie) / 01.09.11

MORAND Georges (Chirurgie thoracique) / 01.09.09
MOSSARD Jean-Marie (Cardiologie) / 01.09.09

OUDET Pierre (Biologie cellulaire) / 01.09.13

PASQUALI Jean-Louis (Immunologie clinique) / 01.09.15
PATRIS Michel (Psychiatrie) / 01.09.15

Mme PAULI Gabrielle (Pneumologie) / 01.09.11
POTTECHER Thierry (Anesthésie-Réanimation) / 01.09.18
REYS Philippe (Chirurgie générale) / 01.09.98

RITTER Jean (Gynécologie-Obstétrique) / 01.09.02
RUMPLER Yves (Biol. développement) / 01.09.10
SANDNER Guy (Physiologie) / 01.09.14

SAUVAGE Paul (Chirurgie infantile) / 01.09.04

SCHAFF Georges (Physiologie) / 01.10.95
SCHLAEDER Guy (Gynécologie-Obstétrique) / 01.09.01
SCHLIENGER Jean-Louis (Médecine Interne) / 01.08.11
SCHRAUB Simon (Radiothérapie) / 01.09.12
SCHWARTZ Jean (Pharmacologie) / 01.10.87

SICK Henri (Anatomie Normale) / 01.09.06

STIERLE Jean-Luc (ORL)/01.09.10

STOLL Claude (Génétique) / 01.09.09

STOLL-KELLER Frangoise (Virologie) / 01.09.15
STORCK Daniel (Médecine interne) / 01.09.03

TEMPE Jean-Daniel (Réanimation médicale) / 01.09.06
TONGIO Jean (Radiologie) / 01.09.02

TREISSER Alain (Gynécologie-Obstétrique / 24.03.08
VAUTRAVERS Philippe (Médecine physique et réadaptation) / 01.09.16
VETTER Jean-Marie (Anatomie pathologique) / 01.09.13
VINCENDON Guy (Biochimie) / 01.09.08

WALTER Paul (Anatomie Pathologique) / 01.09.09
WEITZENBLUM Emmanuel (Pneumologie) /01.09.11
WIHLM Jean-Marie (Chirurgie thoracique) / 01.09.13
WILK Astrid (Chirurgie maxillo-faciale) / 01.09.15
WILLARD Daniel (Pédiatrie) / 01.09.96
WOLFRAM-GABEL Renée (Anatomie) / 01.09.96

Légende des adresses :

FAC : Faculté de Médecine : 4, rue Kirschleger - F - 67085 Strasbourg Cedex - Tél. : 03.68.85.35.20 - Fax : 03.68.85.35.18 ou 03.68.85.34.67
HOPITAUX UNIVERSITAIRES DE STRASBOURG (HUS):
- NHC : Nouvel Hépital Civil : 1, place de I'Hopital - BP 426 - F - 67091 Strasbourg Cedex - Tél. : 03 69 55 07 08
- HC : Hépital Civil : 1, Place de |'Hopital - B.P. 426 - F - 67091 Strasbourg Cedex - Tél. : 03.88.11.67.68
- HP : Hépital de Hautepierre : Avenue Moliere - B.P. 49 - F - 67098 Strasbourg Cedex - Tél. : 03.88.12.80.00
- Hépital de La Robertsau : 83, rue Himmerich - F - 67015 Strasbourg Cedex - Tél. : 03.88.11.55.11
- Hépital de I'Elsau : 15, rue Cranach - 67200 Strasbourg - Tél. : 03.88.11.67.68
CMCO - Centre Médico-Chirurgical et Obstétrical : 19, rue Louis Pasteur - BP 120 - Schiltigheim - F - 67303 Strasbourg Cedex - Tél. : 03.88.62.83.00
C.C.0.M. - Centre de Chirurgie Orthopédique et de la Main : 10, avenue Baumann - B.P. 96 - F - 67403 llikirch Graffenstaden Cedex - Tél. : 03.88.55.20.00
E.F.S. : Etablissement Frangais du Sang - Alsace : 10, rue Spielmann - BP N°36 - 67065 Strasbourg Cedex - Tél. : 03.88.21.25.25
Centre Régional de Lutte contre le cancer "Paul Strauss” - 3, rue de la Porte de I'Hdpital - F-67085 Strasbourg Cedex - Tél. : 03.88.25.24.24
IURC - Institut Universitaire de Réadaptation Clemenceau - CHU de Strasbourg et UGECAM (Union pour la Gestion des Etablissements des Caisses d'Assurance Maladie) -
45 boulevard Clemenceau - 67082 Strasbourg Cedex

RESPONSABLE DE LA BIBLIOTHEQUE DE MEDECINE ET ODONTOLOGIE ET DU
DEPARTEMENT SCIENCES, TECHNIQUES ET SANTE
DU SERVICE COMMUN DE DOCUMENTATION DE L'UNIVERSITE DE STRASBOURG

Monsieur Olivier DIVE, Conservateur

LA FACULTE AARRETE QUE LES OPINIONS EMISES DANS LES DISSERTATIONS
QUI LUI SONT PRESENTEES DOIVENT ETRE CONSIDEREES COMME PROPRES
A LEURS AUTEURS ET QU'ELLE N'ENTEND NI LES APPROUVER, NI LES IMPROUVER
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SERMENT D'HIPPOCRATE

En présence des maitres de cette école, de mes chers condisciples, je promets et je jure
au nom de I'Etre supréme d'étre fidele aux lois de I'honneur et de la probité dans |'exercice de
la médecine. Je donnerai mes soins gratuits a l'indigent et n'exigerai jamais un salaire audessus

de mon travail.
Admise a l'intérieur des maisons, mes yeux ne verront pas ce qui s'y passe.

Ma langue taira les secrets qui me seront confiés et mon état ne servira pas a

corrompre les meeurs ni a favoriser les crimes.

Respectueuse et reconnaissante envers mes maitres je rendrai a leurs enfants

'instruction que j'ai recue de leurs peres.

Que les hommes m'accordent leur estime si je suis restée fidéle a mes promesses. Que

je sois couverte d'opprobre et méprisée de mes confreres si j'y manque.
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GLOSSAIRE DES ABREVIATIONS

18F-FDG : fluorodesoxyglucose
ALAT : alanine aminotransférases

Anti-Pm-Scl : anti polymyosite-

sclérodermie

Anti-CENP-B : anticorps anti-Centromere

Protéine B

Anti-HMGCR : anti -

hydroxymeéthylglutaryl-CoA réductase

Anti-Ku : autoanticorps appartenant a la

famille des anticorps antinucléaires
Anti-La (SSB) : anti syndrome de Sjogren-B
Anti-Ro (SSA) : anti syndrome de Sjogren-A

Anti-SAE : small ubiquitin-like modifier

activating enzyme
Anti-SRP : anti-signal recognition particle

Anti-U1-RNP : anti-antigéne nucléaire

soluble type U1 ribonucleoprotéine
ARN : acide ribonucléique

ASA : anticorps anti-synthétases (Anti-Jo-1,
Anti-PL-12, Anti-EJ, Anti-KS, Anti-PI-7, anti-
0J, Anti-Ha, Anti-Zo)

ASAT : aspartate aminotransférases

BAFF : facteur d'activation des cellules B

BCL : B-cell lymphoma (cellules B
lymphoides)
C5b-9 : Terminal Complement

Complex C5b-9 (complexe d’attaque

membranaire du complément)

CADM : Clinically Amyopathic
Dermatomyositis (Dermatomyosite

cliniquement amyopathique)

CARRA : Childhood Arthritis and

Rheumatology Research Alliance

CAT- BM : Cutaneous Assessment Tool -

Binary Method

CCR : chemokine receptor (récepteur de

chémokines)
CD4+ : cluster de différentiation 4

CDASI : Cutaneous Dermatomyositis

Disease Area and Severity Index

CMAS : Childhood Myositis Assessment

Scale

CMH : Complexe Majeur

d’Histocompatibilité
CPK : creatine phosphokinase
CXCL : C-X-Cligand

DM : Dermatomyosite
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DMJ : Dermatomyosite juvénile
EJ : Glycine-t-ARN-synthétase
E-U : Etats-Unis

EFR :  explorations fonctionnelles

respiratoires
EMG : électromyogramme

EPP : électrophorese des protéines

plasmatiques

EULAR/ACR : European League Against
Rheumatism/American College of

Rheumatology

GVH : graft versus host disease (réaction du

greffon contre I’hote)
HDL : lipoprotéine de haute densité

HLA : human leucocyte antigen (antigéne

des leucocytes humains)
hMC : score hybride MMT/CMAS

HMGCR : 3-hydroxy-3-methylglutaryl-

coenzyme A reductase
HTA : hypertension artérielle

HTLV1 : human T cell leukemia / lymphoma
virus type 1 (virus T-lymphotropique

humain)
IC95% : intervalle de confiance a 95%

ICAM : InterCellular Adhesion Molecule

(molécule d’adhésion intercellulaire)

IFN : interféron

IgA : immunoglobuline A

IgG : immunoglobuline G

IglV : immunoglobulines intra-veineuses
IL : interleukine

ILD : Interstitial Lung Disease (maladie

pulmonaire interstitielle)

IP10 : inducible protein-10

IRM : Imagerie par Résonance Magnétique
JAK : Janus Kinases

Jo-1: histidine-t-ARN-synthétase

KS : asparagine-t-ARN-synthétase

LDH : lactates déshydrogénases

LES : Lupus Erythémateux Systémique

LT : lymphocyte T

MAA : Myositis Associated Antibody

(anticorps associés aux myosites)

MAC complex : membrane attack complex
of complement (complexe d’attaque

membranaire du complément)

MCP / IPP : métacarpo-phalangienne /

interphalangienne

MCP-1 : monocyte chemoattractant

protein 1



MDA5 melanoma  differentiation-

associated protein 5
MDI : Myositis Damage Index

MEOPA : Mélange Equimolaire Oxygéne-

Protoxyde d'Azote

MHC : Major Histocompatibility Complex

(Complexe Majeur d’Histocompatibilité)

Mi2 : complexe nucleosome remodeling

histone deacetylase
MJ : myosite juvénile
MMF : mycophenolate mofetil

MMT : Manual Muscle Testing (testing

musculaire manuel)

MMT8 : Manual Muscle Testing and a
Subset of Eight Muscles (testing musculaire
manuel pour un sous-ensemble de 8

muscles)
MRP8/14 : myeloid-related protein 8/14
MSA Antibodies

Myositis  Specific

(anticorps spécifiques des myosites)
MTX : méthotrexate

NK : Natural Killer

NXP2 : antinuclear matrix protein 2

OJ : isoleucine-t-ARN-synthétase

19

PBMLC : peripheral blood mononuclear cell

(cellule mononucléaire du sang

périphérique)

PI-7 : thréonine-t-ARN-synthétase
PI-12 : alanine-t-ARN-synthétase
PM : polymyosite

PMSI : Programme de Médicalisation des

Systemes d’Information
PNN : polynucléaire neutrophile

PRINTO : The Paediatric Rheumatology

INternational Trials Organisation
R-U : Royaume-Uni

RE : réticulum endoplasmique
RORC : related orphan receptor C

SAPL syndrome des  anticorps

antiphospholipides
SC : syndrome de chevauchement

SHARE : The Single Hub and Access Point

for paediatric Rheumatology in Europe

sIL-2R récepteur de linterleukine 2

soluble

SRP : Signal Recognition Particle (particule

de reconnaissance du signal)

STAT : signal transducers and activators of
transcription (transducteurs de signaux et

activateurs de transcription)



STIR, T1 et T2 de I'IRM : Short-TI Inversion

Recovery — Séquence en inversion-

récupération
SUV : Standardized Uptake Value

TEP-TDM : tomographie par émission de

positons

Th2 et Th17 : lymphocytes T auxilliaires de
type let 17

TIF 1-y : Transcriptional intermediary factor
1-y
TNF : tumor necrosis factor (facteur de

nécrose tumorale)

TNFR : récepteur de facteur de nécrose

tumorale

20

TSP-1 : thrombospondine-1
UV : Ultraviolet

VCAM Vascular  Cell  Adhesion
Molecule (molecule d’adhésion des cellules

vasculaires)

VEGF : Vascular Endothelial Growth Factor
(facteur de croissance de I'endothélium

vasculaire)
VEGFR : recepteur du VEGF
VvWEF : facteur de von Willebrand

Zo : phénylalanine-t-ARN-synthétase
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Introduction

La dermatomyosite juvénile (DMJ) est une maladie rare et chronique (1).

Une premiére étude épidémiologique a été réalisée a I'aide d’une méthode capture-recapture
sur 15 ans de 2000 a 2015 en Alsace (2). Le recueil des patients a été fait grace a sept sources
différentes : les pédiatres et dermatologues libéraux d’Alsace, les pédiatres, dermatologues,
internistes et rhumatologues hospitaliers de Strasbourg, Colmar et Mulhouse et le Programme
de Médicalisation des Systémes d’Information (PMSI) local de ces trois hodpitaux. La

prévalence en 2015 était de 3,78/100 000 et I'incidence annuelle de 0,27/100 000.

Ce travail nous a permis de colliger une série de patients alsaciens. Les patients exclus (perdus
de vues, provenant de régions avoisinantes et diagnostiqués avant 2000) de la premiére étude

ont été inclus pour obtenir un nombre de malades plus important.

Seules quelques études frangaises ont étudié des petites séries de cas sur les plans clinique,

paraclinique, thérapeutique, et évolutif (3—6).

L’objectif principal de notre étude était de décrire les caractéristiques cliniques des patients
atteints de DMJ. Les objectifs secondaires étaient d’étudier les caractéristiques paracliniques

et évolutives ainsi que les modalités thérapeutiques.

Une introduction générale sur la dermatomyosite abordera la maladie dans son ensemble
ainsi que les caractéristiques pédiatriqgues mises en valeur par des encadrés. Les matériels et
méthodes utilisés dans I'étude seront décrits en deuxiéme partie, suivis des résultats de
I’étude en troisiéme partie. La discussion proposera une analyse des résultats en fonction des
données de la littérature en quatriéme partie avant de terminer par une conclusion de ce

travail.
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Introduction générale

Les myopathies inflammatoires idiopathiques sont des maladies tres hétérogénes et peuvent
se subdiviser en plusieurs sous-groupes distincts selon leurs caractéristiques cliniques,
histologiques, enzymologiques, immunologiques et selon les données de I'électromyogramme
(7). lls comprennent les dermatomyosites, les polymyosites, les myosites nécrosantes auto-
immunes, les myosites a inclusion, le syndrome des anti-synthétases et les syndromes de
chevauchement (cf. figure 1). La DMJ est une myopathie inflammatoire rare (1,8,9) qui se
distingue de la forme de I'adulte sur plusieurs points avec des différences cliniques,

histopathologiques et épidémiologiques.

Figure 1 : Myopathies inflammatoires idiopathiques

Dermatomyosites

Syndromes de
chevauchement

Polymyosites

Myopathies
inflammatoires
idiopathiques

Myosites
nécrosantes
auto-immunes

Myosites a
inclusion

Syndrome des
anti-synthetases

1. Description de la maladie

La dermatomyosite associe des signes cutanés caractéristiques a une atteinte musculaire
proximale bilatérale et symétrique de type myalgies ou déficit musculaire, prédominant aux
ceintures (10,11), s’installant sur plusieurs semaines. Il existe une vasculopathie pouvant

impliquer de nombreux organes (12).
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1.1. Des symptomes généraux

Les premiers signes de la maladie peuvent étre une asthénie, une fatigabilité, une sensation

de malaise. Il peut également y avoir de la fievre (13).

1.2. Les signes cutanés

La dermatomyosite est caractérisée par une sémiologie cutanée riche (14). Il existe des lésions

cutanées pathognomoniques comme :

Les papules de Gottron (cf. photo 1) : ce sont des papules de teinte rose a violacée

situées classiquement sur la face dorso-latérale des articulations interphalangiennes
et/ou métacarpo-phalangiennes, mais de facon plus générale sur les convexités
puisqu’on peut aussi les voir sur les coudes, les genoux et parfois sur les orteils. Ces
papules peuvent devenir légerement déprimées au centre ce qui peut leur donner un
aspect blanc atrophique. Des télangiectasies associées peuvent étre présentes.

Les signes de Gottron (cf. photo 2) : qui sont des macules érythémateuses violacées

symétriques avec ou sans cedéme des surfaces articulaires (dos des articulations
interphalangiennes / métacarpo-phalangiennes, coudes, genoux et malléoles

médiales.)

D’autres lésions sont trés caractéristiques de la dermatomyosite (DM) avec :

Un érythéme périorbitaire violacé (« héliotrope » ou « lilacé ») (cf. photo 3) avec ou

sans cedeme des paupiéres et du tissu périorbitaire.

Des télangiectasies péri-unguéales visibles avec ou sans cuticules dystrophiques.

Des macules érythémateuses violacées symétrigues recouvrant le dos des mains et des

doigts, ol elles peuvent suivre les gaines du tendon de I'extenseur (cf. photo 4), la face
d’extension des bras et des avant-bras, les deltoides, la face postérieure des épaules
et la nuque (signe du chale), le décolleté (signe du « V »), la partie externe des cuisses
(« holster sign »), la partie centrale du visage et du front.

Le cuir chevelu peut étre atteint avec des plaques atrophiques, érythémateuses et

squameuses.
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Il existe également des lésions cutanées compatibles avec la DM, a savoir :

Un cedéme périorbitaire pouvant s’étendre au visage avec un gonflement du visage.

La poikilodermie (poikilodermatomyosite) : correspondant a un érythéme violacé

circonscrit avec des télangiectasies associées, une hypo/hyperpigmentation, une
atrophie superficielle atteignant le plus souvent la face postérieure des épaules, le dos,
les fesses et le décolleté, le cou et la poitrine.

Une calcinose cutanée (cf. photo 5) : la calcinose est plus fréquente chez I'enfant mais

on peut la voir dans 10 % des formes de I’'adulte (15). Elle survient entre 1 et 3 ans
apres le début de la maladie et jusqu’a 20 ans plus tard

, . - ) . Calcinoses fréquentes
chez I'enfant. Il y a jusqu’a 40% des patients qui sont

. . C . chez I'’enfant
atteints (16,17). Contrairement a Il'adulte ou les
extrémités sont plus touchées, la survenue de la calcinose peut toucher 'ensemble du
corps et étre cutanée, sous-cutanée, ou musculaire (16). Il peut y avoir des ulcérations

(cf. photo 6) ou des infections au niveau des calcinoses.

D’autres encore sont moins fréquentes comme :

Une vascularite cutanée pouvant prendre la forme d’éruption pseudo-urticarienne,

d’infarctus péri-unguéaux, de purpura palpable, de livédo reticularis ou d’ulcérations

orales ou digitales pulpaires.

Cette vascularite cutanée peut s’associer a des lésions vésiculo-bulleuses ou

nécrotiques sous-épidermiques et des érosions superficielles.

Des lésions rares peuvent également étre présentes dans la DM :

Les mains de mécaniciens (18) : correspondent a des lésions hyperkératosiques,

fissuraires, desquamatives, hyperpigmentées de la face palmaire ou latérale des
doigts.

Un érytheme flagellé (cf. photos 7 et 8) : trainées linéaires, érythémateuses ou

douloureuses, apparaissant sur un fond cedémateux et rappelant les lésions de
flagellations.

Une hyperkératose folliculaire (DM type «Wong») : il s’agit d’une éruption faite de

papules kératosiques folliculaires multiples qui peuvent confluer, siégeant sur le

visage, le tronc et les membres. Cette éruption avait une disposition plus linéaire le
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long des tendons et au niveau des protubérances osseuses du dos des mains et des
pieds.

- Une panniculite lobulaire : nodules douloureux siégeant sur I'abdomen, les bras, les

cuisses, et les fesses.

- Une mucinose secondaire : papules ou plagues ayant un aspect de scléromyxcedéeme

ou d’érythéme réticulaire.

- Une érythrodermie pouvant étre squameuse.

- Une atteinte de la muqueuse buccale avec des télangiectasies, un cedeme de la

muqueuse, des érosions ou ulceres et des aires leucoplasiques (cf. photo 9).
Enfin, des entités ont récemment été décrites comme :

- Les papules de Gottron inversées (cf. photo 10) : par opposition aux papules de

Gottron classiques se trouvent sur la surface palmaire des articulations
interphalangiennes des doigts et se présentent sous la forme de papules
érythémateuses ou hyperkératosiques blanches triangulaires.

- "Les pieds du randonneur" : 'atteinte est similaire aux mains de mécaniciens mais

située aux pieds. Il s’agit d’'une xérose, d’'une hyperkératose prédominant sur la face

plantaire des pieds et des orteils, avec fissures (19).

Les patients ont une photosensibilité dans un tiers des cas (20).

1.3. Le déficit musculaire
Il est, généralement, d’installation insidieuse. Il peut étre grave avec une atteinte des muscles
respiratoires et de la déglutition entrainant dysphonie, dysphagie et fausses-routes. Une
grabatisation est possible (13). Les troubles de la déglutition sont plus fréquents dans les

atteintes paranéoplasiques chez I'adulte (21).

La dermatomyosite peut étre cliniqguement amyopathique ou hypomyopathique (CADM) en

I’'absence ou en présence d’une atteinte musculaire infraclinique, respectivement (22-26).
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1.4. La lipodystrophie

Jusqu’a 25% des patients peuvent présenter une lipodystrophie. Elle peut étre diffuse, ou
partielle, symétrique ou localisée mais prédominant a la moitié supérieure du corps en

général. Progressivement, il y a une perte de tissu adipeux sous-cutané (20).

1.5. L'atteinte articulaire

Les patients peuvent également avoir des arthralgies ou des arthrites. Les oligo- ou

polyarthrites sont en général non destructrices (20).

1.6. L'atteinte digestive

Il peut y avoir une ulcération, une perforation ou une hémorragie digestive a cause de la
vasculopathie sous-jacente. Une malabsorption des nutriments ou des médicaments est

également possible dans ce contexte (20).

1.7. U'atteinte pulmonaire
Une pneumopathie interstitielle, le plus souvent asymptomatique, peut survenir chez environ
8% des patients atteints de DMJ et plus d’un tiers des patients ont une capacité pulmonaire

totale et/ou une capacité de diffusion du monoxyde de carbone (DLCO) diminuée (27-29).

1.8. l'atteinte cardiaque

Elle peut notamment étre liée aux complications des stéroides ou bien a la vasculopathie sous-

jacente. Il peut y avoir une péricardite, une endocardite ou une arythmie cardiaque (27).

2. Classification et diagnostic différentiel

En I'absence de Iésions typiques cutanées de dermatomyosite, il est important d’exclure les
diagnostics différentiels (cf. tableau 1) (12,30-33), d’autant plus quand l'atteinte est

uniguement musculaire. Une cause médicamenteuse doit étre exclue. Une recherche de
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toxoplasmose (34,35) et de trichinellose (36) est indiquée car ces infections parasitaires
peuvent mimer une dermatomyosite. La biopsie musculaire permet de trancher en cas de

doute diagnostique.

Aucun consensus n’existe sur la classification des myopathies inflammatoires malgré plusieurs
tentatives (37-40). Celle de Bohan and Peter reste la plus utilisée dans les études (11,41) (cf.
annexe 1). Elle prend en compte des caractéristiques cliniques (manifestations cutanées
caractéristiques et déficit musculaire) et des caractéristiques paracliniques (élévation du taux
sérique des enzymes musculaires, données de I'électromyogramme (EMG) et de la biopsie
musculaire). Toutefois, les criteres de classification des myopathies inflammatoires
EULAR/ACR (European League Against Rheumatism/American College of Rheumatology) (cf.
annexe 2) ont une meilleure sensibilité et spécificité que les critéres de Bohan and Peter (42)
et permettent d’identifier les DMJ au sein d’un sous-groupe avec un rang de probabilité. Cette
classification prend en compte I'absence ou la présence des résultats de la biopsie musculaire
qui n’est pas toujours réalisée chez les enfants du fait de son caractére invasif. Cependant,
cette classification ne permet pas toujours la classification des CADM avec 25 % des patients

qui sont mal ou non diagnostiqués (43,44).
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Tableau 1 : diagnostics différentiels de la dermatomyosite juvénile. Tableau adapté issu de I’étude de
Quartier et Gherardi (31). HTLV1 : human T cell leukemia/lymphoma virus type 1.

DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS

1. Autres myosites inflammatoires ou affections rhumatismales :

Polymyosite (extrémement rare dans I'enfance), syndrome de chevauchement avec le

lupus érythémateux systémique ou la sclérodermie (scléromyosite), arthrite juvénile
idiopathique

Myosite granulomateuse, myosite a éosinophiles, rhumatisme articulaire aigu

2. Myosites infectieuses / post-infectieuses :

Virus : virus grippal B, entérovirus (notamment coxsackie B, échovirus, et poliovirus), parvovirus
B19, virus d'Epstein — Barr, HTLV1, hépatite B

Bactéries (notamment borréliose, staphylocoques, streptocoques)

Champignons

Parasites : toxoplasme, trichinose, leishmaniose...

3. Maladies génétiques, dystrophies musculaires

4. Myopathies métaboliques :

Glycogénoses, mitochondriopathies, déficit en carnitine

5. Myopathies endocriniennes : maladie de Cushing, hypothyroidie, hyperthyroidie, diabete
6. Myopathies d'origine médicamenteuse :

Corticostéroides, hydroxychloroquine, diurétiques, quinidine, interleukine-2,

amphotéricine B, cimétidine, vincristine, statines,

interféron-alpha, hormone de croissance, anesthésiques de la famille des « -caines »

7. Maladies de la plaque neuromusculaire :
Myasthénie, botulisme, intoxication aux organophosphorés

8. Myopathies neurogénes : amyotrophie rachidienne, diverses neuropathies

9. Eruption cutanée sans faiblesse musculaire :
Lupus érythémateux, réticulohistiocytose multicentrique, rosacée

10. Autres affections inflammatoires :
Maladies inflammatoires de l'intestin, maladie cceliaque

3. Epidémiologie

3.1. Démographie
La moyenne d’age des patients atteints de DMJ est de 7 ans (45) mais il existe deux pics
d’incidence entre 2 et 6 ans et a I'adolescence (46). Comme chez I'adulte (1), il y a une
prédominance féminine avec un sex-ratio de 5 pour 1. Au Royaume-Uni (47), Cassidy et Petty
ont trouvé un sex-ratio de 1,7 : 1 (48). Selon la méta-analyse de Meyer et al., les moyennes
d’age des patients atteints de myopathie inflammatoire au début de la maladie et au

diagnostic étaient respectivement de 44,2 ans et 55,1 ans (1).
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3.2. La dermatomyosite juvénile

La dermatomyosite de I'enfant est une maladie rare. Peu d’études épidémiologiques fiables

existent dans le monde. En France, une étude francaise, nicoise, de Jager et al. a calculé une

incidence de 0,07/100 000 sur une série de 7 patients de 1991 a 2001 (6) tandis que Moegle

et al. ont calculé une incidence de 0,27/100 000 en Alsace (2). Meyer et al. ont estimé grace a

une méta-analyse une incidence des myosites juvéniles a 0,269/100 000 (1C95% 0,228 - 0,317)

(cf. tableau 2) (1). Une étude suédoise de Darin et al. a estimé une prévalence des myosites

juvéniles a 2,5/100 000 (49). La prévalence de la DMJ a été estimée a 3,78/100 000 par une

seule étude francaise de Moegle et al. (2).

Tableau 2 : Incidence des myosites juvéniles (MJ), G : Gargons et F : filles, R-U : Royaume-Uni, E-U :

Etats-Unis.
Age Type de | Incidence / 100 000 /an
Auteurs Pays/région(s) (années) | maladie | (IC 95%)
Pelkonen et al. (50) Finlande <15 M) 0,3
Gardner-Medwin et al. (46) |R-U ; Midlands Ouest <17 DMJ 0,4 (0,2-0,69)
Jager et al. (6) France ; Nice <18 DM 0,07
Denardo et al. (51) E-U ; Massachusetts <21 MmJ 0,4 (0,1-0,7)
Symmons et al. (47) R-U and Irlande <16 DMJ 0,19 (0,14-0,26)
Mendez et al. (52) E-U 2-17 DMJ 0,32 (0,29-0,34)
Fujikawa and Okuni (53) Japon <16 M) 0,16
Darin and Tulinius (49) Ouest de la Suede <16 MJ 0,24
Kuo et al. (54) Taiwan <19 DMJ 0,2 (G) et 0,46 (F)
Meyer et al. (1) Meta-analyse / M) 0,269 (0,228-0,317)
Moegle et al. (2) France ; Alsace 0-16 DMJ 0,27 (0,26-0,29)

3.3. La dermatomyosite de I"adulte

Rareté de la forme

juvénile

La dermatomyosite de l'adulte est plus fréquente que la forme juvénile. Les études

épidémiologiques sont toutefois peu nombreuses a avoir étudié uniquement la DM.
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0,32 a 21,42 pour 100 000 selon les études (cf. tableau 3).

Tableau 3 : Incidence et prévalence des dermatomyosites et polymyosites de I'adulte, E-U : Etats-Unis

Auteurs Pays/région Type de | Incidence Prévalence
maladie | /100 000 /100 000

Tan et al. (55) Sud de I'Australie | DM 0,1 /

Rosa et al. (56) Brésil ; Buenos | DM 10,22 0,32
Aires

See et al. (57) Taiwan DM 0,7 2,4

Balci et al. (58) Turquie DM 0,37 3,22

Vargas-Leguas et al. (59) Espagne DM 0,29a30,86 |/

Kuo et al. (54) Taiwan DM 0,71 /

Smoyer-Tomic et al. (60) E-U DM 1,7 /

Furst et al. (61) E-U DM 1,4 5,9

Bendewald et al. (62) E-U ; Minnesota DM 9,63 21,42

Koh et al. (63) Singapour DM/PM | 0,77 /

Benbassat et al. (64) Israél DM/PM | 0,218 /

Oddis et al. (65) E-U ; Allegheny DM/PM | 0,55 /

Yu et al. (66) Taiwan DM/PM | 1,5 2,9

Dobloug et al. (67) Norvege DM/PM |/ 8,7

Ohta et al. (68) Japon DM/PM | 13,2 10a13

Bernatsky et al. (69) Québec DM/PM |/ 21,5

4. Autoanticorps

Des autoanticorps peuvent étre mis en évidence chez 60 % des cas de DMJ (70). Ils sont classés
en anticorps spécifiques des myosites (MSA) et associés aux myosites (MAA) (cf. tableau 4)
qui sont, quant a eux, prédominants dans les syndromes de chevauchements (SC). Les
autoanticorps peuvent aider a prédire un phénotype clinique particulier, un pronostic ou une

réponse au traitement (71,72).
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Tableau 4 : Autoanticorps des myosites, tableau adapté issu de I'étude de Wu et al. (71)

MSA Fréquence dans la DMJ MAA Fréquence dans la
DMJ/SC

Anti-TIF 1y (Anti- 183a35% Anti-Ro (SSA) 6 % DMJ / 14-25% SC

p155/140)

Anti-NXP2 15325 % Anti-La (SSB) 2-12% SC

Anti-MDA 5 6a38% Anti-U1-RNP 3-8 % DMJ/IPM /25-40%
SC

Anti-Mi2 4310% Anti Pm-Scl 3-5% SC

Anti-SAE 6-8 % Européens, 2% | Anti-Ku 9-19 % SC

Asiatiques

Anticorps anti- 2-5%
synthétases : ASA
(anti-Jo-1, anti-PL-

12, anti EJ, anti-KS,
anti-PI-7, anti-0J,
anti-Ha, anti-Zo)

Anti-SRP 2%
Anti-HMGCR ~1%

Ainsi, chez I'enfant, I'anticorps anti-TIF1 est plus associé a des ulcéres cutanés et a une plus
grande faiblesse musculaire. L’anticorps anti-NXP2 est associé a des calcinoses, une grande
faiblesse musculaire, une dysphagie, une dysphonie, et un dge d’apparition de la maladie plus
précoce. L’anticorps anti-MDA5 est associé a des formes peu séveres, des risques
d’ulcérations cutanées, d’arthrites mais aussi des risques de maladies interstitielles
pulmonaires rapidement progressives dans les cohortes asiatiques. Les patients présentant
des autoanticorps anti-Mi2 avaient, en général, une atteinte musculaire initiale plus sévere

mais une durée de traitement moins longue. lls avaient également plus fréquemment une

dysphagie, des ocedemes et une atteinte cutanée (72).
Anticorps anti-TIF-1 : Anticorps anti-Mi2 :
Grande faiblesse Atteinte musculaire

musculaire/ulcéres cutanés sévere/dysphagie/cedémes/atteinte cutanée
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Anticorps anti- MDAS : Anticorps anti-NXP2 :
Forme peu sévere/ulcérations Calcinoses/grande faiblesse
cutanées/arthrites/syndrome musculaire/dysphagie/dysphonie/age
interstitiel pulmonaire d’apparition de la maladie plus précoce

Les anticorps antinucléaires sont fréquemment positifs chez les patients atteints de DMJ (73)

mais il n’y a pas de corrélation avec la durée ou I'activité de la maladie (27,73).

5. Les outils diagnostiques et examens complémentaires

5.1. L'électromyogramme

LEMG met en évidence un syndrome myogene avec des potentiels d’unité motrice
polyphasiques de faible amplitude et de courte durée et une activité spontanée de fibrillation

et de pointes positives (11).

Figure 2 : Tracé myogéne. Syndrome myogéne, Collége des enseignants de Neurologie.

N )

e

5.2. Histologie musculaire
La biopsie musculaire (74,75) d’un muscle proximal met en évidence une myopathie
périfasciculaire (7). Elle montre des aspects caractéristiques avec un infiltrat de cellules
inflammatoires périmysiales. Cet infiltrat est fait de cellules lymphocytaires T majoritaires et

de cellules mononucléées. Il y a une atrophie périfasciculaire. Il peut y avoir une
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dégénérescence ou une régénération des fibres musculaires et une augmentation du tissu

conjonctif endomysial ou périmysial.

La biopsie met également en évidence une vasculopathie des petits vaisseaux. Il y a un cedéme
de I'endothélium capillaire avec inflammation périvasculaire. Un rétrécissement de la lumiére
du vaisseau est possible voire une oblitération. La densité capillaire peut étre réduite. En
microscopie électronique, on peut observer des inclusions tubuloréticulaires dans les cellules
endothéliales et périthéliales, une nécrose de I'endothélium capillaire. L'infarctus musculaire

est rare.

Enfin, en immunohistochimie, il peut y avoir un dépo6t du complexe d'attaque membranaire
du complément C5b-9 sur les capillaires (27), et une surexpression du CMH de classe | au

niveau des fibres musculaires périfasciculaires qui survient a un stade précoce de la maladie.

5.3. Les enzymes musculaires
La maladie musculaire est évaluée par le dosage des enzymes musculaires, notamment les
créatinines phosphokinases (CPK), les aldolases, les lactates deshydrogénases (LDH), et les
aminotransférases (76) qui sont le plus souvent anormales. Leur sensibilité globale dépasse
les 80 % (77). Les taux se normalisent en 10 a 18 semaines d’évolution en moyenne. Ainsi, le

dosage ultérieur peut ne pas refléter une maladie active sur les autres organes.

5.4. Histologie cutanée

La biopsie cutanée est non spécifique et varie en fonction de la zone biopsiée. Elle peut mettre

en évidence (78) :

- Au niveau des papules de Gottron : une hyperkératose, un infiltrat dermique

superficiel et des remaniements de l'interface a prédominance vacuolaire.

- Au niveau de l"érythéme héliotrope : une dermatose de linterface tres peu

inflammatoire, avec quelques lymphocytes et une vacuolisation des kératinocytes
basaux prédominant sur les nécroses et une surcharge mucineuse du derme.

- Auniveau d’'une zone poikilodermique : une dermatose de l'interface, une atrophie de

I’épiderme, des capillaires dilatés et une incontinence pigmentaire.
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- Au niveau des calcinoses : des cristaux d'hydroxyapatite de calcium. (74)

5.5. L'Imagerie par résonnance magnétique nucléaire (IRM)
L'IRM est de plus en plus utilisée pour éviter les gestes invasifs tels que la biopsie musculaire
et 'EMG (79,80). Dans I’étude de Mccann, 76 % des IRM étaient anormales (8). Les anomalies
mises en évidence sont un cedeme musculaire et/ou une involution adipeuse des muscles

squelettiques, prédominant aux ceintures. Elle permet de guider la biopsie au besoin (81).

5.6. La capillaroscopie unguéale
La sensibilité de la capillaroscopie dans le diagnostic de dermatomyosite juvénile est élevée
(80) mais ne permet pas toujours de distinguer la dermatomyosite d’autres connectivites (82).
La capillaroscopie montre une atteinte vasculaire avec une perte de la densité capillaire, des
zones avasculaires et un changement de la morphologie des capillaires qui sont dilatés. Ces
anomalies sont associées aux manifestations dermatologiques de la DMJ. (83). Sontheimer a
montré que les lésions étaient similaires chez les patients ayant une DM amyopathique et

classique (84).

6. Evolution et pronostic

6.1. Evolution

L’évolution de la maladie peut étre : monophasique, polycyclique ou chronique progressive

(85) :

- La forme monophasique est définie comme un seul épisode de la maladie suivi d’une

rémission clinique et biologique.

- La forme polycyclique est ponctuée de plusieurs poussées évolutives cliniques ou

biologiques, entrecoupées de périodes de rémission.

- La forme chronique progressive est définie par une réponse partielle au traitement

avec un échec a obtenir une rémission compléte 24 mois apreés le diagnostic. Ce dernier
groupe a un risque plus élevé de séquelles et de complications. Une maladie grave

d’emblée est associée a une évolution chronique (86).
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La rémission (85) est obtenue lorsque il n’y a plus aucun signe musculaire, cutané et biologique
de la maladie. Une rechute correspond a une réactivation de la maladie apres une rémission

de six mois ou plus.

La DM est une maladie chronique. Sanner et al. (87) ont mis en évidence que 51 a 73 % des
patients ayant débuté leur maladie dans I’enfance avaient une maladie active plus de 16 ans

apres le diagnostic.

6.2. Pronostic

Chez I'adulte, le risque de tumeur maligne est présent dans 7 Formes paranéoplasiques

a plus de 30% des cas (88) et conditionne le pronostic (89). exceptionnelles chez

Le risque paranéoplasique est absent ou exceptionnel chez Penfant
I'enfant (90-92). La forme juvénile a un pronostic bien

meilleur depuis 'avenement de la corticothérapie systémique et des immunosuppresseurs
avec une mortalité qui est passée de plus de 30% a moins de 2 a 3% actuellement (93—-95). La
mortalité est principalement liée aux hémorragies dans le cadre d’ulcérations gastro-

intestinales ou de complications infectieuses (93,96,97).

Mortalité chez I’enfant : < 3%

Liée aux complications digestives

et infectieuses

Pourtant, il a été estimé que 70 a 90% des enfants garderaient des séquelles de la maladie ou

des traitements a I’dge adulte, comme dans la DM adulte ou la séquelles chez enfant :

morbidité est importante (93,96,98). Les séquelles a moyen et

R L . Calcinoses
long terme de la DMJ peuvent étre un déficit persistant de la

force musculaire mais aussi des cicatrices ou atrophies Lipodystrophie

cutanées, une calcinose, une lipodystrophie, des rétractions } .
Rétractions

tendi ,.. (96,99). U ladi I lique, | , .
endineuses,... ( ). Une maladie polycyclique, longue tendineuses
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sévere, associée a des anticorps anti-NXP2 ou un traitement instauré tardivement sont des

facteurs de risque de développer des calcinoses (16).

Chez I'enfant, des séquelles pulmonaires sont possibles avec, notamment, une capacité
aérobique diminuée dans 67% des cas et corrélée avec la durée de la maladie, selon I'étude
de Mathiesen (100). La pneumopathie interstitielle est une cause importante de morbi-
mortalité et un facteur de gravité de la maladie (101,102), comme chez I’adulte (103). Certains
symptomes ou signes biologiques seraient plus associés a sa survenue (102,104). Ces signes
pourraient alerter le praticien qui rechercherait |'atteinte pulmonaire et adapterait le

traitement pour diminuer la morbidité.

Des troubles endocriniens avec un retard de croissance peuvent également étre fréquents
(95). Tollisen et al. (105) ont mis en évidence, que 22 ans apres le début de la DMJ, les patients
avaient des séquelles ou des symptomes résiduels de la maladie influencant ainsi leur qualité
de vie, notamment sur le plan physique. La durée de la maladie influencerait le risque
croissant de dégats cumulés (96). Les données évolutives a I'age adulte des patients atteints
de DMJ dans I'enfance restent rares. Un traitement agressif précoce améliorerait les résultats
a long terme sous réserve de nombreux effets indésirables des médicaments employés (96,97)
et permettrait d’atteindre, dans 30 a 50 % des cas, une rémission de la maladie dansles2 a3

ans (27).

De fagon commune a toutes les myopathies inflammatoires, Chez enfant :

une atteinte de la fertilité par diminution de la réserve

. .. . Retard de croissance
ovarienne et liée aux traitements, notamment le
cyclophosphamide, ainsi qu’une diminution de la densité = Troubles de la fertilité

osseuse sont autant d’éléments aggravant la morbidité (106).

L’age de début de la maladie pourrait avoir un impact sur les caractéristiques de la maladie :
Martin et al. ont montré que des patients auraient plus d’cedémes ou d’ulcéres cutanés avant

I’age de 5 ans (107).

Huemer et al. ont également mis en évidence l'intérét du dépistage des anomalies
métaboliques pour le pronostic a long terme. En effet, une hypertriglycéridémie et une
résistance a l'insuline étaient associées a la présence de la lipodystrophie (108). Il y avait une

fréquence élevée du syndrome métabolique dans la DMJ (109) et par extension une
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majoration du risque cardiovasculaire, liés a la maladie inflammatoire chronique et aux

stéroides (106,110).

La morbidité de la CADM est moins importante que la DMJ Morbidité moins

classique avec une majorité des patients ne nécessitant pas de importante de la
traitement ou ayant obtenu une rémission sous traitement CADM chez 'enfant

systémique (111,112), contrairement a I'adulte (113).

La vasculopathie sous-jacente peut étre responsable d’ulcéres cutanés qui sont des marqueurs
de maladie plus sévére car pouvant étre associés a une vasculopathie d’autres systémes

internes (10). Les ulcérations chez I'adulte ont été associées a un risque de néoplasie (114).

7. Outils d’évaluation de I'activité de la maladie

7.1. Evaluation de la force musculaire

L’évaluation de la force musculaire doit se faire a I'aide de tests fiables et utiles pour le

diagnostic et le suivi (27,71).

e Childhood Myositis Assessment Scale (CMAS) est un score qui évalue la force et la
fonction musculaire mais aussi I’endurance (cf. annexe 3) (27,115). Cependant, cette
évaluation est difficile a faire entierement chez les moins de 9 ans (116), du fait de
possibles difficultés de concentration ou de coopération ou selon le développement
psychomoteur de I'enfant.

e Lestestings musculaires manuels avec le score MMT (Manual Muscle Test) (27,71,117)
et plus récemment le MMT8 (118) évaluent respectivement 26 groupes musculaires

bilatéraux et 8 muscles axiaux, proximaux et distaux.

7.2. Evaluation cutanée de la maladie
Les scores permettent de caractériser la gravité de la maladie et de déterminer le niveau
d’activité de la maladie (117). Le score CDASI (Cutaneous Dermatomyositis Disease Area and
Severity Index) évalue trois mesures de |'activité de la maladie (érythéme, squames et érosion
ou ulcération) et deux caractéristiques des lésions (poikilodermie et calcinose) ainsi que

I'activité et / ou les séquelles liées aux plagues de Gottron, aux lésions péri-unguéales, et a
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I'alopécie (119). Le score CAT-BM (Cutaneous Assesment Tool - Binary Method) prend

également en compte I'activité et les dégats de la maladie (120).

La fiabilité des scores d'activité et de dégats du CDASI et des scores d'activité de CAT a été
démontrée en pratique clinique auprés des dermatologues pédiatres et des rhumatologues

pour évaluer la DMJ (121,122).

8. Physiopathologie
La physiopathologie de la dermatomyosite de I'enfant est encore mal élucidée mais plusieurs
travaux de recherche mettent en évidence une implication de I'immunité innée et adaptative
(123). De plus, les facteurs environnementaux jouent également un roéle dans la
physiopathologie de la DMJ en perturbant le systeme immunitaire des patients qui sont

génétiquement prédisposés (71).

Figure 3 : Physiopathologie de la DMJ (123). Wienke J. Systemic and Tissue Inflammation in Juvenile
Dermatomyositis: From Pathogenesis to the Quest for Monitoring Tools.

Divers marqueurs environnants sont augmentés dans la DMJ active. Ils correspondent aux activations
immunitaires ou endothéliales.
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8.1. Une maladie génétique étroitement liée a une maladie inflammatoire

La DMJ est une maladie génétique complexe (124). Des alleles de genes impliquant le HLA
(antigéne de leucocyte humain), des genes de cytokines et des genes de signalisation des
lymphocytes ont été mis en évidence. Le Complexe Majeur d’Histocompatibilité (CMH) est la
principale région génétique associée a la DM. Certains alléles sont protecteurs, d’autres sont
associés a une maladie plus sévere (TNF308A et IL-1-889C), d’autres encore sont associés a un

risque de développer une DMJ (71,123,125,126).

8.2. Uinfiltrat inflammatoire

L'infiltrat inflammatoire est constitué majoritairement de lymphocytes T CD4+ dont des T
régulateurs, de lymphocytes CD8+, de lymphocytes B, de cellules dendritiques plasmacytoides
(13,71,127,128) et de macrophages. lls sont parfois regroupés dans des structures lymphoides
ectopiques (129,130) et sont des sources importantes de cytokines (y compris TNFa, IL-1) et

de chimiokines dans le muscle.

Il'y a une dérégulation de la réponse immunitaire en faveur de la réponse Th2 et Th17 (131),
favorisant la production d’IL-4 (132), jouant un role dans la réponse immunitaire humorale en

stimulant la production d’anticorps et dans la stimulation du CMH II.

La survie des cellules B est en partie liée a la présence en plus grand nombre de facteurs

d'activation des cellules B (BAFF) et permet la production d’autoanticorps (133).

Des cellules T microchimériques d’origine maternelle sont présentes dans le sang
périphérique et dans les infiltrats inflammatoires musculaires (126). Elles peuvent entrainer

une réponse inflammatoire de type « greffe contre I’'h6te » (134).

Il a été démontré une production accrue d’auto-antigenes par les myoblastes chez les patients
atteints de myosite inflammatoire. Les autoanticorps spécifiques de myosites seraient donc
régulés positivement par le muscle en régénération (135). Certains de ces autoantigénes
seraient pro-inflammatoires et recruteraient des cellules mononucléées induisant des

réponses immunitaires (136).
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8.3. La signature interféron

Il y a une production accrue d’interféron par les cellules dendritiques plasmacytoides dans le
sang périphérique des patients atteints de DMJ (137). L'interféron de type 1 (IFNa et IFNp)
induit I’expression du CMH | sur les cellules musculaires et stimule la production de cytokines
(138), de chimiokines (138) et donc I’activation du systéme immunitaire inné et adaptatif

(139-141).

La signature interféron participe également a l'augmentation du stress du réticulum
endoplasmique (RE) favorisant ainsi un climat inflammatoire au sein du muscle voire une

apoptose des cellules (142).

Sous I'action des cytokines IL-18 et IL-12, il y a une activation de la voie Th1 et production
d’IFNy. Celui-ci peut également induire des chimiokines et des cathepsines qui ont
respectivement un role dans I'angiostase et dans la perméabilité des cellules endothéliales

vasculaires ainsi que la chimiotaxie des cellules inflammatoires (143-145).

8.4. Une vasculopathie

La DM est une microangiopathie médiée par le complément (74,146,147) qui joue un role dans
I'inflammation et dans la cascade de la coagulation (148) favorisant I'occlusion vasculaire.
Cette occlusion va diminuer progressivement le nombre de capillaires (148) et étre

responsable d’une hypoxie au sein du muscle. Cette hypoxie stimule I'angiogenese.
La paroi vasculaire est encore fragilisée par :

- La surexpression de VCAM-1 et ICAM-1, deux molécules d’adhésion favorisant la
diapédese (31,149,150).

- Le complexe d’attaque membranaire qui, en se liant avec le complément, favorise la
lyse cellulaire et I'apoptose (151).

- La présence d’anticorps anti-cellules endothéliales (AECA), dirigés contres des
antigénes de I'endothélium (152).

- La présence du récepteur CXCR3 des cytokines (123).
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8.5. Des calcinoses

La calcinose se développe en général sur les zones de traumatismes répétés et correspond a
un dépobt d’hydroxyapatite de calcium ou d’apatite de carbonate associé a un mécanisme
inflammatoire au pourtour. Une prédominance de molécules pro-minéralisantes a été
observée au sein du tissu conjonctif (16). La variante TNF308A du gene du TNFa comporte un
risque plus élevé de calcinoses et d'ulcérations (153). Un polymorphisme de I'lL-1 confére un

risque supplémentaire au développement de la calcinose (126,154).

8.6. Radiations UV et DM

Une exposition aux rayons ultraviolets (UV) pourrait déclencher I'apparition de la DMJ (155)
chez les patients ayant des anticorps anti-TIF 1 (156) et anti-Mi2 (157). Le rayonnement UV
induit une cascade d'événements impliqguant des interférons de type | qui régulent
positivement 'autoantigene TIF-1 (158) et des cassures de I’ADN induites par les UV qui

entrainent la surexpression de I'autoantigene Mi2 (157).

8.7. Des agents environnementaux

Une exposition virale dans les 6 mois avant le début de la maladie peut induire la signature
interféron et la protéine de résistance au myxovirus (MxA) et participer au développement de
la DM (45,155,159-161). La protéine MDAS détecte I’ARN double-brin viral puis déclenche la
production d’IFN de type I. Les infections virales pourraient étre liées au développement de la

DM anti-MDAS5 (162,163) .

L’antigéne du streptocoque Beta-hémolytique du groupe A, ou pyogene, qui a des similitudes

avec la chaine lourde de la myosine, induit la production de TNF alpha (164).

D’autres facteurs ont été suspectés d’étre responsables du début de la maladie comme une
infection a Borrelia burgdorferi (165), une infection staphylococcique (166), les vaccinations
contre I'hépatite B (167,168) et le coxsackie B (169) qui serait responsable d’une inflammation

chronique au sein du muscle par la présence de I’ARN du virus.
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8.8. Hérédité familiale

Les antécédents familiaux de maladies auto-immunes ne sont pas rares et il a été suggéré une
prédisposition génétique, malgré une faible concordance entre jumeaux dans les myopathies
inflammatoires (170-173). L’activation accrue de la voie de I'IFN (174) pourrait étre une

explication.

8.9. La lipodystrophie et la dyslipoprotéinémie
La lipodystrophie correspond a une perte d'adipocytes matures et peut étre liée a plusieurs
étiologies dont la présence du TNF-a et de I'IL-1 qui inhibent I'adipogenese (175).
L'inflammation serait responsable également d’une diminution du HDL-C (lipoprotéine de
haute densité). La lipodystrophie est associée a une hypertriglycéridémie et donc a I'insulino-

résistance et aux risques cardio-vasculaires (108,176,177).

9. Lestraitements (178)

Les traitements permettent la diminution de la morbi-mortalité de la maladie et visent la
rémission complete. L'objectif est de diminuer I'inflammation par immunosuppression, de
prévenir ou stabiliser les atteintes d’organes (27). Un traitement agressif d’emblée
améliorerait les résultats a long terme, notamment sur le risque de survenue de calcinose
(179). Les traitements sont pharmacologiques et non pharmacologiques. Des algorithmes de
prise en charge ont été établis ces derniéres années en fonction des symptémes initiaux et de

la gravité de I'atteinte initiale (27,180,181)

Des recommandations européennes ont été publiées en 2017 (27). Les auteurs ont établi deux
organigrammes pour le traitement de la maladie légére / modérée ou sévere. Le traitement

de fond devrait étre arrété apres un an de rémission sans stéroide.

L'Alliance de recherche sur Il'arthrite et la rhumatologie chez les enfants (CARRA) a suggéré

des options thérapeutiques raisonnables pour :

- La_DMJ modérément sévere : traitement par association de glucocorticoides

(méthylprednisolone par voie intraveineuse puis prednisolone par voie orale ou
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prednisolone par voie orale a forte dose) avec du méthotrexate +- Immunoglobulines
intra-veineuses (IglV).

- La_DMJ a prédominance cutanée : avec trois options de traitement

I’hydroxychloroquine seule, |’hydroxychloroquine et le méthotrexate, ou
I’hydroxychloroquine, le méthotrexate et les corticostéroides (182).

- La _DMIJ avec résistance du traitement au niveau cutané : apres traitement par

corticostéroides et méthotrexate, pourraient étre rajoutés des IglV, du

mycophénolate mofétil, ou de la ciclosporine (181).

9.1. Les corticostéeroides
lIs diminueraient les complications de la maladie a long terme. La prednisolone a 2 mg/kg/jour,
plus ou moins précédée de bolus intraveineux (V) a 30 mg/kg/jour, est la plus utilisée. La
prévention des effets indésirables de la corticothérapie, dont I’ostéopénie, est indispensable,

notamment chez I'enfant (178).

9.2. Le traitement de fond ou DMARDS (Disease-Modifying Antirheumatic
Drugs)
Le traitement de fond potentialise le traitement par glucocorticoides et a un role d’épargne

cortisonique.

9.2.1.Le méthotrexate
Il est le traitement de fond de premiére ligne, utilisé a la dose de 15 a 20 mg/m?/semaine avec
une efficacité survenant trois mois apres le début du traitement. Le traitement est poursuivi
jusqu’a un an aprés la rémission (178). Un essai clinique controlé randomisé (PRINTO) a
comparé la prednisone seule versus une association de prednisone avec du méthotrexate ou
de la ciclosporine et a mis en évidence une meilleure efficacité des stéroides associés au

méthotrexate, avec une plus grande sureté (183).
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9.2.2.La ciclosporine

Des doses de 3 a 5 mg/kg/jour de ciclosporine sont utilisées mais en raison de sa toxicité

notamment rénale, ce traitement n’est pas recommandé en premiére intention (178).

9.2.3.Le mycophénolate mofétil
Le mycophénolate mofétil a la dose de 600 a 1200 mg/m?/jour aurait sa place, tout
particulierement dans la DMJ réfractaire y compris dans les atteintes pulmonaires
interstitielles et les éruptions cutanées réfractaires. La réponse au traitement est attendue au

bout de deux a trois mois (178,184). La tolérance au traitement est bonne.

9.2.4."azathioprine

L'azathioprine est utilisée comme alternative au méthotrexate chez des patients avec DMJ

réfractaire. La dose utilisée est de 1 jusqu’a 2 mg/kg/jour (178).

9.2.5.Le cyclophosphamide

Le cyclophosphamide est également utilisé dans les cas réfractaires aux autres traitements ou
dans les cas ayant des atteintes de type vasculopathies ou pulmonaires. Les doses utilisées

sont de 500 a 1000 mg/m?2. A noter un effet sur la fonction reproductrice des individus (178).

9.2.6.L"hydroxychloroquine

L’hydroxychloroquine est utilisée pour traiter les éruptions cutanées. La dose utilisée est de 3

a 5 mg/kg/jour. Une surveillance ophtalmologique est nécessaire (178).

9.2.7.Le tacrolimus

Le tacrolimus va inhiber les lymphocytes T qui sécrétent notamment de l'interleukine-2

pouvant avoir une efficacité sur des DMJ réfractaires (178).
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9.2.8.Les Immunoglobulines IV
Les IglV sont utilisées lors d’'une DMJ grave ou réfractaire au traitement par stéroides avec
traitement de fond comme le méthotrexate. Les doses utilisées sont de 2 g/kg, soit en
perfusions mensuelles, soit en dose unique ou sur deux jours toutes les deux semaines,

initialement en trois doses, puis généralement tous les deux ans (178).

9.3. Les agents biologiques

9.3.1.Le rituximab
Le rituximab est un anticorps monoclonal anti-CD20 qui a une efficacité sur les symptomes de
la DMJ, notamment cutanés (185), avec une amélioration initiale plus rapide que chez I'adulte.
Au Royaume-Uni, la dose administrée est de 750 mg/m?2, a deux semaines d'intervalle. Il

pourrait étre utilisé dans les cas réfractaires également (178).

9.3.2.Les anti-TNF : adalimumab ou infliximab
Le rbole de cette cytokine pro-inflammatoire a été détaillé ci-dessus. Deux anticorps
monoclonaux ayant comme cible le TNF ont démontré une action sur les symptomes
musculaires, cutanés et sur |'activité globale de la maladie. L'infliximab est utilisé a la dose de
6 mg/kg toutes les deux semaines en perfusion pour les trois premiéres doses, suivies de doses
mensuelles. L'adalimumab est utilisé a la dose de 24 mg/m? toutes les deux semaines, jusqu'a

une dose maximale de 40 mg en sous-cutané (178).

9.4. Autres

9.4.1.Les inhibiteurs de JAK

La signature interféron est importante dans la physiopathologie de la DMJ. Les facteurs de
transcription STAT qui sont impliqués dans la réponse inflammatoire font partie d’une voie de
signalisation JAK/STAT. Dans les cas réfractaires de DMJ avec lésions endothéliales, I'inhibition

de JAK permettrait de diminuer la production d’IFN (178).
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9.4.2.Les antagonistes de I'lL-1 : I'anakinra
L'utilisation et |'efficacité des antagonistes de I'lL-1, acteur majeur dans la physiopathologie
de la DM, ont été démontrées dans une étude de Groh et al., dans le cadre d’'une CADM
réfractaire, avec une bonne efficacité sur les manifestations articulaires, cutanées et la
calcinose (186). Cependant un cas de DMJ avec syndrome d’activation macrophagique a
développé une atteinte du systéme nerveux central avec une épilepsie suite a l‘introduction

d’anakinra (187).

9.4.3.La greffe autologue de cellules souches hématopoiétiques
Quelques patients ont bénéficié de ce traitement dans le cadre de la DMJ réfractaire avec une
bonne efficacité globale et une bonne tolérance chez les enfants en dehors d’épisodes

infectieux, résolutifs sous traitements (188).

9.4.4.La plasmaphérese

La plasmaphérese peut étre envisagée en cas de défaillance sévére multiviscérale, de

syndrome d’activation macrophagique ou de microangiopathie thrombotique (189-191).

9.5. Cas particulier de la calcinose

Un traitement agressif précoce vise a réduire le risque de survenue de calcinose (192). Les

traitements sont difficiles (16,180). Ils peuvent étre :

- Anti-inflammatoires : les IglV, l'infliximab, I'abatacept, la méthylprednisolone intra-
lésionnelle, la thalidomide et le rituximab.

- Modulateurs de calcium et de phosphore : le diltiazem (inhibiteur calcique), les
biphosphonates (pamidronate et alendronate), le thiosulfate de sodium topique ou
intra-veineux, I’hydroxyde d’aluminium, le probénécide et la colchicine.

- Curateurs ou symptomatiques avec |'excision chirurgicale, le laser a dioxyde de

carbone ablatif ou la lithotritie extracorporelle par ondes de choc.
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9.6. Traitements non pharmacologiques

La physiothérapie fait partie intégrante du traitement avec la kinésithérapie et I'’ergothérapie.
Elle permet de réduire les complications liées aux rétractions articulaires et a I'amyotrophie.
L’activité physique permet de réduire I'ostéopénie et les conséquences de la sédentarité,
notamment d’améliorer la fonction cardio-vasculaire (178). La photoprotection des patients

est recommandée (178).
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Matériel et méthodes

I s’agit d’'une étude descriptive rétrospective multicentrique transversale non
interventionnelle en Alsace. L’Alsace est constituée de deux départements, le Haut-Rhin et le

Bas-Rhin. Le flux migratoire y est faible (193).

Les patients inclus étaient des enfants agés de 0 a 16 ans ayant un diagnostic de
dermatomyosite certain ou probable selon les critéres diagnostiques de Bohan and Peter de
1975 (11,41) et défini ou probable selon les criteres EULAR/ACR (42). La période étudiée visée
était du 1°" janvier 2000 au 31 décembre 2015 mais les patients ayant été signalés par les
médecins avant cette période étaient également inclus pour avoir un nombre de patients plus
important. Les cas ont été recueillis de novembre 2017 a février 2018. La guérison de la
maladie était définie comme I'absence de signes musculaires, cutanés et biologiques depuis
cing années en 'absence de traitement. Les caractéristiques évolutives étaient recueillies
entre novembre 2017 et février 2018 via un appel au médecin traitant quand cela était
possible et/ou une consultation du dossier médical dans le serveur des Hopitaux Universitaires

de Strasbourg.

L’identification des cas a été réalisée a partir d’'un questionnaire (cf. annexes 4 et 5) recueillant
le sexe, I'dge, I’dge des premiers signes de la maladie, les premiers signes cliniques, I’dge au
diagnostic, les signes cliniques cutanés et les principales complications ainsi que certains
éléments paracliniques, notamment biopsie cutanée, données de I'électromyogramme et

enzymologie musculaire.

Le questionnaire a été envoyé en novembre 2017 par courrier postal et/ou électronique aux
médecins spécialistes (dermatologues, pédiatres) exercant dans les établissements
hospitaliers et en libéral en Alsace, ainsi qu’aux médecins spécialistes (rhumatologues et
internistes) exercant en milieu hospitalier a Strasbourg, Colmar et Mulhouse. Les praticiens
qui n’avaient pas répondu au questionnaire ont été contactés par téléphone et/ou courrier
électronique. Ainsi, 167 médecins hospitaliers dont 16 rhumatologues, 17 dermatologues, 50
internistes, 82 pédiatres et 191 médecins libéraux dont 104 dermatologues et 87 pédiatres

ont été contactés.
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Les données locales du PMSI des Hopitaux de Strasbourg, Colmar et Mulhouse ont également
été utilisées avec les codes M33x et M360 correspondant respectivement aux

dermatopolymyosites et aux dermatomyosites au cours des maladies tumorales.

Toutes les inclusions ont été validées aprés analyse détaillée des dossiers médicaux par deux

investigateurs (CM et DL).

Afin de conserver les données confidentielles, chague nouveau cas s’est vu attribuer un
numéro (Patient n°1, 2, 3,..), ceci afin de conserver uniquement les détails strictement

nécessaires a l'analyse.

Les données médicales ont été extraites dans une base de données pour |'analyse des

résultats.

L'objectif principal de cette étude était de déterminer I'ensemble des caractéristiques
cliniques de la dermatomyosite de I'enfant. Les objectifs secondaires étaient de déterminer

les caractéristiques paracliniques, évolutives et I'étude des pratiques thérapeutiques.

Le critere d’évaluation principal était le recueil de I'ensemble des caractéristiques cliniques
des enfants dont le diagnostic de dermatomyosite avait été posé selon les critéres de Bohan
and Peter et les criteres EULAR/ACR. Les critéres d’évaluation secondaires étaient le recueil

des caractéristiques paracliniques, évolutives et des modalités thérapeutiques.

Le logiciel « GMRC Shiny stats » a été utilisé pour [I'analyse statistique. Les
variables quantitatives ont été présentées avec leurs médianes assorties du premier et
troisieme quartile de la distribution. Les effectifs et pourcentages de chaque modalité ont été

présentés par leurs nombres suivis de leurs pourcentages.
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Résultats

1. Recueil des cas

Trente-deux dossiers ont été analysés entre novembre 2017 et février 2018. Dix
questionnaires (2,8%) ont été regus, permettant d’identifier 7 patients atteints de DMJ. Sept
cas ont été signalés par les dermatologues hospitaliers, 1 cas par un médecin interniste et 6
cas par un pédiatre libéral sans remplir de questionnaire. Vingt-trois cas ont été détectés via

le PMSI local.

Huit patients ont été exclus car il ne s’agissait pas d’'une DMJ (cf. figure 4). Les diagnostics
retenus étaient : polymyosites (2 cas), réaction du greffon contre I'h6te (GVH) (2),
sclérodermie systémique (1), myosite nécrosante auto-immune a HMG CoA réductase (1),

polyarthrite rhumatoide (1), et tumeur de la thyroide (1).

Vingt-deux cas de dermatomyosite juvénile ont été identifiés. Deux d’entre eux étaient
diagnostiqués avant 2000, 3 patients venaient de régions limitrophes. Au total, 22 cas de
dermatomyosite juvénile ont été retenus pour I'analyse descriptive. Selon les criteres de
Bohan and Peter (11,41), le diagnostic de DM était certain chez 17 patients, probables chez 3
et possibles chez 2 d’entres eux. Cependant tous les patients ayant un diagnostic probable ou
possible de DMJ avaient des signes cutanés caractéristiques de la maladie. Selon les critéres

EULAR/ACR (42), il y avait 19 diagnostics certains de DMJ et 3 probables.

Enfin, il y avait deux syndromes de chevauchement, I'un avec un neuro-lupus et I'autre avec

une sclérodermie (scléromyosite).
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Figure 4 : Organigramme des patients atteints de DMJ inclus dans la série.
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2. Démographie
Parmi les 22 enfants avec DM, il y avait 17 filles (77,3%) et 5 garcons (22,7%). Le sex-ratio
était de 3,4 filles pour 1 garcon. Il y avait 21 patients caucasiens (95%) et un patient (5%) avait

une origine mixte guadeloupéenne et africaine.

L’age moyen de début de la maladie était de 8,4 ans avec un adge minimal de 2,08 ans et
maximal de 16,9 ans. L’dge médian du début de la maladie était de 7,8 ans (4,4-12,9). Il y avait
une distribution multimodale de I'age de début de la maladie avec trois pics identifiés a 2, 7,

et 13 ans (cf. figure 5).

L’age moyen au diagnostic était de 8,7 ans avec un age minimal de 2,7 ans et maximal de 16,9

ans. L'age médian était de 8,1 ans (4,6-13,1).

Le délai moyen au diagnostic était de 3,6 mois avec un minimum de 0 mois et un maximum

de 10 mois. Le délai médian au diagnostic était de 3 mois (1,25-5).
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La durée médiane de la maladie a la date de point était de 2,83 ans (1,58-6,08). Le suivi médian

des patients était de 6,17 ans (2,13-7,98) a la date de point.

Figure 5 : Nombre de patients atteints en fonction de I'dge de début de la DM.
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3. Les déclencheurs potentiels de la DMJ

3.1. Saison
Neuf patients (41%) ont débuté leur maladie en été contre 6 (27,3%) en automne, 4 (18,2%)
au printemps et 3 (13,6%) en hiver. Il y a une trés nette différence chez les gargons avec 60%
des garcons (soit 3 patients) ayant un début de leur maladie en été. La différence est plus
modérée chez les filles avec 6 patientes (35,3%) ayant un début estival de leur maladie, et 5

(29,4%) en automne.
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Figure 6 : Saisonnalité du début de la maladie.
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3.2. Infections

Cing patients sur 22 (23%) ont eu une infection peu avant le début des symptomes de

la maladie.
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4. Caractéristiques cliniques

4.1. Les premiers signes de la maladie (cf. tableau 5)

Tableau 5 : Les tous premiers signes de la maladie

Signes Nombre de
cas /22 (%)
Cutanés 55% Signes de Gottron 6(27)
Papules de Gottron 2(9)
Erythéme du visage 6(27)
Erythéme et/ou cedéme des paupiéres 2(9)
Photosensibilité 4 (18)
Signedu « V » 1(5)
Musculo-squelettiques Déficit musculaire prédominant aux | 10 (45)
68% ceintures
Arthralgies 5(23)
Myalgies 7 (32)
Symptoémes généraux 23% | Asthénie 4 (18)
Fievre 1(5)

4.1.1.Les premiers signes cutanés

Les premiers signes de la maladie étaient des signes cutanés dans 55 % des cas (12 patients

sur 22) : des signes de Gottron (6 cas), des papules de Gottron (2 cas), un érythéme du visage
(6 cas) et un érythéme et/ou un cedéme des paupiéres (2 cas), une photosensibilité (4 cas) et

un signe du « V » (1 cas) (cf. tableau 5).

Les seconds signes de la maladie étaient des signes cutanés dans 77 % des cas ( 17 patients

sur 22) : des signes de Gottron (7 cas), des papules de Gottron (9 cas), un érythéme et/ou un
cedeme des paupiéres (5 cas), un érytheme du visage (7 cas ), une nécrose des cuticules (1
cas), des mégacapillaires (2 cas), des hémorragies en flammeche péri-unguéales (1 cas), un
signe de la manucure (2 cas), des croltes ou nécroses (2 cas), un signe du « V » (1 cas), et un

signe du chale (1 cas), un cedéme des extrémités (2 cas).
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Les troisiemes signes de la maladie étaient cutanés dans 64% des cas : des signes de Gottron

(2 cas), des papules de Gottron (3 cas), une photosensibilité (1 cas), un érythéme et/ou un
cedéme des paupieres (3 cas), un érythéme du visage (3 cas), des mégacapillaires (2 cas), un
signe de la manucure (3 cas), des cro(ites ou nécroses (3 cas), une calcinose (1 cas), une

hyperkératose des lunules (1 cas), des lésions de « pseudo-Degos » (1 cas).

4.1.2.Les premiers signes musculaires et/ou articulaires

Les premiers signes de la maladie étaient des signes musculaires ou articulaires dans 15 cas

sur 22 (68%). Dix patients sur 22 ont débuté leur maladie par un déficit musculaire
prédominant aux ceintures. Cing patients avaient des arthralgies. Sept patients avaient des
myalgies (cf. tableau 5). Les premiers symptomes cutanés, musculaires et/ou articulaires

étaient synchrones chez 5 patients.

Les seconds signes de la maladie étaient des signes musculaires ou articulaires dans 7 cas sur

22 (32%) : 6 patients avaient un déficit musculaire, 3 avaient des crampes. Un patient avait
des arthralgies. Les seconds symptomes cutanés, musculaires et/ou articulaires étaient

synchrones chez 4 patients.

Les troisiemes signes de la maladie étaient dans 23% des cas (5 cas sur 22) des signes

musculaires ou articulaires : un déficit musculaire pour 2 patients, des myalgies ou crampes
musculaires chez 1 patient. Deux patients avaient des arthralgies. Les troisiemes symptomes

cutanés, musculaires et/ou articulaires étaient synchrones chez 1 patient.

4.1.3.Symptdmes généraux et extra cutanéo-musculaires

- Quatre patients sur 22 (18%) étaient asthéniques au tout début de leur maladie, et 5
(23%) secondairement.

- Undes deuxiemes signes de la maladie était une dyspnée chez un patient (5% des cas)

- Un des troisiemes signes de la maladie était des troubles de la déglutition chez un
patient (5% des cas).

- Deuxcas ont eu de la fievre au début de leur maladie : |a fievre était I'un des premiers

signes pour un cas et survenue secondairement pour le 2© cas.
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L’'ensemble des signes cutanés sont résumés dans le tableau 6.

Tableau 6 : Récapitulatif de I'ensemble des atteintes cutanées. IPP : interphalangiennes proximales,

MCP : métacarpo-phalangiennes

Atteintes cutanées n (%) Précisions :

Papules de Gottron 19 (86) Inversées (1 cas), (cf. photos 11 a 13)

Signes de Gottron 19 (86) IPP/MCP (1 cas), coudes (15 cas), genoux (13
cas), pieds (3 cas)

Atteinte des genoux (autres | 2 (9) Erythéme squameux (2 cas) (cf. photo 14),

que les papules et signes de légerement atrophique (1 cas) (cf. photo 15)

Gottron)

Erythéme violacé des | 13 (59)

paupieres

(Edeme des paupiéres 8 (36)

Télangiectasies des paupiéres | 3 (14)

Erytheme du visage hors |17 (77) Médio faciale (2 cas), masque lupique (1 cas)

paupieres (cf. photo 16), érytheme squameux des zones
séborrhéiques de la face (1 cas) (cf. photo 17),
érythéme réticulé des joues (1 cas) (cf. photo
18)

Bandes érythémateuses du | 5(23)

dos des doigts

Poikilodermie 2(9) Genoux (2 cas), coude (1 cas)

Atteinte des oreilles 3(14) Xérose des hélix (1 cas), érythéme réticulé
finement squameux des hélix et anthélix (1 cas),
érytheme du visage avec «émiettement» au
niveau des oreilles (1 cas)

Signe du chale 2(9) Aspect flagellé des épaules (1 cas), érythéme
légerement chaud tres figuré sur le haut du dos
en écharpe aux épaules (1 cas)

Atteinte de la nuque 2 (9) Erytheme flagellé (2 cas)
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Atteinte des paumes 5(23)

Atteinte des cuisses ou des | 2 (9) Erytheme psoriasiforme (1 cas), érytheme

hanches légérement atrophique, plus ou moins réticulé
sur la face antérieure des cuisses (1 cas) (cf.
photo 19)

Erythéme du tronc 7 (32) Signe du « V » (2 cas)

Atteinte du poignet ou des | 5(23) (cf. photos 20A et B)

avant-bras

Atteinte des aisselles 1(5)

Erosions, croltes ou nécroses | 8 (36)

cutanées

Prurit 7 (32) Dermographisme (1 cas), cuir chevelu (1 cas)

Télangiectasies cutanées 4 (18) Pulpaires (2 cas), chevelues des flancs (1 cas),
des membres (1 cas)

Atteinte de la muqueuse | 3 (14) Télangiectasies du vestibule gingival (1 cas),

buccale mégacapillaires des gencives (1 cas) et
leucokératose (1 cas)

Photosensibilité 13 (59)

Calcinoses 6 (27) Douloureuses  (50%), fistulisations  ou
ulcérations (50 %)

Lipodystrophie 2 (9)

Atteintes unguéales 18 (82) Erythéeme péri-unguéal (13 cas),
mégacapillaires (13 cas), hémorragies des
cuticules (1 cas), nécroses des cuticules (2 cas),
hémorragies en flammeéche péri-unguéales (1
cas), une hyperkératose des lunules (1 cas),

(cf. photos 21 a 24)
Lésions de « pseudo-Degos » | 1(5) Erythéme racémeux, linéaire par endroits,

palmaire sur tous les doigts avec plusieurs

zones atrophiques et déprimées blanches au
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sein de ce livédo racémeux palmaire en faveur

d’une vasculopathie thrombosante

Acrosyndromes 5(23) Syndrome de Raynaud (2 cas), acrosyndrome
sans phénomeéene de Raynaud (1 cas),

acrocyanose (2 cas)

Alopécie 2 (9) Quelques chutes de cheveux (1 cas), une pelade

(1 cas)

4.3. 'atteinte musculaire

4.3.1.Symptdmes
Seize patients sur 22 (73%) avaient des myalgies. Celles-ci étaient proximales dans 7 cas et
distales dans 7 cas. Cing patients décrivaient des crampes musculaires. Dix-neuf patients sur

22 (86%) avaient un déficit musculaire prédominant sur les ceintures et/ou axial.

4.3.2.Evaluation de I'atteinte musculaire
Dix-neuf patients sur 22 ont eu un testing musculaire. En plus du testing musculaire, un patient
a été évalué par le score CMAS et 3 patients ont été évalués par les scores MMT et CMAS. Les

données étaient incompléetes pour une patiente.

4.3.3.Les conséquences de I'atteinte musculaire
Deux patients avaient une hypertrophie compensatrice des mollets. Deux patients avaient un
trouble de la statique (une hyperlordose lombaire liée au déficit des muscles paravertébraux
et une cyphose globale sans gibbosité ni scoliose). Cing patients (23%) avaient une impotence
fonctionnelle majeure voire une grabatisation avec nécessité d’'une aide technique (chaise

roulante). Six patients (27%) avaient une amyotrophie.
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4.3.4."atteinte articulaire

Quinze patients (68%) avaient des arthralgies. Douze patients (55%) avaient une atteinte
articulaire de type limitation de I'amplitude articulaire (par la présence de calcinoses ou non)

ou d’arthrite vraie.

4.4. Les symptomes généraux

Treize patients (59%) étaient asthéniques et douze fatigables (55%). Six patients sur 22 (32%)
avaient une anorexie. Quatre patients (18%) avaient un retard de croissance ou une cassure
staturale. Onze patients (50%) avaient une dénutrition ou une perte de poids. Huit patients
(36%) avaient des douleurs abdominales (sous corticothérapie, des ballonnements, des
constipations). Quatre patients (18%) avaient des céphalées ou des migraines et étaient tous

agés de plus de 5 ans.

4.5. Les signes de gravité

4.5.1."atteinte digestive

Un cas de I’'h6pital de Necker de Paris avait une vasculite digestive avec des ulcéres duodénaux

compliqués d’hémorragie digestive, sans qu’on ait pu obtenir de preuves histologiques.

4.5.2.'atteinte cardiaque

Aucun patient dans notre série n’avait d’atteinte cardiaque.

4.5.3."atteinte neurologique

Deux patients avaient des paresthésies dont un, une véritable méralgie paresthésique.

4.5.4.1'atteinte pulmonaire

Six patients (27%) avaient une atteinte pulmonaire avec des explorations fonctionnelles

respiratoires (EFR) perturbées (cf. infra partie 7.3). Cinq patients (23%) étaient dyspnéiques.
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4.5.5.La dysphagie

Huit patients (36%) avaient une dysphagie ou des troubles de la déglutition.

4.5.6.La dysphonie

Deux patients (9%) avaient une dysphonie.

5. Formes amyopathiques ou hypomyopathiques

Deux patients (9%) n’avaient pas de déficit musculaire au cours de leur maladie : la maladie
était cliniguement amyopathique ou hypomyopathique chez une patiente comme en attestait
I’élévation trées modérée mais persistante des enzymes musculaires ; le second patient n’avait
ni myolyse ni symptome musculaire. Il avait donc une dermatomyosite considérée comme

amyopathique.

6. Caractéristiques évolutives

Trois patients (14%) avaient une forme monocyclique, 12 (55%) une forme polycyclique et 7
(32%) une maladie chronique. Aucun patient n’est décédé pendant notre étude. Les lésions
s’aggravaient I'hiver dans 3 cas et I'été chez 1 patient. Il y avait des poussées de

dermatomyosite chez 3 patients (soit 14%) apres épisodes infectieux.

Entre novembre 2017 et février 2018, la maladie était active chez 8 patients dont un avait une
forme tres invalidante du fait de calcinoses massives diffuses. Huit patients étaient guéris de
leur maladie mais deux jugeaient avoir une force musculaire diminuée par rapport a la
normale. A noter qu’aucun patient se plaignant de force musculaire diminuée n’avait
d’amyotrophie au cours de leur suivi clinique. Une patiente avait des séquelles de tassements
vertébraux multiples suite a une ostéopathie fragilisante. Cing patients étaient en rémission

de leur maladie sans traitement. Un patient était perdu de vue.

Une patiente a eu une algodystrophie suite a une entorse bénigne de la cheville qui a été

traitée par calcitonine injectable.



70

7. Caractéristiques paracliniques

7.1. L'évaluation musculaire

Tableau 7 : Evaluation de l'atteinte musculaire.
X = examen réalisé et anormal ; N = examen normal ; * = données incompleétes, 1 = élevées

. 112(3|4|5|6|7(8|9|10 |11 |12 |13 |14 |15 |16 |17 |18 |19 |20 | 21 | 22
Patient

Examens

Testing XIX|NX|X|X|X]|X]|X X | X X | X | x |[x [x [N |[x |N|x

musculaire

Enymes | NN NNNNNNNT| N AN [ [ 2

musculaires

EMG X X|X|X|X|X]|X X X [N |x |x |x |[x |X

Biopsie X | X X | x X X N X | X
musculaire

IRM X X X|X|N X X X

Trois patients sur 22 (14%) ont bénéficié de cing évaluations musculaires différentes, 6
patients sur 22 (27%) ont bénéficié de quatre évaluations, 10 sur 22 (45%) ont bénéficié de
trois évaluations, 1 patient sur 22 (4,5%) a bénéficié de deux évaluations, 2 (9%) ont bénéficié
d’une seule évaluation. Ces 2 derniers patients étaient ceux qui avaient une forme

cliniguement amyopathique.

7.1.1.Les anomalies des enzymes musculaires

Les anomalies des enzymes musculaires sont rapportées dans le tableau ci-dessous (cf.

tableau 8).
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Tableau 8 : Les anomalies des enzymes musculaires * : n fois la normale.

Enzymes Nombre (%) avec | Nombre Augmentation Augmentation
investigation (%) anormal | minimale * maximale *
documentée

ASAT 21 (95) 20 (95) 1.1 24

ALAT 21 (95) 7 (33) 1.3 17

LDH 16 (73) 15 (94) 1.2 15

CPK 22 (100) 20 (91) 1.1 130

Myoglobine 5(23) 3 (60) 1.1 70

Aldolase 18 (82) 15 (83) 1.2 40

Toute anomalie | 22 (100) 21 (95) / /

enzymatique

7.1.2.'électromyogramme

Quinze patients sur 22 (68 %) ont eu un EMG. Le tracé était myogene dans 13 cas, sans
particularité chez 1 patient. Une patiente avec DMJ avait des troubles myositiques avec des
potentiels polyphasiques mais sans activité spontanée de dénervation. Ces anomalies

s’'integrent plutot dans des myosites virales. Une patiente avait des signes en faveur d’une

méralgie paresthésique.

7.1.3.La biopsie musculaire

Quatorze patients sur 22 (64%) n’ont pas eu de biopsie musculaire. Sur les 8 biopsies réalisées,

une était normale. Les anomalies retrouvées étaient (cf. tableau 9) :
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Tableau 9 : les anomalies de la biopsie musculaire

Des fibres musculaires :

atrophiques (6 cas), de disposition périfasciculaires

périphériques basophiles (5 cas)

en régénérescence post-nécrotique (4 cas)

nécrose myocytaire (4 cas)

expression d’antigene HLA de classe | par les myocytes (2 cas)

inégalité du calibre des fibres (2 cas)

désorganisation myofibrillaire ou perte myofibrillaire (2 cas)

noyaux volumineux et arrondis, parfois en situation interne (1 cas)

Des infiltrats inflammatoires :

de I'endomysium (6 cas), du périmysium (4 cas), péri-vasculaires (4 cas) et au

niveau des fascias (1 cas)

nombreux éléments inflammatoires mononucléés (7 cas) composés de :
o lymphocytes T (7 cas) de type T4 prédominants (4 cas), CD8 rares (2
cas) ou prédominants (1 cas)
o des macrophages périmysiaux (3 cas), péri-vasculaires (3 cas) et
endomysiaux (4 cas)

o lymphocytes B péri-vasculaires (2 cas) ou périmysiaux (2 cas).

fibrose périmysiale (1 cas) ou endomysiale (2 cas)

Des calcifications :

au niveau des fascias (1 cas)

Des capillaires :

exprimant le complexe d'attague membranaire C5B-9 (2 cas) dans

I’endomysium ou le périmysium

présence d'inclusions tubulo-réticulaires dans les cellules

endothéliocapillaires périmyocytaires (2 cas)

perte focale de capillaires endomysiaux (2 cas) ou périfasciculaires (2 cas)
en nécrose (1 cas)
dystrophiques avec un calibre et une paroi de taille augmentés dans

I'endomysium (2 cas) ou le périmysium (2 cas)
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7.1.4.'imagerie par résonnance magnétique
L'IRM a été réalisée dans 8 cas soit 36 % des cas. Dans 1 cas, les résultats étaient dans les
limites de la normale. Dans les 7 autres cas, il pouvait y avoir des signes d’inflammation et
d’cedéme musculaire avec un hypersignal du muscle en T2 et STIR et un hyposignal en T1, des
signes d’atrophie musculaire, une infiltration des tissus mous sous-cutanés, une
lipodystrophie avec involution adipeuse ou hypertrophie de la graisse sous cutanée, des

calcinoses musculaires ou des fascias, et une infiltration des fascias musculaires.

7.2. La biopsie cutanée

Six patients sur 22 soit 27% des cas ont bénéficié d’une biopsie cutanée. Le résultat était
normal chez 1 patient. Les anomalies mises en évidences étaient trés suggestives sauf dans un
cas. Une dermite de l'interface a été mise en évidence dans 4 cas (biopsies de papules de
Gottron (3 cas) et un signe de Gottron (1 cas)). Dans le dernier cas, la biopsie d’un signe de
Gottron du coude gauche n’a pas mis en évidence de dermite de I'interface mais un discret
infiltrat lymphohistiocytaire du derme superficiel avec quelques télangiectasies sont

mentionnés.
Il'y avait :

- Une dermite de l'interface avec une vacuolisation de la basale (4 cas), un infiltrat
inflammatoire a prédominance lymphocytaire du derme superficiel (5 cas),
notamment périvasculaire (2 cas), une exocytose de lymphocytes et leur margination
le long de la membrane basale (1 cas), de rares nécroses kératinocytaires basales (3
cas), des dépots de mucine dans le derme (1 cas), des dépots pigmentaires du derme
superficiel (1 cas)

- Le derme superficiel était discréetement hyalinisé (1 cas), siege de télangiectasies (1
cas), avec extravasation de quelques hématies (1 cas)

- Une hyperkératose (2 cas) orthokératosique (3 cas) parakératosique (1 cas), de
I’épiderme, d'épaisseur irréguliére (1 cas)

- Unépiderme papillomateux (2 cas) ou une perte de I'aspect du dessin papillaire (1 cas),

focalement atrophique (1 cas).
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7.3. Les explorations fonctionnelles respiratoires
Neuf patients sur 22 (41%) ont bénéficié d’EFR. Elles étaient normales dans 3 cas. Il y avait une
insuffisance ventilatoire restrictive modérée a importante par faiblesse musculaire avec des
pressions respiratoires abaissées chez 3 patients. Une diminution modérée de la capacité de

diffusion du CO2 (DLCO) a été mise en évidence chez 4 patients.

7.4. La capillaroscopie

Huit patients sur 22 (36%) ont bénéficié d’une capillaroscopie. Les anomalies retrouvées

étaient :

- Des mégacapillaires (5 cas)

- Des dystrophies capillaires (4 cas), avec une morphologie tortueuse (1 cas)

- Des zones de néoangiogenése (3 cas)

- Des capillaires ramifiés (3 cas) tres florides en bouquets ou en feuille de fougére ou un
aspect de peloton vasculaire (2 cas)

- Des zones désertes entre les capillaires (3 cas) ou capillaires nettement diminués (2
cas)

- Une microvascularite débutante ou modérée (4 cas)

- Des taches hémorragiques vasospastiques (2 cas).

- Des halos de stase (2 cas)

- Un réseau veinulaire sous papillaire dilaté (1 cas) et désorganisé (1 cas)

- Un flux sanguin ralenti (3 cas)

- Un discret cedéme péricapillaire (1 cas)

- L'absence d’anomalie (1 cas).

7.5. La densitométrie osseuse (DMO)

Elle a été réalisée chez 3 patients. Elle était normale dans un cas. Les 2 autres cas étaient

atteints d’ostéoporose dont une forme était sévére.
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7.6. Les autoanticorps

Les anticorps antinucléaires étaient positifs chez 19 patients, soit dans 86 % des cas.

La recherche des autoanticorps spécifiques des myosites a été faite chez 11 patients sur 22.
Les résultats étaient négatifs chez 9 patients. Il y avait 2 autoanticorps spécifiques des

myosites :

- Un anticorps anti-MDAS5, positif a 2 reprises, chez un patient ayant une atteinte
cutanée pathognomonique avec des papules de Gottron, des myalgies et un déficit
musculaire proximal prédominant aux membres inférieurs, avec amélioration
progressive spontanée sans traitement en 2-3 mois.

- Un anticorps anti-NXP2 chez une patiente ayant initialement une grande faiblesse
musculaire prédominant au tronc avec un testing musculaire a 2/5 a ce niveau. Elle

n’avait pas de calcinose. L’age de I'apparition de la maladie était précoce a 3 ans.
Il'y avait également :

- Un anticorps anti-DNA natif positif, chez une patiente qui avait un érythro-
ocedeme violacé en vespertilio photosensible du visage, avec des arthralgies
sans arthrite sans autre atteinte en faveur d’un lupus érythémateux
systémique (LES).

- Un anticorps anti-CENP-B (anti-centromeéres) positif chez une patiente
ayant des télangiectasies pulpaires et un syndrome de Raynaud. Elle n’avait

pas d’autre argument en faveur d’une sclérodermie.

7.7. Lymphopénie de début de traitement

Quatre patients sur 22 (18%) avaient une lymphopénie entre 730 et 1240/mm?3 au début de la
maladie. Seulement un parmi les 4 patients avait une infection concomitante de type

rhinopharyngite.

7.8. Thrombopénie et anémie
Une patiente avait une thrombopénie jusqu’a 24000/mm?3 et une anémie hémolytique jusqu’a

8,2 g/dL d'étiologie supposée auto-immune.
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7.9. Protéinurie

Un patient avait une protéinurie glomérulaire a 0,57g/24h. La protéinurie était également

faible chez 2 autres patients a 0,18 et 0,6g/24h, respectivement.

7.10. Syndrome inflammatoire

Quinze patients sur 22 (68%) avaient un syndrome inflammatoire : 4 patients avaient une CRP

et une VS élevée, 1 avait une CRP élevée uniquement et 10 patients avaient une VS élevée.

7.11. Electrophorése des protéines (EPP)

L'EPP était anormale chez 5 patients. Il y avait :

- Des stigmates de syndrome inflammatoire avec une augmentation des a-
globulines chez 3 patients,

- Une diminution modérée de I'albumine chez un patient,

- Une hypergammaglobulinémie polyclonale a 24,4 g/L chez un patient,

- Des B-globulines (fraction B1 et PB2) abaissées chez 3 patients, pouvant

s’'intégrer dans le cadre d’une dénutrition.

7.12. Dosage des IgA

Trois patients sur 22 (13,6%) avaient un déficit partiel en IgA. Les profils cliniques étaient
variables mais 2 des 3 patients avaient des nécroses ou des érosions cutanées. Un patient
parmi les 3 avait un antécédent d’allergie avec une urticaire aux piqures d’hyménoptéres. Les
3 patients avaient des anticorps antinucléaires positifs. Un patient parmi les 3 était sujet aux

infections a répétition (angines, gastroentérites, bronchites, ...).

8. Etude des pratiques thérapeutiques

La durée médiane de traitement des patients était de 42 mois (19-63), allant de I'absence de
traitement a 113 mois de traitement a la date de point. Dix patients (48%) sur 22 étaient

encore sous traitement a la date de point. Les données étaient manquantes pour une patiente.
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Les rechutes ou la résistance aux traitements ont conduit a la modification ou l'intensification

du schéma thérapeutique. Quatre patients ont été inclus dans I’étude PRINTO.

8.1. La corticothérapie

8.1.1.Traitement per os
Parmi les 22 patients atteints de dermatomyosite juvénile, 19 ont été traités par
corticothérapie systémique. Dix-huit (82%) étaient traités d’emblée avec des doses allant de
1 3 4 mg/kg/jour. Un seul patient était traité secondairement par corticoides a la dose de 0,5
mg/kg/jour, au bout 22 mois aprés le début de la maladie. Trois patients (14%) étaient traités
par corticothérapie seule tout au long de leur maladie. La décroissance des corticoides était
lente allant de 3 a 83 mois. Parmi les 22 patients atteints de dermatomyosite juvénile, 19 ont
été traités par corticothérapie systémique. Dix-huit (82%) étaient traités d’emblée La
corticothérapie a été augmentée transitoirement lors d’épisodes infectieux pour éviter les

rechutes.

8.1.2.Les bolus
Sur les 11 (50%) patients qui ont bénéficié de bolus de corticoides, 9 les ont eu en début de

traitement.

8.1.3.Effets indésirables

L'ensemble des effets indésirables de la corticothérapie systémique est noté dans le tableau

ci-dessous (cf. tableau 10).

Tableau 10 : effets indésirables de la corticothérapie

Effets indésirables n Commentaires

(N=19)

Hypercorticisme iatrogéne
- Obésité facio-tronculaire |9 Troubles de la répartition des graisses (9

cas) dont 5 avaient un faciés cushingoide,
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2 une obésité cushingoide et 1 avait le
facies et I'obésité cushingoide. Prise de

poids (3 cas)

- Rétention hydro-sodée | 3 HTA (3 cas), rétention hydrosodée (1 cas)
ou hypertension
artérielle (HTA)
- Hyperphagie 2
- Stéatose hépatique 1
- Intolérance au glucose 2 Hyperglycémie cortico-induite
- Hyperlipidémie 2
- Manifestations cutanées | 7 Vergetures pourpres (1 cas),
hypertrichose  iatrogene (5 cas),
furonculose des jambes (1 cas)
- Myopathie cortisonique | 1 Aprés 21 mois de traitement
- Déperdition osseuse 3 Ostéopathie fragilisante (3 cas) dont 2 ont
présenté des fractures.
- Retard de croissance et Quatre patients (18%) avaient un retard
aménorrhée de croissance ou une cassure staturale.
Une patiente avait une aménorrhée
secondaire. Ces évenements pouvaient
également étre secondaires a la maladie
et n’étaient pas uniquement liés a la
corticothérapie.
Complications digestives
- Reflux gastro- | 1 Fibroscopie oeso-gastro-duodénale dans
cesophagien et gastrite le cadre d’une stagnation pondérale et de
antrale pétéchiale douleurs abdominales sous
corticothérapie.
- (Esophagite 1

candidosique
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Infections* 5

* liées a la corticothérapie et a
I’état d’immunosuppression de
la maladie et des traitements

immunosuppresseurs

Zona (2 cas), bactériémie a Pseudomonas
aeruginosa suite a une pyélonéphrite (1
cas), érysipele sur une surinfection de

calcinose (1 cas), appendicite (1 cas)

Manifestations neuropsychiques

(cf. partie Résultats 9.2)

Complications oculaires 1 Cataracte sous capsulaire postérieure
bilatérale
Tendinopathies 2 Tendinite de la patte d'oie et du tenseur

du fascia lata lors d’un traitement au long
cours de 63 mois (1 cas), talalgies apres
33 mois de traitement, résolutives a

I'arrét du traitement (1 cas)

8.1.4.Traitements des complications

Un traitement adapté a été initié pour la gestion des effets indésirables (cf. tableau 11).

Tableau 11 : Gestion des complications

Traitements des complications n Commentaires
(N=19)
Supplémentation potassique 14
Supplémentation en calcium et 25- | 18
OH-vitamine D3
Regles hygiéno-diététiques 11 Régime hyposodé, pauvre en sucre rapide et
en graisse
Hypolipémiant 1
Anti-hypertenseur 3 Bétabloquants (labétalol) (1), inhibiteur

calcigue (amlodipine) (1), inhibiteur calcique
(isradipine) puis de I’enzyme de conversion

(énalapril) (1)
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Antidiurétiques 1 Furosémide

8.2. Autres traitements de fond (cf. tableau 12)

Tableau 12 : tableau récapitulatif du traitement de fond

Traitement de fond n (%)
Antipaludéens de synthése 9 (41)
Méthotrexate 9 (41)
Mycophénolate mofétil 8 (36)
Azathioprine 7 (32)
Rituximab 1(5)
Immunoglobulines intraveineuses 4 (18)
Echanges plasmatiques 1(5)
Colchicine 1(5)

8.2.1.Les antipaludéens de synthese

Neuf patients (41%) étaient traités par antipaludéens de synthéese. Un seul patient a bénéficié
d’un switch de [I’hydroxychloroquine vers la chloroquine puis a nouveau vers

I’hydroxychloroquine sans cause identifiée.

8.2.1.1. Hydroxychloroquine
Cing patients (23%) étaient traités par hydroxychloroquine : 3 en premiere intention, 1 en 2°©
intention et 1 en 4¢ intention. Le traitement était séquentiel pendant les périodes estivales

pour 1 patient. Les doses utilisées étaient de 8 a 20 mg/kg/jour.

La durée médiane du traitement était de 12 mois (9 - 22) avec une durée minimale de 7 mois

et maximale de 102 mois.
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8.2.1.2. Chloroquine

Cing patients étaient traités par chloroquine : 4 en premiére intention et 1 en 2¢ intention. Les
doses utilisées étaient de 3,3 a 4,7 mg/kg/jour. La durée médiane du traitement était de 7

mois (4 -24) avec une durée minimale de 3 mois et maximale de 47 mois.

8.2.1.3. Effets indésirables

Quatre patients sur les 9 traités par antipaludéens de synthése avaient un suivi

ophtalmologique et aucun effet indésirable n’a été noté.

8.2.2.Méthotrexate

Neuf patients (41%) étaient traités par méthotrexate : 5 en premiere intention, 3 en 2¢
intention et 1 en 3¢ intention. La durée du traitement était de 2 a 42 mois avec une médiane
de 22 mois (26-32). Les doses variaient de 4 a 13 mg/m?2 Ces patients avaient une
supplémentation en acide folique. Un patient avait une cytolyse discréte sous traitement sans

nécessité d’arréter le traitement.

8.2.3.Mycophénolate mofétil
Huit patients (36%) ont bénéficié d’un traitement par mycophénolate mofétil avec des doses
allant de 265 a 700 mg/m? pour une durée totale de 3 a 60 mois avec une médiane de 16,5
mois (9,75-30,5). Trois patients ont eu le traitement en 18" intention, 2 en 2¢ intention, 2 en

3¢intention et 1 en 5¢ intention.

8.2.4.Azathioprine

Sept patients (32%) ont bénéficié d’un traitement par azathioprine avec des doses allant de 1
a 3 mg/kg/jour pour une durée totale de 10 a 92 mois avec une médiane de 40 mois (32-54).
Cing patients ont eu le traitement en 1% intention et 2 en 2¢ intention. La tolérance était

bonne en dehors d’'une lymphopénie discrete a modérée chez 2 patients, survenue sous



82

traitement. Seulement une patiente a eu un traitement préventif des infections opportunistes

par cotrimoxazole.

8.2.5.Rituximab et échanges plasmatiques
Une seule patiente a bénéficié de 4 cures de rituximab en 3¢ intention en association avec les
échanges plasmatiques pendant 24 mois pour une maladie sévere avec notamment une

vasculite digestive. Les séances de plasmaphérese étaient mensuelles a toutes les 6 semaines.

8.2.6.Immunoglobulines intraveineuses
Quatre patients (18%) ont bénéficié d’un traitement par immunoglobulines intraveineuses
pour une durée variable allant de 1 cure a 21 mois de traitement. Deux patients ont eu le

traitement en 1°® intention, 1 en 22 intention et 1 en 5¢ intention.

8.2.7.Colchicine

Une patiente a été traitée par colchicine pendant 49 mois pour une dermatomyosite a

expression cutanée prédominante, sans calcinose.

8.3. Les traitements fonctionnels et de rééducation

Afin de prévenir les rétractions tendineuses et de diminuer la perte de force musculaire, des
traitements fonctionnels et a visée rééducative ont été mis en place (cf. tableau 13),
notamment la kinésithérapie chez 12 patients, soit 55% des patients. Ainsi, les enfants pris en
charge ont bénéficié de kinésithérapie active (1 cas), douce a visée fonctionnelle (1 cas),
décontracturante (1 cas), de travail de la marche (1 cas), de renforcement musculaire (4 cas),
d’assouplissement (1 cas), pour améliorer les amplitudes articulaires (2 cas), parfois méme
sous nalbuphine ou MEOPA (mélange équimolaire oxygéne-protoxyde d'azote) (1 cas). Les
données étaient manquantes sur le type de kinésithérapie ou sur la fréquence dans 2 cas. Le
suivi des enfants était réalisé par un médecin spécialiste en médecine physique et de

réadaptation (4 cas).
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Tableau 13 : les traitements fonctionnels et rééducation

Traitements n (%)

Kinésithérapie 12 (55)

Balnéothérapie | 1 (5)

Ortheéses 6(27)

Ergothérapie 1(5)

8.4. La photoprotection

Quatre patients (18%) avaient une recommandation de photoprotection.

8.5. Le traitement des calcinoses

En dehors des immunoglobulines intraveineuses et du rituximab qui ont un effet sur les

calcinoses, les patients ont eu d’autres traitements détaillés ci-dessous :

8.5.1.Thiosulfate de sodium

Un patient qui avait des calcinoses multiples et invalidantes a bénéficié d’un traitement par

thiosulfate de sodium local et intraveineux.

8.5.2.Biphosphonates

Ce méme patient a eu également des cures de pamidronate.
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8.5.3.Inhibiteurs calciques

Un patient a été traité par isradipine puis verapamil en prévention de I'apparition de nouvelles
calcinoses. Un patient a été traité par diltiazem mais il n’y a pas eu d’amélioration sur ces

calcinoses.

8.5.4.Les ultrasons

Une patiente a eu recours a des ultrasons pour diminuer la taille des calcinoses.

8.5.5.'exérese chirurgicale ou curetage

Un patient a bénéficié de curetage ou d’exérése chirurgicale pour des calcinoses douloureuses

ou invalidantes sur le plan fonctionnel.

8.6. Les traitements psychiatriques
Six (27%) ont bénéficié d’un soutien psychologique ou pédopsychiatrique. Une seule patiente
a bénéficié d’un traitement par inhibiteur de recapture de la sérotonine pour un syndrome

dépressif.

8.7. Traitement de la vasculopathie

Deux patients ont bénéficié d’'un traitement par acide acétylsalicylique, I'une pour une
acrocyanose et |'autre pour une vasculopathie thrombosante avec des lésions de « pseudo-

Degos ».

8.8. Les antalgiques

8.8.1.Les anti-inflammatoires non stéroidiens

Six (27%) patients ont été traités par anti-inflammatoires non stéroidiens.
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8.8.2.Les antalgiques de palier |, Il et Il

Quatre (18%), 2 (9%) et 2 (9%) patients ont été traités respectivement par antalgiques de

palier I, Il et Il

8.9. Les traitements cutanés locaux

Une patiente traitait ses lésions cutanées par tacrolimus topique, un cas était traité par

dermocorticoides, et un cas par émollients.

8.10. Nutrition

Quatre patients (18%) ont bénéficié d’un support nutritionnel au cours de leur maladie : trois
patients ont eu des compléments nutritionnels oraux, 2 ont eu une alimentation par sonde de

gastrostomie et 1 par sonde naso-gastrique. Une patiente a eu une alimentation parentérale.

8.11. Autres

Treize patients (59%) ont eu une prescription d’inhibiteurs de pompes a protons et 7 patients
(32 %) ont eu des antiacides. Une patiente a eu un traitement par antispasmodique. Deux
patients ont eu un traitement par phosphore. Deux patients ont eu un traitement par
magnésium. Une patiente a été supplémentée en vitamine E. Une patiente a bénéficié d’'une
cure courte de L-carnitine sans déficit connu. Une patiente était traitée par antihistaminiques

pour un dermographisme.

8.12. Abstention thérapeutique

Deux patients n‘ont eu aucun traitement : I'un avait une dermatomyosite cliniquement
amyopathique avec uniquement des signes et papules de Gottron qui ne le génait pas
esthétiquement et ne souhaitait pas de traitement. Le deuxiéme patient a eu une myolyse
importante mais avec régression progressive des douleurs et une amélioration des critéres

biologiques en une dizaine de jours.
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9. Les répercussions psycho-sociales

9.1. Scolarite
Six patients (27 %) avaient des répercussions de la maladie sur leur scolarité. Certains ont d(
bénéficier d'un aménagement de leur emploi du temps. Une patiente avait des troubles de la

concentration, une autre une véritable phobie scolaire.

9.2. Troubles Psychiques
Une patiente avait des troubles somatoformes. 1 patiente était irritable. Sept patients (32%)
avaient des troubles a type de dépression, d’'isolement, et de tristesse de I'humeur. Une

patiente avait une phobie scolaire. Une patiente avait des troubles du sommeil.

10.Syndromes de chevauchement

10.1. DMJ/neuro-lupus

Une patiente de 15 ans avait un déficit musculaire prédominant aux ceintures avec des
myalgies, une polyadénopathie et une asthénie évoluant depuis un an. Par la suite, elle était
fébrile avec une éruption cutanée poikilodermique a type de macules et patchs rouges violins
situés en regard des masses musculaires des bras, des avant-bras et de la face antéro-externe
des cuisses. Elle avait une macule érythémateuse en regard de l'articulation métacarpo-
phalangienne du 3°™¢ doigt de la main gauche et des Iésions kératosiques aux coudes. Puis,
elle a eu une acrocyanose, des arthralgies avec arthrites des doigts et un état psychotique aigu
avec des hallucinations et un état catatonique. Elle avait également des troubles de la
déglutition. L’électromyogramme mettait en évidence un syndrome myogéne et les EFR, une
insuffisance ventilatoire restrictive. Biologiquement, elle avait des stigmates de myolyse, une
protéinurie faible, des anticorps anti-DNA natif franchement positifs, une leuco-neutropénie,
une hypergammaglobulinémie initiale a 37,3 g/L (prédominant en IgG et IgA) et une

hypocomplémentémie C3 et C4 transitoire.

Elle avait un diagnostic de DM probable selon la classification EULAR/ACR 2017 des
myopathies inflammatoires, et un diagnostic de lupus érythémateux systémique selon la

classification de I’Association américaine du rhumatisme.
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10.2. Scléromyosite
Une patiente de 6 ans consultait pour un déficit musculaire prédominant aux ceintures avec
des nodules de Gottron. Par la suite, il est apparu un érythéme orbitaire avec un discret
érythéme facial, photosensible et des mégacapillaires avec un signe de la manucure. Il était
noté une acrosclérose avec des doigts fins, effilés et boudinés dont I'extension n’était pas
précisée. Elle avait une myolyse franche et des anticorps anti-nucléaires avec une fluorescence

mixte de type nucléolaire et mouchetée.

Elle avait un diagnostic de DM certain selon la classification EULAR/ACR 2017 des myopathies
inflammatoires, et l'acrosclérose au-dela des MCP fait d’emblée classer la maladie en
sclérodermie systémique selon les criteres de classification ACR-EULAR de la sclérodermie

systémique.
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Discussion

Il s’agit de la premiére étude descriptive rétrospective d’une cohorte de patients, agés de 0 a
16 ans, atteints de DM de I’enfant, en Alsace, sur une période de 15 ans. Nous avons utilisé
les nouveaux critéres de classification EULAR/ACR (42) des myopathies inflammatoires, plus
sensibles et spécifiques, pour le recueil des patients, conjointement aux critéres de Bohan and

Peter, classiquement utilisés.

1. Démographie
Le sex-ratio de 3,4 filles pour 1 garcon était similaire a ceux mentionnés dans la littérature
avec une prédominance féminine de la maladie. Ainsi, Robinson et al. ont montré que dans
une cohorte américaine de 384 patients atteints de DMJ, le sex-ratio était de 2,5 filles pour 1

garcon (194). Symmons et al. mettaient en évidence un sex-ratio de 5 pour 1 au Royaume-Uni

(47).

Dans notre étude, I’age médian du début de la maladie était de 7,8 ans. L’age de début était
donc un peu plus élevé que ce qui était rapporté dans la littérature. Symmons et al. ont mis
en évidence un age médian de 6,8 ans au début de la maladie (47). Le délai médian au
diagnostic de 3 mois était similaire a celui constaté dans la littérature (47,195,196). La durée
médiane de la maladie de 2,83 ans était cohérente avec les données de la littérature (197)

mais était bien inférieure a I’étude sur les myosites juvéniles de Tsaltskan et al. (198).

Sept patients (32%) avaient moins de 4 ans. Ce résultat était discretement supérieur a ce que
Pachman et al. (45) avaient pointé au sein de leur étude aux Etats-Unis, avec 71 patients (25%)
ayant moins de 4 ans, tout comme McCann (8) en Europe (26,5%), suggérant un début

potentiel trés jeune de la maladie.

Par ailleurs, il y avait une distribution multimodale de I’age de début de la maladie. Ce résultat
concordait avec celui de I'étude de Gardner-Medwin et al., ou il y avait un pic d’incidence

entre 2 et 6 ans et au début de I'adolescence (46).
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La population alsacienne est majoritairement caucasienne et le flux migratoire y est faible
(193). Ceci permet d’expliquer le fort taux de caucasiens dans notre étude. Dans I'étude de
Gardner-Medwin et al. (46), il y avait 7% d’asiatiques, 14% d’africains et 79 % caucasiens sur
14 patients anglais. McCann mettait en évidence une augmentation de la fréquence des

myosites chez les patients ayant une origine ethnique noire (8).

2. Influence de I'environnement

2.1. Saisonnalité du début de la maladie
Neuf patients sur 22 soit 41 % des patients de notre étude ont eu un début estival de la
maladie. La saisonnalité du début de la maladie est non aléatoire et varie en fonction de la
localisation géographique (1,47). Le début saisonnier était plutot printanier et hivernal dans

I’étude de McCann au Royaume Uni et en Irlande (8).

Il 'y aurait une influence de I'exposition solaire sur le déclenchement de la maladie, variant
selon I'intensité du rayonnement ultraviolet (UV) de surface. Le rayonnement UV induirait une
réponse immunitaire, ce qui favoriserait, déclencherait ou aggraverait les lésions de
dermatomyosite (199,200). Okada et al. ont mis en évidence que cette variable était
fortement liée a la présence d’autoanticorps anti-Mi2 (155). De plus, nous avions vu que le
rayonnement UV régule positivement I'autoantigene TIF-1 (158). Cependant, dans notre
cohorte, nous n’avions aucun patient ayant des autoanticorps anti-Mi2 ou anti-TIF1. Sur les 9
patients qui ont eu un début printanier ou estival de la maladie, 6 ont eu une recherche

d’autoanticorps, 4 étant négatifs et 2 positifs avec un anti-MDA?S et un anti-NXP2.

Par ailleurs, parmi les 13 patients qui avaient une photosensibilité, 6 avaient un début de la
maladie I'été et 2 au printemps, soit 62% des patients au total. Ce début de la maladie
printanier ou estival renforce I'idée du photodéclenchement ou de la photoaggravation de la

maladie par les UV.

La notion de photoprotection était spécifiée dans les dossiers cliniques chez seulement 4
patients (18%). Ce taux ne reflete peut-étre pas la réalité des recommandations qui ont été

faites aux patients et qui n‘ont probablement pas été toutes stipulées par écrit dans les
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dossiers cliniques. En effet, la photoprotection est essentielle dans la dermatomyosite et fait

partie des recommandations (14,27).

2.2. Des infections préalables au début de la maladie
Dans notre étude, 23 % des patients ont eu une infection préalable aux symptémes de la DM.
Pachman et al. ont montré qu’au cours des 3 mois précédant le début de la DM, il y avait
respectivement 57 % de patients qui avaient une infection des voies respiratoires et 30 % des
symptoémes gastro-intestinaux. Notre résultat est donc probablement sous-estimé par un
interrogatoire initial incomplet, n’ayant peut-étre pas recherché des infections dans les 3 mois
précédents et/ou par un défaut de signalement des infections virales de la petite enfance,

souvent considérées comme banales (45).

L’enfant avec une DM a anticorps anti-MDAS avait une rhinopharyngite, accompagnée d’une
fievre 48 heures avant les symptomes musculaires. Le délai semble court pour que l'infection
puisse déclencher la DM mais Zhang et Yoneyama et leurs collaborateurs ont montré que la
protéine MDAS détecte I’ARN double-brin viral puis déclenche la production d’interféron de
type | (IFN). Cette infection virale pourrait avoir contribué au développement de la DM a

anticorps anti-MDAS (162,163).

3. Clinique

3.1. Le début de la maladie
L'analyse rétrospective des données a pu largement sous-estimer les premiers signes
cliniques, puisqu’il s’agissait de données issues, pour la plupart, de médecins traitants ou de

pédiatres libéraux.

Aux tous débuts de la maladie, aucun cas de calcinose n’a été relevé. Néanmoins, une
calcinose était survenue précocément dans 1 cas. Ceci était conforme aux données de la
littérature, ol il y avait entre 0 et 11 % de calcinose (8,79,194) et conforte le fait que la

calcinose survient avec le temps (16).
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Comme antérieurement décrits (8,79,194,201,202), les premiers signes de la maladie dans
notre étude étaient cutanés et/ou musculo-squelettiques, avec des signes généraux. Nos
données contrastaient avec les observations de Gowdie et al. (79), puisque 91% et 73 % de
leurs patients avaient des papules de Gottron et/ou une atteinte des paupiéres

respectivement au début de la maladie contre respectivement 64% et 45% dans notre étude.

Comme dans notre étude, le signe du « V » ou du chale a été noté au début de la maladie chez

5% des patients dans I'étude de Robinson (194).

3.2. 'ensemble des symptomes

Notre étude a mis en évidence de trés nombreux signes cliniques cutanés en plus des signes
habituels musculaires. La fréquence des signes cliniques cutanés et musculo-squelettiques est
comparable a celles des autres grandes cohortes européenne, latino-américaine, chinoise,
arabe, japonaise, australienne et américaine (79,195,196,203). L'érythéme liliacé des
paupiéres, les papules de Gottron, les atteintes pulmonaires et cardiaques sont moins
fréquentes chez I'enfant que chez I'adulte contrairement aux calcinoses ou a la lipodystrophie

qui sont plus communes chez I'enfant (204,205).

3.3. Signes du « V » et du chale
Bien que trés caractéristiques, les signes du « V » et du chale sont des signes qui étaient peu
présents dans notre étude, comme dans les études de Robinson (194) ou Constantin (85),
contrairement aux études de Shah et lwata (195,201), ou ces signes étaient présents jusqu’a

33% des cas.

3.4. Télangiectasies des paupieres

Les télangiectasies des paupiéres sont rarement signalées dans les études (20) mais étaient

signalées dans 14% des cas de notre étude.
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3.5. Lipodystrophie
La fréquence de la lipodystrophie (9,7%) était comparable aux données de la littérature

(95,97,195,204,206).

3.6. Anomalies de la muqueuse buccale et péri-unguéales

Les anomalies de la muqueuse buccale sont des manifestations rares de la DM (20). Plusieurs
signes cliniques ont été décrits par Keil en 1942 (207) : I'érythéme plus ou moins associé aux
télangiectasies, I'cedéme, les hémorragies, les vésicules, les érosions, les ulcérations et enfin
la leucoplasie. Keil n’a pas détaillé si les signes étaient présents chez I'enfant ou I'adulte. Les
télangiectasies sont décrites comme allant du rouge sombre au rouge bleuté. Bien que rares,
celles-ci étaient présentes chez 2 de nos patients, soit 9% de I'ensemble des patients. Il y avait
une leucoplasie chez un patient (4,5 %) sur le bord latéral gauche de la langue. Keil a décrit
que la leucoplasie est prédominante sur les joues, le palais et la langue (207). Shah (195)
mettait en évidence une implication de la muqueuse dans presque 30 % des DMJ, sans avoir
détaillé les différentes atteintes. Par contre, Gowdie (79) et al. ont noté que 53% des patients
avaient des ulcéres buccaux. Nos 2 patients avaient également des télangiectasies péri-
unguéales associées aux lésions muqueuses. Ceci était concordant avec les données de Ghali
et al. (208) qui ont publié 5 cas de DMJ avec télangiectasies gingivales. Parmi les 5, 2 avaient
une leucoplasie associée. Les anomalies buccales étaient moins visibles lorsque la maladie
était quiescente et tous leurs patients avaient des télangiectasies péri-unguéales. Christen-
Zaech (209) et son équipe ont montré que les anomalies péri-unguéales sont des signes de
vasculopathie importante. Parmi les patients ayant des télangiectasies buccales et donc des
télangiectasies péri-unguéales, les 2 formes étaient séveres : atteintes musculaires séveres et
cutanées avec calcinoses, ayant nécessité 4 ans de traitement pour la premiére et associées a

une vasculite digestive pour la seconde.

Les données concernant I'atteinte de la cavité buccale peuvent étre sous-estimées, car leur
identification nécessite un examen attentif de la cavité buccale. Un examen rigoureux de la
cavité buccale peut nous apporter des arguments cliniques compatibles avec la DM ainsi que

des données pronostiques sur la sévérité de la maladie.
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Les anomalies unguéales, tres caractéristiques de la DM, sont fréquentes dans notre étude et
touchent 82% des patients. Ceci est comparable aux données de la littérature (79,195). Les
anomalies peuvent survenir tres tot au cours de la maladie comme dans 35 a 41 % dans les
études de Robinson et Mathiesen (194,206). Robinson et al. (194) ont montré que les
télangiectasies péri-unguéales actives étaient statistiquement associées a une maladie de

moins de 2 ans (194).

3.7. Calcinoses

Six patients (27%) étaient atteints de calcinoses. L'un était d’origine africaine et était atteint
de calcinoses séveres et réfractaires aux différents traitements (cf. partie Discussion 6.3),
grevant lourdement sa qualité de vie. Le taux de calcinoses était similaire a ceux de la
littérature, comme dans certaines études américaine, indienne et brésilienne ou encore
latino-américaine et européenne (92,95,195,210). Ce taux était toutefois supérieur a celui de
I’étude de McCann et al. (12%) (8) et bien inférieur au taux maximal qui peut étre de 47% dans

certaines études (97,206,211), comme c’était le cas en Norvege.

Les calcinoses se sont fistulisées ou ulcérées dans 50 % des cas contre 22% dans I'étude
indienne de Saini et al. (210). Les calcinoses étaient plus fréquentes chez les sujets noirs dans
I’étude de Philippi et al., avec 24% de calcinoses (197). Le sexe masculin et I'origine ethnique
africaine sont associés a une plus grande fréquence des calcinoses comme I'ont démontré
Okong’o (211) et Orandi et leurs collaborateurs (212) dans une analyse univariée (Odds Ratio

a 2.2). De plus, les calcinoses tendent a persister ou a récidiver chez les patients atteints.

Parmi les patients atteints de calcinose, 3 patients avaient des raideurs articulaires et 1 patient
avait une lipodystrophie. Les calcinoses étaient également associées a des raideurs articulaires

et des lipodystrophies (212).

Aucun patient n’avait d’atteinte cardiaque dans notre étude, contrairement a I'étude de Saini

et al. (210), ou ils ont trouvé une association avec les calcinoses.
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3.8. Céphalées et DM

Les céphalées chez les patients atteints de DMJ ont déja été rapportées (20,107). Le taux de
patients atteints de céphalées dans notre étude était de 18% ce qui était discretement
inférieur a ce qui a été rapporté par Martin et al. (107). lls ont étudié les symptémes au début
de la maladie : les céphalées étaient significativement plus fréquentes chez les patients agés

de plus de 5 ans, avec 30% des patients.

3.9. Alopécie et DM
Tous nos patients atteints d’alopécie (soit 9%) avaient plus de 5 ans comme dans I'étude de
Martin et al. (107). Les études sur la DMJ mettaient en évidence une alopécie allant de 0 a

prés de 30% des patients (92,97,107,204).

3.10. Les lésions de type-Degos
Un patient avait des Iésions de type Degos sur les doigts, c’est-a-dire des papules atrophiques
blanches, comparées a de la porcelaine, avec un érythéme périphérique et des télangiectasies.
La maladie de Degos, également appelée papulose atrophique maligne, est rare, avec moins
de 200 cas décrits dans la littérature. Elle correspond a une vasculopathie thrombosante des
artérioles et des petites veinules. Elle touche classiquement le tronc, les organes génitaux, les
extrémités comme chez notre patient et le cuir chevelu. Les vaisseaux de la peau, du tractus
gastro-intestinal et du systeme nerveux central (SNC) peuvent étre touchés. Ces 2 dernieres
atteintes peuvent grever lourdement le pronostic, avec, le plus souvent, une maladie qui est
mortelle (213,214). Une étude pédiatrique de 24 patients a mis en évidence une mortalité de
58% (215), en moyenne 3,6 ans aprés le diagnostic. Notre patient n’avait ni céphalées ni
atteinte digestive et le pronostic était bon puisqu’il était en rémission clinique 9 ans aprés la

découverte de ses |ésions.

Des lésions similaires a la papulose atrophique maligne ont été décrites avec le lupus
érythémateux, la sclérodermie, le syndrome des anticorps antiphospholipides (SAPL) et la
dermatomyosite (213,214). Notre patient n’avait pas de SAPL mais des anticorps

antinucléaires positifs mouchetés. Ce patient a été traité par Nivaquine, antiagrégant
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plaguettaire  (acétylsalicylate de  DL-lysine), corticothérapie  systémique et
immunosuppresseur (méthotrexate). La chloroquine a des effets anti-thrombotique en
inhibant I'agrégation et I'adhésion des plaquettes et en abaissant le taux de cholestérol (216).
La corticothérapie systémique peut aggraver les symptomes, en particulier en cas d’atteinte
digestive de type perforation intestinale. A notre connaissance, aucun patient atteint de

dermatomyosite de I’enfant décrit dans la littérature n’a eu de telles lésions.

3.11. Atteinte pulmonaire
Nous n’avions aucun patient dans notre cohorte atteint de pneumopathie interstitielle ou
d’hémorragie pulmonaire, qui peuvent mettre en jeu le pronostic vital. C'était le cas dans

I’étude de Okong’o et al. (211), ol 2 enfants sont décédés.

Les EFR dans notre étude étaient perturbées chez 6 patients (27% des cas), ce qui était
comparable aux données de Sanner et al. (97). L'atteinte pulmonaire reste toutefois rare

(95,194,206,217).

3.12. Atteinte cardiaque
Il n'y a eu aucun cas d’atteinte cardiaque dans notre étude. Il s’agit d’'une manifestation rare

et celle-ci survient dans 2 a 13% selon les études (95,194,195).

3.13. Atteinte digestive

La fréquence des douleurs abdominales est relativement élevée, soit 36% des patients dans

notre étude. Cette donnée est comparable aux données préexistantes (79,107,195).

Une patiente (4,5%) dans notre étude avait une vasculite digestive avec hémorragies
digestives. Ceci était comparable aux données de la littérature. En effet, la vasculite intestinale
avec hémorragies, ulcéres ou perforation est une complication qui reste rare méme dans les
plus grandes cohortes, avec une fréquence pouvant aller jusqu’a 4,7% des patients
(20,92,194,195,206). Il s’agit d’un facteur de gravité de la DM. Notre malade avait une forme

tres sévere. Elle avait une atteinte musculaire majeure avec troubles de la déglutition ayant
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entrainé une cachexie et un alitement. Elle avait des arthralgies, et une dyspnée avec des EFR
perturbées objectivant des troubles de la diffusion du monoxyde de carbone et un syndrome
ventilatoire restrictif. L’atteinte cutanée était importante avec notamment des lésions de
poikilodermie, certaines lésions étant ulcérées, et des calcinoses. L'épisode de vasculite
digestive est survenu environ 3 ans apres le début des symptémes. Cette forme sévére a

nécessité presque 10 ans de traitement, détaillé ci-dessous (cf. partie Discussion 6.2).

3.14. DM et prurit

Sept patients (32%) avaient un prurit dans notre étude. Il s’agit d’'un symptéme fréquemment
rencontré dans la dermatomyosite (218). Les données concernant le prurit étaient similaires
dans la littérature, puisque Peloro et al. (219) ont mis en évidence que 6 patients sur 16 (38%)
ayant une DMJ, avaient un prurit. Shirani et al. (220) ont montré que le prurit avait un impact
dans la vie quotidienne des patients atteints de DM de I'adulte avec une échelle visuelle
analogique a prés de 50/100. Un bon contréle de la maladie permet également la gestion du
prurit (218,219). Kim et al. (221) ont montré qu’il existait une surexpression de I'lL-31 dans la
peau des patients atteints de DM avec démangeaisons, suggérant son role possible dans le

mécanisme du prurit.

Comme la patiente issue de notre cohorte, un dermographisme (222) a été mis en évidence
chez une jeune patiente adulte atteinte de DM. Il pourrait s’agir d’'une coincidence ou bien

d’un véritable signe cutané rare de la dermatomyosite.

Le prurit pourrait également s’intégrer dans le cadre d’'une neuropathie des petites fibres,
comme I'ont démontré Hurliman et al. (223) chez une patiente adulte atteinte de DM et ayant
un prurit du cuir chevelu intense. Une patiente avait également un prurit du cuir chevelu sans
Iésion sous-jacente. Une biopsie de confirmation, a la recherche de neuropathie des petites

fibres, pourrait étre utile dans certains cas réfractaires aux traitements classiques.

3.15. Atteinte du systeme nerveux périphérique
Deux patients (9%) avaient des paresthésies dans notre étude. L’atteinte du systéme nerveux

périphérique est exceptionnelle. Plusieurs cas isolés ont été décrits chez I'adulte (224-228).
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Vogelgesang et al. ont publié 2 cas pédiatriques associés a des polyneuropathies (229), avec
mise en évidence d’une dégénérescence axonale et de lésions endothéliales capillaires au sein
du nerf. Kinney et Maher (230) ont mis en évidence une neuropathie chez un enfant de 7 ans,
décédé. A l'autopsie, il y avait un infiltrat inflammatoire périneural et une démyélinisation
modérée. Ces modifications ont également été rapportées par Nguyen et al.(225), ainsi que le
dépot de C5b-9 dans le périneurium autour des petits vaisseaux sanguins et des capillaires
dans I'endoneurium. Matsui et al. (231) ont démontré |'existence d’une surexpression du
VEGF et la présence du VEGFR dans les régions vasculaires de nerfs suraux. Ainsi, plusieurs
mécanismes physiopathologiques contribuent aux |ésions neurales périphériques, comme le

systeme du complément, I'inflammation et la vascularite.

Dans notre étude, nous suggérons que la méralgie paresthésique ainsi que les paresthésies
des extrémités sont de véritables atteintes extracutanéo-musculaires de la DM chez I’enfant,
qui restent rares. Un examen neurologique fin a la recherche de signes neurologiques

périphériques permettrait de diagnostiquer des formes pauci-symptomatiques.

3.16. DM cliniguement amyopathique

Nous avions 2 cas (9%) de DM cliniquement amyopathique. Cette derniére est rare et peut
évoluer vers une authentique DM dans 26 % de cas pédiatriques dans I’étude de Gerami et al.
(232). Une revue de la littérature récente a permis de mettre en évidence de nombreux cas
d’atteinte pulmonaire chez des patients atteints de DMJ cliniqguement amyopathique avec,
dans ce cas, une association plus importante avec I'anticorps anti-MDAS5 (233), ce qui n’était
pas le cas chez nos patients. Aucun de nos patients cliniquement amyopathiques n’avait eu
d’EFR mais un patient a bénéficié d’un scanner thoracique, qui était normal. Ceci suggere une

nécessité de surveillance pneumologique des patients cliniquement amyopathiques.
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4. Les examens et évaluations complémentaires

4.1. Evaluation musculaire : enzymes musculaires, testing musculaire,
EMG, biopsie musculaire, intérét croissant de I'IRM et utilité de la
tomographie par émission de positons (TEP-TDM)

4.1.1.Les enzymes musculaires

Les taux d’ALAT anormaux, dans notre étude, étaient de 33%. Ceci était bien inférieur aux
données de la littérature. Dans I'étude de Shah et al. (195) et Mathiesen et al. (206), les taux
d’ALAT étaient anormaux dans 71% et 41% des cas, respectivement. Les ALAT ont de faibles
concentrations dans les muscles squelettiques. Une augmentation des taux sériques d’ALAT
peut donc s’observer dans les myolyses (76). Les ASAT restent plus spécifiques, avec 84%

d’anomalies dans notre étude contre 48% dans I'étude de Sato et al. (92).

Les taux anormaux de LDH, de CPK et d’aldolase étaient respectivement de 94%, 91% et 83%
dans notre étude, ce qui était cohérent avec les données des autres cohortes (195,206). Les
anomalies des CPK étaient seulement de 64 % dans I'étude de McCann et al. (8) contre 74 %
pour les LDH. Dans I’étude de Gowdie et al. (79), les CPK étaient anormales a 65 % au moment
du diagnostic. Pourtant, le réseau francais des maladies auto-immunes rares a publié en 2019

un avis d’expert concernant la seule réalisation des CPK pour le diagnostic de la DMJ (234).

Les enzymes musculaires peuvent étre élevées au cours de la maladie mais cela ne traduit pas
toujours une poussée de la maladie ou une maladie évolutive. Il a été démontré par Naim et
al. (235) qu’une augmentation des enzymes musculaires pouvait étre liée a une myopathie

cortisonique.

4.1.2.Le testing musculaire et le CMAS
Les testings musculaires étaient anormaux chez 17 patients sur 20 (85%), avec un déficit
pouvant étre sévere, prédominant en proximal, a 2/5 au minimum. Huit patients avaient une
atteinte associée des muscles du tronc. Le testing musculaire était normal chez 3 patients (soit
15%) mais ces testings ont été réalisés aprés initiation du traitement. Le testing musculaire ne
correspond qu’a une partie de I"’évaluation musculaire. En effet, I'endurance n’est pas du tout

évaluée dans ce cas. Le score CMAS permet cette exploration. Les scores CMAS et MMTS, bien
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gue recommandés (27,234), n’ont été réalisés que dans 18% des cas dans notre étude. La prise
en charge de futurs patients atteints de DM devrait prendre en compte ces scores dans
I’évaluation initiale et au cours de la maladie (8), afin de mieux comparer les études entre
elles. Cependant, en pratique clinique, la réalisation de ces évaluations est chronophage.
Récemment, Varnier et al. (236) ont développé une mesure hybride de la force musculaire qui
est plus pratique de réalisation. Celle-ci comprend une partie du CMAS et le MMT8 (hMC) (cf.
annexes 3 et 6) qui permet en plus une évaluation des muscles abdominaux, de la
fonctionnalité des muscles des membres inférieurs et de I’endurance des muscles du cou. Il
est intéressant de noter que le hMC a permis de distinguer des états de maladie inactive ou

d'activité de maladie faible, modérée ou élevée.

4.1.3.La biopsie musculaire, 'EMG et I'|[RM

Dans notre étude, les résultats des biopsies musculaires étaient anormaux chez 7 patients sur
8 (soit 87,5%). Ces investigations ont toutes confirmé le diagnostic de DM sur le plan

histologique sauf dans un cas ou le résultat était normal.

Les criteres de classification de Peter and Bohan prennent en compte les résultats de la biopsie
musculaire, de méme que les nouveaux critéres EULAR/ACR. Les résultats des biopsies
musculaires peuvent étre normaux jusqu’a 24 % des cas (75,85,194,237), ce qui était
comparable a nos données. La biopsie musculaire est actuellement indiquée lorsque la

présentation cutanée est atypique ou absente (27,234).

Dans notre étude, I'EMG a confirmé |’atteinte myogene que I'on retrouve dans la DM, dans 13
cas sur 15 (86,7%). Une patiente avait des troubles dits myositiques mais la patiente avait une
DM typique sur le plan cutané et un déficit musculaire proximal des 4 membres. Une patiente
avait un examen normal mais celui-ci a été réalisé apres initiation du traitement. Il convient
de noter que les anomalies constatées a I'EMG étaient présentes dans 78% des cas dans
I’étude de Mathiesen et al. (206), contre 92% dans notre étude et 98% dans I'étude de
Constantin et al. (85). L'EMG est particulierement indiqué en cas de suspicion de neuropathie,
comme chez notre patiente atteinte de méralgie paresthésique, ou de trouble de la jonction

neuromusculaire (27), mais n’est pas utile dans les cas typiques, selon le FAI2R (234).
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Une enquéte internationale de 2006 a montré que 56% des rhumatologues pédiatriques
prescrivaient des EMG et 61% une biopsie musculaire pour diagnostiquer la DMJ (80), contre
respectivement 68% et 36% dans notre étude. La biopsie musculaire et 'EMG sont des
procédures invasives. Robinson et al. mettaient en évidence que I'EMG était I'examen qui était
le plus susceptible d’étre négatif, contrairement a I'IRM et la biopsie musculaire (194). Enfin,
Gowdie et al. ont montré que I'utilisation de I'lRM a diminué le recours a 'lEMG et a la biopsie

musculaire a partir des années 2000 dans le diagnostic de la DMJ (79).

Dans notre étude, I'IRM n’a été faite que chez 8 patients (36%) et était anormale chez 7
patients (88%). L'IRM a principalement montré des signes d’cedeme et d’inflammation
musculaire, et/ou des anomalies de signal de la graisse, une atteinte des fascias et/ou
éventuellement des calcinoses. L'IRM était normale dans un cas : I'examen avait été réalisé
dans le cadre de la persistance de myalgies sans vrai déficit moteur afin de rechercher une
rechute de la maladie. Récemment, il a été recommandé de privilégier des examens moins
invasifs, tels que I'IRM, pour I"évaluation initiale et la réévaluation de la maladie, avec une
nécessité de les incorporer dans les critéres diagnostiques de la maladie (27,80,234,238).
Abdul-Aziz et al. (239) ont suggéré que I'IRM permettrait de mieux détecter des poussées de
la maladie, si la clinique ou les autres examens étaient équivoques. De plus, ils ont montré
gu’il n’y avait pas de corrélation entre les anomalies des enzymes musculaires et les résultats
de I'IRM. Les enzymes musculaires peuvent étre donc normales alors qu’il y a des signes de
myosite a I'lRM. Dans une petite série de cas atteints de DMJ, Corral-Magafia et al. (238) ont
montré que |'utilisation de I'IRM a contribué au diagnostic précoce de la DMJ sans avoir eu
recours a une biopsie musculaire. L'évolution des patients était favorable en dehors de la
survenue d’une calcinose unique chez I'un de leurs patients. Keim et al. (240) ont suggéré
I'utilité de I'IRM dans I’évaluation de I’activité de la maladie. De méme, Malattia et al. (241)
ont établi que I'IRM corps entier dans la DMJ était utile pour suivre I'évolution de la maladie
et déterminer la rémission de la maladie alors méme que les critéres cliniques ne le
permettaient pas. lls ont montré qu’il y avait une répartition inégale de I'inflammation au sein

du muscle, ce qui permet de guider la biopsie musculaire au besoin.

Par ailleurs, le faible taux de réalisation d’IRM dans notre étude était peut-étre lié au manque

d’accessibilité a cet examen dans les années 2000.
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4.1.4.La tomographie par émission de positons (TEP-TDM)
Dans notre étude, aucun patient n’a bénéficié de TEP-TDM. Plusieurs études récentes ont
montré ['utilité de la TEP-TDM dans la DM de I'adulte en utilisant un radio-traceur, le
fluorodesoxyglucose (18F-FDG). Celui-ci est absorbé par les cellules inflammatoires (242,243),
mettant en évidence une myosite inflammatoire (244,245) le plus souvent proximale et
symétrique (246). Sun et Tanaka et leurs collaborateurs (244,247) ont montré que cet examen
a permis d’évaluer la gravité de la myosite dans les myopathies inflammatoires. Il permet
également de fournir des informations pour détecter le futur site de la biopsie musculaire
(243,244). 1l évalue le niveau d’activité de la maladie, de faible a élevé, avec une valeur de
fixation normalisée (SUV) plus ou moins importante, (244,246,248,249) et la réponse au
traitement (242). Le SUV des muscles est statistiquement corrélé avec le taux de CPK
(242,244,250). La TEP-TDM permet I'évaluation de la maladie interstitielle pulmonaire (250)

et est trés utile chez I'adulte pour détecter des formes paranéoplasiques (242,250-252).

Chez I’enfant (253), la TEP-TDM est utilisé dans certaines indications comme les lymphomes
pour le classement de la maladie ou la réponse au traitement. Bien que non-invasif, I'examen
est pour le moins irradiant (242). Un avantage conféré a la TEP-TDM par rapport a I'IRM corps
entier est sa rapidité d’exécution (242), élément non négligeable chez I’enfant. En pratique, la
TEP-TDM pourrait étre intéressante dans le cadre des exceptionnelles DMJ paranéoplasiques,
et permettrait d’évaluer la réponse au traitement de la maladie tumorale et I'activité
musculaire de la DMJ. Dans les autres cas, il conviendrait pour le moment de privilégier les

autres techniques d’évaluation musculaire.

4.2. Les anticorps

Dans notre étude, le taux d’anticorps antinucléaires positifs a 86% concordait avec le résultat
d’autres cohortes, tout en étant sensiblement supérieur (194,195,197). Le taux
d’autoanticorps était faible dans notre étude comparé a d’autres études (71,201,254-256).
Cela peut s’expliquer par le fait que le dosage des anticorps spécifiques des myosites n’était
disponible aux Hopitaux Universitaires de Strasbourg en routine qu’a partir d’octobre 2013.

La réalisation d’un nouveau dosage chez les patients pris en charge avant I'avenement de cet
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examen de routine serait intéressant, afin de préciser le phénotype clinique et le pronostic de

certaines dermatomyosites.

Un anticorps anti-DNA natif était positif chez une patiente. Dans I’étude de Sato et al. sur les
myopathies inflammatoires idiopathiques, 6 patients avaient des anticorps anti-DNA positifs
(soit 5%) (92). Leur présence est donc rare au sein des myopathies inflammatoires
idiopathiques. Sarai et al. ont montré qu’il y avait une association entre la néphropathie
lupique et les anticorps anti-DNA positifs (257). Cette patiente a eu régulierement un controle

de la protéinurie, afin de ne pas méconnaitre un syndrome de chevauchement.

Une patiente avait un anticorps anti-CENP-B avec un phénomene de Raynaud. Le phénomene
de Raynaud est fréquent dans la DM de I'enfant (20,196,206). Une étude de Muro et al.
mettait en évidence que le phénomeéne de Raynaud était statistiquement plus fréquent lors
de la présence d’un anticorps anti-CENP-B (258). Schlager et al. (259) ont montré une
corrélation entre les altérations capillaires, la présence d’autoanticorps anti-CENP-B et le
phénoméne de Raynaud. Shen et al. (260) ont démontré que les autoanticorps anti-CENP-B
dans la sclérodermie accéléraient la sénescence des cellules endothéliales vasculaires. A notre
connaissance, il n’y a pas de cas décrit de DM a anticorps anti-CENP-B dans la littérature
(261,262). La physiopathologie de la DM reste complexe et un réle de I'anticorps anti-CENP-B
dans la vasculopathie liée a la DM est possible, pouvant expliquer également la présence de
télangiectasies pulpaires chez notre patiente. Il n’y avait pas d’autre argument pour une

sclérodermie systémique.

Un patient avait des anticorps anti-MDAS positifs a 2 reprises. Cette forme de DM était peu
sévere, ce qui était comparable aux données de la littérature (71). Ce patient n’a pas nécessité
de traitement et sa maladie s’est amendée spontanément malgré une petite rechute a type
de myalgies moins d’un an aprés le diagnostic. Un scanner pulmonaire et des EFR ont été
réalisés afin de détecter des signes précoces de syndrome interstitiel pulmonaire, comme

décrit avec ce type d’autoanticorps (201). Il n’avait pas d’atteinte pulmonaire.

Notre patiente ayant des anticorps anti-NXP2 positifs avait des myalgies avec une grande
faiblesse musculaire, ce qui était similaire aux données de la littérature (201,263,264). Devant
I'atteinte musculaire initiale sévére, la patiente a été traitée de fagon précoce et agressive

avec des bolus de corticoides puis une corticothérapie orale a fortes doses associée a du
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mycophénolate mofétil et de I’hydroxycholoroquine. Il s’en est suivi une amélioration
progressive et lente de la force musculaire, surtout au niveau axial. Cet anticorps est associé
a une plus grande fréquence des calcinoses, que nous n’avons pas relevées chez notre
patiente, probablement du fait que le traitement était précoce et intensif réduisant ainsi le
risque de calcification. L’age d’apparition de la maladie était précoce, ce qui était conforme
aux données de la littérature (71,201). Notre patiente avait un érythéme malaire en aile de
papillon, peudo-lupique. A notre connaissance, il n’a pas été décrit d’anticorps anti-NXP2 chez

les patients ayant un lupus érythémateux systémique (265).

5. Immunosuppression

5.1. DM et déficit immunitaire

Trois patients (13%) avaient un déficit partiel en IgA. Meini et al. (266) ont noté que parmi 65
enfants atteints de déficit en IgA, un avait une dermatomyosite. Patiroglu et al. (267) ont
étudié des enfants atteints de déficits immunitaires et ayant développé une maladie auto-
immune : parmi eux, un était atteint de syndrome hyper-IgE et avait une DM. Cependant Lisak
et al. nont pas mis en évidence de différence significative entre les anomalies des taux

d’immunoglobulines des sujets adultes sains et atteints de DM (268).

Les IgA sont impliquées, entre autre, dans I'immunité de la muqueuse, notamment dans les
tractus respiratoire et gastro-intestinal. Les IgA ont un rOle anti-infectieux et leur déficit est
associé aux maladies auto-immunes, aux allergies, aux tumeurs malignes et aux infections a
répétition (269). A notre connaissance, il n’y avait pas de mention de déficit partiel ou total
en IgA dans les grandes cohortes des dermatomyosites juvéniles. La prévalence du déficit en
IgA est variable mais est prédominante chez les caucasiens (269). Un faible taux d’IgA
favoriserait le développement des maladies auto-immunes. La forte proportion de déficit
partiel en IgA dans notre cohorte peut donc s’expliquer par la présence de la maladie auto-
immune dans une cohorte majoritairement caucasienne. Une surveillance étroite des patients
ayant un déficit immunitaire primaire est indispensable pour détecter |'apparition de maladies

auto-immunes.
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Concernant les patients ayant un déficit partiel en IgA dans notre étude, les profils étaient
variables, mais 2 des 3 patients avaient des nécroses ou des érosions cutanées. Ceci suggere

une maladie plus grave chez ces patients immunodéficients.

5.2. Un état d'immunodépression

Deux patients (soit 9%) ont eu un zona. Celui-ci survient sur un terrain d’'immunodépression.
Une étude rétrospective de Robinson et al. (270) a mis en évidence une plus forte incidence
du zona dans les DM et les LES par rapport aux témoins sains. Les antipaludéens de synthese
peuvent diminuer la production d’interféron par les cellules mononucléées contribuant a
I'immunodépression envers les infections virales. L'un de nos 2 patients atteints de zona était
traité par antipaludéens de synthese, suggérant son role potentiellement aggravant dans la

survenue de l'infection virale.

6. Traitement

Dans notre étude, seulement 41 % des patients étaient traités par méthotrexate contre
respectivement 56%, 74 % et 93% dans les études de Guseinova et al. (203), Okong’o et al.
(211) et Robinson et al. (194). L'Alliance Nord-Américaine de Recherche sur |'Arthrite et la
Rhumatologie Infantiles (CARRA), l'initiative européenne SHARE (carrefour et point d'acces
unique pour la rhumatologie pédiatrique en Europe) et le Réseau Francais des Maladies Rares
Auto-immunes et Auto-inflammatoires (FAI2R) ont publié des plans de traitement en fonction
de la sévérité des symptomes (27,181,182,234,271-273). Ces recommandations sont récentes
et expliquent les disparités des traitements au sein des différentes études. Un essai randomisé
du groupe PRINTO (183), publié en 2016, aprés notre période étudiée, a permis d’établir un
profil de tolérance et d’efficacité de I'association de la prednisone avec le méthotrexate par
rapport a la prednisone seule ou en association a la ciclosporine suggérant sa prescription en
premiere intention dans le traitement de la DMJ. La faible proportion de patients sous
méthotrexate dans |'étude de Guseinova peut s’expliquer par le fait que les patients ont été

inclus a partir de 1980. lls ont démontré que, de 2001 a 2004, le taux de patients sous
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méthotrexate était remonté a 82%. Le nombre de nouveaux patients traités par méthotrexate

devrait croitre dans les années a venir, compte tenu des recommandations actuelles.

L'utilisation des corticostéroides (86%) dans notre étude est similaire aux données des
cohortes arabes, européennes et latino-américaines (196,203,211). Huber et al. (273) ont
permis d’établir un programme de décroissance de la corticothérapie selon le poids du

patient, qui permettra d’aider le clinicien a sevrer la corticothérapie de maniére progressive.

La durée médiane de traitement des patients dans notre étude était de 42 mois (19-63). Elle
était similaire aux données de I'étude de Kishi et al. (274) avec une durée médiane de 31 mois

(19,3-58,8).

Il a été difficile d’estimer I'effet du traitement médical étant donné le caractere rétrospectif

de notre étude.

6.1. Les Immunoglobulines intraveineuses

Les immunoglobulines intraveineuses ont été utilisées chez 18 % de nos malades ce qui était
similaire aux données des cohortes européenne et latino-américaine (203) et de la CARRA
(194). Son efficacité serait liée a l'inhibition de la consommation du complément qui

empécherait la destruction des capillaires (275).

6.2. Maladie grave

La patiente avec vasculite digestive a été traitée de facon intensive par des échanges
plasmatiques en association avec le rituximab, aprés échec de I'association de Ia
corticothérapie orale et en bolus a plusieurs reprises, du mycophénolate mofétil, du plaquenil,
de la ciclosporine, de [l'azathioprine, du méthotrexate et des immunoglobulines
intraveineuses. Bien que Vermaak et al. (276), dans une revue de la littérature, ne mettait pas
en évidence de bénéfice du traitement par plasmaphérese, la plasmaphérese est efficace dans
les maladies réfractaires ou séveres notamment dans la DM associée aux pneumopathies
interstitielles ou au syndrome d’activation macrophagique (191,277-279), ainsi que la
vasculite digestive associée a une pancréatite dans une DMJ (280). La force musculaire s’est

améliorée chez notre patiente avec le traitement, de méme que I’état cutané et les calcinoses
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des avant-bras. L'efficacité de la plasmaphérese est plus importante en association avec les
immunosuppresseurs comme I'ont démontré Dau et al. (281). Whitaker et al. (282) mettaient
en évidence des dépots d’'immunoglobulines vasculaires dans les vaisseaux des muscles
squelettigues notamment chez I'enfant atteint de DM. Ces facteurs circulants seraient une
des cibles du traitement par plasmaphérése. La patiente a développé un zona sous traitement

ce qui est un effet indésirable connu (281).

Le rituximab induit une déplétion en lymphocytes B, qui est un acteur central dans la
physiopathologie de la DM par son implication dans I'immunité innée et adaptative. Aggarwal
et al. ont démontré I'amélioration de I’état cutané aprés traitement par rituximab dans les
DM réfractaires de I'adulte et de I'enfant (185). En 2017, Enders et al. ont publié des
recommandations pour la prise en charge de la DM de I'enfant, avec notamment une
indication du rituximab dans les formes réfractaires (27). Le taux de patients traités par
rituximab était similaire aux données de la littérature (194). Le registre CARRA (212) a mis en
évidence une association significative entre le traitement par rituximab et la présence de

calcinoses, comme notre patiente traitée qui avait également une calcinose.

6.3. Maladie réfractaire

Dans notre étude, le patient ayant eu une calcinose invalidante et débilitante a débuté son
traitement 17 mois aprés son diagnostic, sous-tendant le constat qu’un traitement instauré
tardivement (16) et une maladie active prolongée sont associés a un risque plus important de
développer des calcinoses (202,210,212). Le traitement de la calcinose est mal codifié et

difficile (234), avec une efficacité aléatoire des traitements.

Les différents traitements (corticothérapie systémique, mycophénolate mofétil,
méthotrexate, azathioprine, IglV, isradipine, dilitiazem, thiosulfate de sodium intraveineux et
topique, arédia) n’ont pas permis une réelle stabilisation des |ésions chez ce malade, voire une

aggravation.
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6.4. Maladie a prédominance cutanée

La patiente avec une forme hypomyopathique a été traitée uniquement par antipaludéen de
synthese, ce qui était conforme au plan de traitement clinique consensuel établi par les
membres de la CARRA (182) avec 3 options possibles : hydroxychloroquine seule,
hydroxychloroquine et méthotrexate ou hydroxychloroquine, méthotrexate et

corticostéroides.

6.5. La kinésithérapie

L’évaluation du travail kinésithérapeutique a été difficile du fait du manque de données au
sein des dossiers cliniques. Un Protocole National de Diagnostic et de Soins francais établi en
juillet 2016 permet au kinésithérapeute d’établir un programme en 3 étapes de rééducation

avec une fréquence des séances bien définie selon I’état inflammatoire (283).

7. Les caractéristiques évolutives

Notre étude est limitée concernant les données évolutives car les informations qui ont été
collectées ont été faites auprées des dossiers médicaux et parfois des médecins traitants qui
n’étaient pas experts de la dermatomyosite et qui ont pu méconnaitre certains signes de la
maladie. Une utilisation d’un score tel que le « Myositis Damage Index (MDI) » (204), qui
étudie les dégats liés a la maladie dans 11 systemes d’organes, permettrait de mieux préciser

les caractéristiques évolutives.

Nous avions choisi un critére de guérison de la maladie de 5 années. La rémission clinique est
définie dans les études comme |'absence de symptomes depuis 6 mois mais la rechute de la

maladie peut survenir plus tardivement au cours du suivi.

En 2012, Lazarevic et al. (284) ont défini des critéres pour la maladie cliniquement inactive
dans la dermatomyosite juvénile. Ceux-ci se basent sur au moins trois des quatre critéres
suivants: les CPK <150 Ul/L, CMAS 248, MMT 278 et I’évaluation physique globale de I'activité
de la maladie par le médecin. A noter que ces critéres ne prennent en compte que des critéres
musculaires. Cependant, Malattia et al. (241) ont mis en évidence que I'IRM du corps entier

chez des patients atteints de DMJ a permis de préciser la rémission, par rapport a I’évaluation
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clinique, chez quatre patients ayant une modification de la force musculaire, probablement

liée a des lésions chroniques.

En pratique, cela n’aurait pas été possible dans notre étude, étant donné son caractére
rétrospectif, mais des études prospectives ou la prise en charge ultérieure de nouveaux
malades devraient se baser sur ces critéres pour caractériser la maladie inactive ou en

rémission.

Nos résultats se sont basés, la plupart du temps, sur des critéres subjectifs des médecins et la
biologie, notamment des enzymes musculaires, pouvant donc sur ou sous-estimer nos

données.

Le taux de déficits musculaires séquellaires chez 2 de nos patients guéris (25%) est conforme
aux données de la littérature (204,285). Les conséquences de I'inflammation musculaire et de
la destruction des myocytes peuvent expliquer ces déficits. Tollisen et al. avaient démontré,
sur une cohorte de patients atteints de DMJ suivis a I’age adulte, qu’ils avaient une qualité de

vie altérée dans les domaines physiques (105).

7.1. Les formes cliniques
Les données concernant les formes cliniques sont variables par rapport aux autres études.
Ainsi, nous avions 14 % de formes monocycliques, 55% de formes polycycliques et 32% de
formes chroniques contre respectivement 24%, 25% et 50% dans I’étude américaine de Shah
et al. (195) et 59%, 32% et 9% dans |’étude hongroise de Constantin et al. (85). Notre résultat
pour les formes polycycliques et chroniques confondues était donc supérieur a ceux des autres
études (203). Habers et al. (86) mettaient en évidence qu’une maladie grave d’emblée était

associée a une évolution chronique.

7.2. La mortalité
Dans notre étude, aucun patient n’est décédé comme dans I'étude de Na et al. (217). La
mortalité est faible dans les études mais n’est toutefois pas nulle (<5%). Les déces dans les
études étaient attribués a des causes infectieuses pouvant étre compliquées de coagulation

intravasculaire disséminée, d’ulcéres gastro-duodénaux compliqués d’hémorragies digestives
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ou de perforations, et a des complications respiratoires (8,92,97,195,203,206,211). Le faible

effectif de notre cohorte a peut-étre contribué a ce résultat.

7.3. Les dégats

Une patiente a développé une algodystrophie suite a une entorse bénigne de la cheville
survenue a I’age de 12 ans. La DM cutanée et musculaire avec calcinoses évoluait depuis 4 ans
au moment de I'algodystrophie chez notre patiente. Seize ans apres le début de la maladie,
elle a développé des troubles somatoformes avec épisode de paraplégie résolutif et des
troubles de la marche qui ont nécessité un suivi en centre médico-psychologique. Nos
données étaient comparables aux données de la littérature. Tan et al. (286) ont montré que
dans la population pédiatrique atteinte d’algodystrophie, il y a une prédominance féminine
(286,287), une fréquence plus importante de la maladie entre 12 et 14 ans et une atteinte
prédominant aux membres inférieurs. Le diagnostic peut étre difficile devant le caractere, en
général, moins chaud que chez I'adulte (286). D’autre part, un traumatisme initial, méme
mineur, précéde en général les symptdmes mais il peut arriver qu’il n’y ait pas de facteur

déclenchant chez I’enfant (287).

A notre connaissance, I'algodystrophie n’a jamais été rapportée dans la DMJ. Il peut s’agir
d’une coincidence, mais I'algodystrophie est rare chez I'enfant et I'adolescent avec une
incidence estimée a 1,2/100 000 par Abu-Arafeh et al. (287). Zyluk et al. (288) ont rédigé une
revue sur le sujet devant la pauvreté de la littérature (289) et suspectaient une détresse
psychique comme potentiel facteur déclenchant de la maladie. Cruz et al. (290) ont mis en
évidence que 38% des patients pédiatriques ayant une algodystrophie étaient a risque plus
élevé de symptomes somatiques, d’anxiété et de dépression. Pour la patiente de notre étude,
on peut raisonnablement se poser la question de I'impact psychique de sa DM sur la survenue

de I'algodystrophie.

Quatorze pourcents des patients de notre cohorte avait une ostéopathie fragilisante
compliquée de fractures (9%), ce qui est similaire aux données de la littérature
(95,196,206,291), avec un taux d’ostéoporose entre 6 et 14%. L'ostéoporose est donc une
complication connue et fréquente dans la DM de I’enfant, notamment a cause de I'utilisation

chronique des glucocorticoides et de leurs effets métaboliques, mais I'étiologie est



110

multifactorielle (292-295). Lee et al. (293) mettaient en évidence un risque plus élevé
d’ostéoporose indépendamment du traitement. Huber et al. (291) ont étudié le taux de
fractures vertébrales chez des enfants atteints de maladies rhumatismales dont des DMJ, dans
une cohorte prospective, dans les 30 jours suivant I'introduction des glucocorticoides. Ils ont
montré que les enfants peuvent déja avoir des signes de fragilité osseuse au début de leur
maladie. Ceci montre bien que la corticothérapie systémique n’est pas la seule cause a la
fragilité osseuse. Les autres causes sont (i) la diminution de I’absorption digestive du calcium,
(ii) les cytokines inflammatoires qui favorisent la résorption osseuse, (iii) I'immobilité et (iv) la
diminution de [Iactivité physique. De plus, les fractures vertébrales peuvent étre

asymptomatiques dans 23 % des cas, comme c’était le cas chez une de nos patientes. (294)

Une supplémentation en vitamine D et en calcium est donc indispensable chez ces patients,
de méme qu’une activité physique (296,297) modérée. Maillard et son équipe ont mis en
évidence qu’un programme d’exercices modérés chez les patients atteints de DMJ ne

modifiait pas I'inflammation musculaire (298) et était donc bénéfique.

8. Les syndromes de chevauchement

Dans notre étude, 8% de patients avaient un syndrome de chevauchement, ce qui était

comparable aux données de la littérature comme 12,5% dans I'étude de Na et al. (217).

9. Les limites de I'étude

Plusieurs limites a notre étude peuvent étre soulignées (299) :

- Tout d’abord, la qualité du recueil rétrospectif des données est moindre par rapport a
une analyse prospective.

- Le nombre de patients reste faible par rapport aux grandes cohortes de
dermatomyosites, rendant difficile I'interprétation de certaines données.

- Nousavions des données incomplétes concernant la biologie initiale pour une patiente

suivie initialement a Paris. Les CPK étaient normales par la suite lors d’une évaluation.
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Nous avions un seul perdu de vue entre novembre 2017 et février 2018. La
dermatomyosite est une maladie chronique avec des rechutes possibles, il est donc
possible que des patients aient rechuté aprés la date de point.

Les données évolutives peuvent étre sous-estimées. En effet, des consultations en
dehors du médecin habituel du patient ou des symptomes discrets n’ayant pas encore
motivé la consultation sont possibles.

Les facteurs d’exposition sont difficiles a mettre en évidence dans notre étude comme
les infections préalables, I’exposition solaire, ou d’autres facteurs non mis en évidence
gui pourraient étre liés a des divergences socio-économiques ou des habitudes de vie
des patients.

Par ailleurs, il aurait été difficile de rechercher une association entre la catégorie socio-
économique, le mode de vie du patient et la gravité de la maladie.

Pour le recueil des patients, il peut y avoir un biais de mémoire et/ou d’information de
la part des médecins interrogés. Il y avait un biais de « non-réponse » : un médecin a
refusé de participer a I'étude. Les données locales du PMSI de Mulhouse étaient
incomplétes et disponibles uniquement a partir du 1°" janvier 2014 du fait d’un
changement de logiciel. Par ailleurs, un non recensement des cas est possible quand
une dermatomyosite de I'enfant est en cours de diagnostic ou s’il y a une forme de
dermatomyosite non sévere n’ayant pas encore motivé de consultation a la date de

point.
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Conclusions

La dermatomyosite juvénile (DMJ) est une microangiopathie inflammatoire idiopathique rare
et généralement chronique se traduisant par une atteinte cutanée et/ou musculaire. Trés peu
de séries francaises ont étudié la DMJ. Ceci nous a amené a réaliser une premiere étude
épidémiologique, a I'aide d’'une méthode capture-recapture sur 15 ans de 2000 a 2015 en
Alsace, en utilisant les criteres de Bohan et Peter et les nouveaux critéres EULAR/ACR. La
prévalence en 2015 était a 3,78/100 000 et I'incidence annuelle a 0,27/100 000. Ce premier
travail nous a permis de colliger une série de patients alsaciens atteints de DMJ agés de 0 a 16
ans. Il s’agit donc d’'une étude descriptive rétrospective de ces malades. Les objectifs de cette
nouvelle étude étaient de décrire les caractéristiques cliniques, paracliniques et évolutives

ainsi que les modalités thérapeutiques des patients atteints de DMJ.

Il'y avait 22 cas de DMJ dont 17 filles, avec un age médian de 7,8 ans (4,4-12,9) au moment
des premiers signes de la maladie, qui survenaient le plus souvent en été chez 9 patients et/ou
apres infection préalable chez 5 patients. La durée médiane de la maladie et le suivi médian

des patients étaient respectivement de 2,8 ans et 6,2 ans a la date de point.

Les Iésions cutanées classiques de la DMJ étaient bien identifiées chez la majorité des patients.
Dix-neuf patients avaient des papules et/ou des signes de Gottron, 13 patients avaient une
atteinte héliotrope des paupiéres et 8 patients avaient un cedéme des paupiéres. Dix-sept
patients avaient un érythéme du visage, et 18 des atteintes périunguéales. Treize patients
avaient une photosensibilité. La calcinose était notée chez 6 patients. Un patient avait des
papules a centre déprimé et porcelainé (« pseudo-Degos »), une patiente avait une
algodystrophie. Deux patients étaient cliniqguement amyopathiques. Aucun n’avait développé

de cancer durant le suivi. Une patiente avait une vasculite digestive.

Six des 9 patients (67%) ayant bénéficié d’explorations fonctionnelles respiratoires ont eu des
examens perturbés. Vingt-et-un patients sur 22 avaient au moins un taux d’enzymes
musculaires anormal. Les testings musculaires, fait chez 20 patients étaient anormaux dans 17
cas. Le score CMAS (Childhood Myositis Assessment Scale) a été fait chez 4 patients. Les
biopsies musculaires anormales dans 7 cas sur 8 ont montré le plus fréquemment une atrophie
périfasciculaire avec un infiltrat inflammatoire péri et/ou endomysial. 'EMG a confirmé une

atteinte myogene dans 13 cas sur 15 et a permis de mettre en évidence une méralgie
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paresthésique. Les biopsies musculaires, anormales dans 7 cas sur 8, ont montré le plus
fréguemment une atrophie périfasciculaire avec un infiltrat inflammatoire péri et/ou
endomysial. L'IRM n’a été faite que chez 8 patients et était anormale dans 88 % des cas. La
recherche des autoanticorps spécifiques des myosites faite chez 11 patients ont révélé un

anticorps anti-MDADS et un anticorps anti-NXP2. Trois patients avaient un déficit partiel en IgA.

Dix-neuf patients étaient traités par corticothérapie systémique et 9 par méthotrexate. La
kinésithérapie, de méme que la photoprotection, étaient notées respectivement chez 12 et 4
patients. La durée médiane de traitement des patients était de 42 mois (19-63). Trois patients

avaient une forme monocyclique, 12 une forme polycyclique et 7 une maladie chronique.

Compte tenu de la méthodologie employée, la plupart des enfants avec DM séjournant en
Alsace entre 2000 et 2015 ont probablement été inclus et le phénotype rapporté ici peut étre
considéré comme reflétant assez fidelement la dermatomyosite juvénile a I’échelle

populationnelle.
Nos résultats cliniques étaient globalement comparables aux données de la littérature.

Il convient de noter des éléments cliniques et paracliniques qui nont pas encore été décrits
antérieurement chez I'enfant atteint de DMJ : les lésions de « pseudo-Degos » et

I’algoneurodystrophie.

Concernant I"évaluation musculaire, il a été démontré que le taux élevé des enzymes
musculaires au cours de la maladie ne traduit pas toujours une poussée de la maladie ou une
maladie évolutive. Le testing musculaire ne correspond qu’a une partie de I'évaluation
musculaire. Le CMAS, peu fait dans notre étude, permet d’évaluer I'endurance mais est
chronophage. Un nouveau score hybride MMT/CMAS récemment développé semble étre plus
pratique. L'IRM est actuellement privilégiée par rapport aux examens invasifs pour
I’évaluation initiale, la réévaluation de la maladie, notamment pour améliorer la détection des
poussées de la maladie ou définir sa rémission. Les anticorps spécifiques des myosites,
indispensables pour fournir des données pronostiques, n’étaient pas disponibles en routine

pendant la majeure partie de notre étude.

L’essai clinique récent PRINTO, publié aprés la fin de notre période étudiée, a montré une
meilleure efficacité et une bonne tolérance de I'association de prednisone avec du

méthotrexate par rapport a la prednisone seule ou en association a la ciclosporine. Le
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méthotrexate est actuellement recommandé en premiére intention en association d’une

corticothérapie par voie orale ou intraveineuse.

Cette étude donne une idée de la présentation de la DMJ a I'échelle populationnelle et
souligne l'importance et la nature de ses manifestations dermatologiques, souvent
révélatrices. lls peuvent aider les médecins a diagnostiquer les patients atteints de DMJ. Le
traitement doit étre initié précocement afin d’éviter des formes graves et/ou des
complications liées au traitement. Certains facteurs sont pronostiques comme la calcinose, la
lipodystrophie, la présence de télangiectasies buccales, certains autoanticorps spécifiques des
myosites, les anomalies métaboliques, mais I'évolution reste imprévisible et un suivi sur
plusieurs années est indispensable. Les répercussions a long terme, comme |'ostéopathie
fragilisante, un déficit musculaire séquellaire et des calcinoses, altérent la qualité de vie des

patients.

vU

Strasbourg, le
Le président du fury de Thése
S

Professeur Bernard CRIBIER




116



117

Annexes

Annexe 1 : Les Criteres de Bohan et Peter (11,41)

Les critéres de Bohan et Peter, 1975

1) Déficit musculaire bilatéral et symétrique des ceintures scapulaire et pelvienne

2) Elévation du taux sérique des enzymes musculaires (créatinine-phosphokinase)

Criteres 3) Triade caractéristique a I'électromyogramme : potentiel d’unité motrice court et
d'inclusion polyphasique, fibrillation et décharge répétée a haute fréquence
4) Biopsie musculaire d’un muscle proximal : aspects caractéristiques avec nécrose
des fibres musculaires, foyers de régénération et infiltrats inflammatoires
mononucléés
5) Manifestations cutanées caractéristiques : érytheme périorbitaire, péri-unguéal,
ou de la face d'extension des articulations.
1) Atteinte du systéme nerveux périphérique ou central
2) Myosites granulomateuses
3) Infections musculaires actives
Critéres 4) Myopathies toxiques
d'exclusion 5) Rhabdomyolyse de cause inconnue

6) Myopathies métaboliques incluant le Mc Ardle

7) Endocrinopathies

8) Dystrophies musculaires

9) Myasthénie, traitement par pénicillamine

Classification

diagnostique

Polymyosite

Certain : 4 critéres sauf les manifestations cutanées

Probable : 3 critéres sauf les manifestations cutanées

Possible : 2 criteres sauf les manifestations cutanées

Dermatomyosite :

Certain : 3 ou 4 critéres et les manifestations cutanées

Probable : 2 critéres et les manifestations cutanées

Possible : 1 critere et les manifestations cutanées
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Annexe 2 : The EULAR/ACR classification criteria for adult and juvenile idiopathic

inflammatory myopathies, d’aprés Bottai et al. (42)

When no better explanation for the symptoms and signs exists, these classification criteria can be used

Score points

Without ~ With
muscle  muscle
Variable biopsy  biopsy Definition
Age of onset

Age of onset of first symptom assumed to be related 1.3 1.5 18 < age (years) at onset of first symptom assumed to be

to the disease >18 years and <40 years related to the disease <40

Age of onset of first symptom assumed to be related 2.1 2.2 Age (years) at onset of first symptom assumed to be

to the disease >40 years related to the disease >40
Muscle weakness
Objective symmetric weakness, usually progressive, of 0.7 0.7 Weakness of proximal upper extremities as defined by
the proximal upper extremities manual muscle testing or other objective strength
testing, which is present on both sides and is usually
progressive over time
Objective symmetric weakness, usually progressive, of 0.8 0.5 Weakness of proximal lower extremities as defined by
the proximal lower extremities manual muscle testing or other objective strength
testing, which is present on both sides and is usually
progressive over time

Neck flexors are relatively weaker than neck extensors 1.9 1.6 Muscle grades for neck flexors are relatively lower than
neck extensors as defined by manual muscle
testing or other objective strength testing

In the legs, proximal muscles are relatively weaker 0.9 1.2 Muscle grades for proximal muscles in the legs are

than distal muscles relatively lower than distal muscles in the legs as
defined by manual muscle testing or other
objective strength testing
Skin manifestations

Heliotrope rash 3.1 32 Purple, lilac-colored, or erythematous patches over the
eyelids or in a periorbital distribution, often
associated with periorbital edema

Gottron’s papules 2.1 2.7 Erythematous to violaceous papules over the extensor
surfaces of joints, which are sometimes scaly. May
occur over the finger joints, elbows, knees,
malleoli, and toes

Gottron’s sign 33 3.7 Erythematous to violaceous macules over the extensor
surfaces of joints, which are not palpable

Other clinical manifestations
Dysphagia or esophageal dysmotility 0.7 0.6 Difficulty in swallowing or objective evidence of
abnormal motility of the esophagus
Laboratory measurements
Anti-Jo-1 (anti-histidyl-transfer RNA synthetase) 39 3.8 Autoantibody testing in serum performed with
autoantibody present standardized and validated test, showing positive
result

Elevated serum levels of creatine kinase (CK)* or 1.3 1.4 The most abnormal test values during the disease course

lactate dehydrogenase (LDH)* or aspartate (highest absolute level of enzyme) above the

aminotransferase (ASAT/AST/SGOT)* or alanine relevant upper limit of normal

aminotransferase (ALAT/ALT/SGPT)*

Muscle biopsy features—presence of:
Endomysial infiltration of mononuclear cells 1.7 Muscle biopsy reveals endomysial mononuclear cells

surrounding, but not invading, myofibers abutting the sarcolemma of otherwise healthy,
non-necrotic muscle fibers, but there is no clear
invasion of the muscle fibers

Perimysial and/or perivascular infiltration of 12 Mononuclear cells are located in the perimysium and/or

mononuclear cells located around blood vessels (in either perimysial
or endomysial vessels)

Perifascicular atrophy 1.9 Muscle biopsy reveals several rows of muscle fibers,
which are smaller in the perifascicular region than
fibers more centrally located

Rimmed vacuoles 3.1 Rimmed vacuoles are bluish by hematoxylin and eosin

staining and reddish by modified Gomori
trichrome stain

* Serum levels above the upper limit of normal.
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Annexe 3 : Score CMAS, d’aprés Lovell et al. (115)

Childhood Myositis Assessment Score (CMAS)

Patient Reference Number:

1. Head Elevation (neck flexion): Item Score:
0 =unable 4 = 60-119 seconds
1=1-9 seconds 5 =>2 minutes

2 =10-29 seconds

3 =30-59 seconds No. of seconds:..

2. Leg raise/touch object: Item Score:
0 = unable to lift leg off table
1 = able to clear table but cannot touch object

2 = able to lift leg high enough to touch object

Item Score:
4 =60-119 seconds
5 =>2 minutes

3. Straight leg lift/duration:
0 =unable

1=1-9 seconds

2 =10-29 seconds

3 =30-59 seconds

4. Supine to prone: Item Score:

0 = unable. Has difficulty even turning onto side; able to pull
arms under torso only slightly or not at all

1 = turns onto side fairly easily; but cannot fully free arms and is
not able to fully assume a prone position

2 = Easily turns onto side; has some difficulty freeing arms, but
fully frees them and fully assumes a prone position

3 = easily turns over, free arms with no difficulty

5. Sit ups: Item Score:

For each type of sit-up enter either “0” (unable) or “1” (able).
Then enter the total sub score (maximum possible item score 6).
Hands on thighs, with counterbalance -

Hands across chest, with counterbalance -

Hands behind head, with counterbalance -

Hands on thighs, without counterbalance -

Hands across chest, without counterbalance -

Hands behind head, without counterbalance -

6. Supine to sit: Item Score:

0 = unable to self.

1 = much difficulty. Very slow, struggles greatly, barely makes it.
Almost unable

2 = some difficulty. Able, but is somewhat slow, struggles some.
3 = No difficulty

7. Arm raise/straighten: Item Score:

0 = cannot raise wrists

1 = can raise wrists at least up to the level of the
acromioclavicular joint but not above top of head

2 = can raise wrists above top of head but cannot raise arms
straight above head so that elbows are in full extension

3 = can raise arms straight above head so that elbows are in full
extension.

8. Arm raise/duration: Item Score:
Can maintain wrists above top of head for:

0 = unable 3 =30-59 seconds
1=1-9 seconds 4 =>60 seconds
2 =10-29 seconds No. of seconds:...

Total Score (Max out of 52):
Lovell et al, 1999 and Huber et al, 2004

Juvenile Dermatomyositis Cohort & Biomarker Study & Repository (UK & Ireland)

Date of visit:

9. Floor sit: Item Score:

Going from a standing position to a sitting position on the floor
0 = unable. Afraid to even try. Even if allowed to use a chair for
support. Child fears that he/she will collapse, fall into a sit or
self-harm

1 = much difficulty. Able, but needs to hold onto chair for
support during descent (unable to unwilling to try if not able to
use a chair for support)

2 = some difficulty. Can go from stand to sit without using a chair
for support but has at least some difficulty during descent.
Descends somewhat slowly and/or apprehensively; may not
have full control or balance as manoeuvres into a sit

3 = No difficulty. Requires no compensatory manoeuvring

10. All-fours manoeuvre: Item Score:

0 = unable to go from a prone to an all-fours position

1 = barely able to assume and maintain an all-fours position

2 = can maintain all-fours position with straight back and head
raised (so as to look straight ahead). But cannot crawl forward

3 = Can maintain all fours, look straight ahead and crawl forward
4 = maintains balance while lifting and extending leg

11. Floor rise: Item Score:

Going from a kneeling position on the floor to a standing position
0 = unable, even if allowed to use a chair for support

1 = much difficulty. Able, but needs to use a chair for support.
Unable if not allowed to use a chair

2 = Moderate difficulty. Able to get up without a chair for
support but needs to place on or both hands on thighs/knees or
floor. Unable without using hands.

3 = mild difficulty. Does not need to place hands on knees, thighs
or floor but has at least some difficulty during assent.
4 = no difficulty

12. Chair rises: Item Score:

0 = unable to rise form chair, even if allowed to place hands on
sides of chair

1 = Much difficulty. Able but needs to place hands on side of
seat. Unable if not allowed to place hands on knees/thighs

2 = moderate difficulty. Able but needs to place hands on
knees/thighs. Does not need to place hands on side of seat

3 = mild difficulty. Able; does not need to use hands at all, but
has at least some difficulty
4 = no difficulty

13. Stool step: Item Score:

0 = unable

1 = much difficulty. Able but needs to place one hand on exam
table or examiner’s hand,

2 = some difficulty. Able; does not need use exam table for
support but needs to use hands on knee/thigh

3. Able. Does not need to use exam table or hands on knee/thigh

14. Pick up: Item Score:

0 = able to bend over and pick up pencil on floor

1 = much difficulty. Able but relies heavily on support gained by
placing hands on knees/thighs

2 = some difficulty. Needs to at least minimally and briefly place
hands on knees/thighs for support and is somewhat slow

3 = No difficulty. No compensatory manoeuvre necessary.

99RU11 Version 2 November 2014
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SIGNES CLINIQUES CUTANES :
Erythéme

- du visage (hors paupigres)

- trone

- épaules

- face externe cuisses, hanches

- ailleurs

Erythéme violacé et/ou cedéme des paupiéres

Erythéme +/- squameux +/- kératosique

- en regard des surfaces articulaires du dos des mains/doigts

- paumes
- coudes
- gENOUX
- pieds
Erythéme périunguéal/mégacapillaires
Erosions, croiites ou nécroses cutanées
Atteinte mugueuse buccale
Photosensibilité
Phénomeéne de Raynaud
Calcifications cutanées
Lipodystrophie
SIGNES GENERAUX

Est-ce que I'enfant a été hospitalisé ?

N
O OO0O00O0OO0O00O0000O00O0000000O00
O OO0 O O0000 0000000

Annexe 4
| Fiche de renseignements pédiatres libéraux : Dermatomyosite de I’enfant
Initiales du patient (1% lettre du nom et prénom) : ..... / ..... Date de naissance (mois et année} ....../ ....
Sexe : F / M Date au diagnostic : ......../occcc..f e ernnnn.
Premiers signes cliniques Date d'apparition
1.
......... Y [ -
2.
......... [ -
3.
......... foiiad
oul NON NE SAIT PAS

Spécifier :

Localisation :

Spécifier :

Spécifier :

Svp, joindre compte rendu
dé-identifié

Merci de retourner le formulaire, a attention de Céline RAMSTEIN :

- Par courrier postal, en recommandé avec accusé de réception :

Dermatologie, 1, Place de I'Hépital, 67000 Strasbourg

- En main propre.

Hépitaux Universitaires de Strasbourg, Service de

- |l peut tre également recherché sur place. Numéro de téléphone : 0388116627.
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Annexe 5
‘ Fiche de renseignements dermatologues et pédiatres hospitaliers : Dermatomyosite de 'enfant
Initiales du patient (1¥ lettre du nom et prénom) : ....... /...... Date de naissance (mois et année) ....... Y
Sexe : F / M Date au diagnostic : ......... ¥ F SN
Premiers signes cliniques Date d'apparition
1.
2.
3.

OUI NON NE SAIT PAS

SIGNES CLINIQUES CUTANES :
Erythéme

- du visage (hors paupiéres)

- tronc

- épaules

- face externe cuisses, hanches

- ailleurs Spécifier :
Erythéme violacé et/ou cedéme des paupiéres
Erythéme +/- squameux +/- kératosique

- en regard des surfaces articulaires du dos des mains/doigts

- paumes

- coudes

- genoux

- pieds
Erythéme périunguéal/mégacapillaires

Erosions, croiites ou nécroses cutanées Localisation :

Atteinte mugqueuse buccale Spécifier :
Photosensibilité

Phénoméne de Raynaud

Calcifications cutanées

Lipodystrophie Spécifier :

AUTRES CRITERES

Faiblesse musculaire des racines des membres ou axiale

O O OO0O00O00O00O00000000000000
O O OO0O0OOO0O0O00000O0OOOOooOan
O O OO0000b0o000ooddOooOodoan

Biopsie musculaire svp, joindre compte rendu dé-identifié
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Elévation du taux d'enzymes musculaires D D D Si oui, taux maximal :
Aldolase........... CPK .oovtee TGC0........
[HD] - Myoglobine........

IRM musculaire réalisée D D

Svp, joindre compte rendu dé-identifié

Electromyogramme pathologique D D

Biopsie cutanée D D

Svp, joindre compte rendu dé-identifié

Svp, joindre compte rendu dé-identifié

O O O O

Anticorps antinucléaires ou spécifiques D D Svp, joindre compte rendu dé-identifié
SIGNES GENERAUX Svp, joindre compte rendu dé-identifié
Atteinte digestive D D D Spécifier :
Atteinte cardiaque D D D Spécifier :
Atteinte pulmonaire D D D Spécifier :
Atteinte articulaire D D D Spécifier :
Dysphonie D D D
Dysphagie D D I:I
00 o

Est-ce que 'enfant a été hospitalisé ? Svp, joindre compte rendu dé-identifié

Merci de retourner le formulaire, a 'attention de Céline RAMSTEIN :

- Par courrier postal, en recommandé avec accusé de réception : Hdépitaux Universitaires de Strasbourg, Service de
Dermatologie, 1, Place de I'HGpital, 67000 Strasbourg

- Enmain propre.

- Il peut étre également recherché sur place. Numéro de téléphone : 0388116627.
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Annexe 6 : Score hybride MMT/CMAS, d’aprés Varnier et al. (236)

Hybrid MMT/CMAS

Name and Surname Date of birth

Date of visit Examinator

EVALUATE RIGHT SIDE ONLY

8 MUSCLES SUBSET

(see appendix for description) 0 1 2 3 4 3 6 7 8

1. Neck flexors

2. Deltoid middle (shoulder abduction)

3. Biceps brachii (forearm flexion)

4, Wrist extensors

5. Gluteus maximus (hip extension)

6. Gluteus medius {hip abduction)

7. Quadriceps (hip flexion)

8. Ankle dorsiflexors

Total score (Range 0-80)

SITS-UPS Unable

Able

Hands on thighs, with counterbalance 0

Hands across chest, with counterbalance

Hands behind head, with counterbalance

Hands on thighs, without counterbalance

Hands across chest, without counterbalance

ojo|o|o|o

Hands behind head, without counterbalance

ey ey ey ey P

Total score (range 0-6)

FLOOR RISE: Going from a kneeling position on the floor to a standing position:

Unable, even if allowed to use a chair for support.

o

Much difficulty. Able, but needs to use a chair for support. (Unable if not allowed to use a
chair.)

Moderate difficulty. Able to get up without using a chair for support, but needs to place one
or both hands on thighs/knees or floor. (Unable without using hands.)

Mild difficulty. Does not need to place hands on knees, thighs or floor, but has at least some
| difficulty during ascent.

NO DIFFICULTY.

Total score (range 0-9)

| HEAD LIFT:

Unable

1-9 seconds

10-29 seconds

30-59 seconds

60-119 seconds

> 2 minutes | Specify number of seconds: |

Vs WINIR O
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Photos

Photo 1 : Papules de Gottron

Photo 2 : Signe de Gottron
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Photo 3 : Erythéme violacé des paupieres

Photo 4 : Fissures au niveau des papules de Gottron, discret érythéme en bandes du dos des doigts
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Photo 5 : Calcinoses diffuses
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Photo 7 : Erythéme discretement flagellé du haut du dos

Photo 8 : Erytheme discrétement flagellé de la nuque
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Photo 9 : Leucokératose sur le bord latéral gauche de la langue

Photo 10 : Papules de Gottron inversées
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Photo 11 : Papules de Gottron des pieds

Photo 12 : Erythéme kératosique rugueux, papuleux en regard du coude gauche avec des papules rosées/blanchétres
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Photo 13 : Erythéme violacé du coude gauche, kératosique

Photo 14 : Erythéme squameux des genoux
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Photo 15 : Erythéme squameux, légérement atrophique des genoux

Photo 16 : Erytheme du visage "pseudo-lupique" : érytheme congestif médio-facial en vespertilio respectant les sillons naso
géniens touchant le nez et la glabelle avec un émiettement vers les régions temporales
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Photo 17 : Erythéme squameux des zones séborrhéiques de la face

Photo 18 : Erythéme réticulé de la joue gauche
Ll il !.v_ Y
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Photo 19 : Erythéme légérement atrophique, plus ou moins réticulé sur la face antérieure des cuisses

Photos 20 : Lésions papulo-kératosiques érythémateuses sur la face antérieure du poignet (10 A) et qui semblent s'étendre de
fagon blaschko-linéaires le long de la partie médiane de I'avant-bras gauche (10 B).
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Photo 21 : Papules de Gottron, érytheme péri-unguéal, nécrose des cuticules, mégacapillaires




Photo 22 : Signe de la manucure

Photo 23 : Hyperkératose des lunules, nécroses cuticulaires, mégacapillaires
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Photo 24 : Papules de Gottron, signe de la manucure, hyperkératose du paronychium et de la pulpe des orteils
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RESUME :

Objectifs : Etudier les caractéristiques de la dermatomyosite juvénile (DMJ).

Matériels : Il s’agit d’'une étude descriptive rétrospective multicentrique transversale
non interventionnelle en Alsace chez des enfants de 0 a 16 ans ayant un diagnostic de
DM!J selon les critéres de Bohan and Peter et EULAR/ACR entre 2000 et 2015.

Résultats : Au total, 22 sujets dont 17 filles étaient inclus avec un age médian au début
de la DMJ de 7,8 ans (4,4-12,9). Les symptomes cutanés les plus fréquents étaient les
papules et/ou signes de Gottron (86%), une atteinte unguéale (82%), un érytheme du
visage (77%) et des paupieres (59%), une photosensibilité (59%), et des calcinoses (27%).
Deux patients étaient cliniqguement amyopathiques, aucun n’avait de cancer associé. Il y
avait une vasculite digestive et 27% de perturbations des explorations fonctionnelles
respiratoires.

Conclusion : Il s’agit de la premiére étude sur la DMJ en Alsace apportant une riche

description de 'ensemble des signes de la maladie.
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