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1. Introduction 

1.1 Enjeux et pronostic 

Les myopathies inflammatoires idiopathiques, également appelées myosites, regroupent un ensemble 

hétérogène de maladies auto-immunes ayant pour point commun une atteinte musculaire inflammatoire, 

parfois associées à d’autres atteintes d’organe, notamment cardiaque, pulmonaire, cutanée ou 

ostéoarticulaire, qui sont liées à une augmentation de la mortalité par rapport à la population générale 

(1) et à une diminution de la qualité de vie par rapport à la population générale et aux autres maladies 

chroniques (2).  

 

1.1.1 Epidémiologie 

Les myosites font partie des maladies rares avec une prévalence estimée entre 0,55 et 17,4 pour 100 000 

habitants (3). Elles touchent davantage les femmes (69%) d’âge moyen (âge médian lors des premiers 

signes à 49 ans). Le retard diagnostique est fréquent, avec un délai médian de 8 mois entre les premiers 

signes et le diagnostic (4), et fait partie des facteurs de mauvais pronostic (5). 

 

1.1.2 Aspects cliniques et paracliniques 

L’atteinte musculaire est quasi-constante mais n’est pas toujours le premier symptôme, pouvant être 

précédée de plusieurs mois par les signes cutanés (6). Elle touche les muscles striés et est à l’origine 

d’une faiblesse musculaire souvent proximale plus ou moins invalidante. L’atteinte des muscles 

d’innervation bulbaire se manifeste par une dysphagie avec un risque de fausse route. Les enzymes 

musculaires sont généralement élevées et l’électromyogramme objective un syndrome myogène. La 

biopsie musculaire permet de confirmer l’origine inflammatoire de la myopathie.   

La pneumopathie interstitielle diffuse est fréquente (30-40%, (4,7)) et est responsable d’une diminution 

de la survie globale (8,9). Les épreuves fonctionnelles respiratoires (EFR) peuvent mettre en évidence 

un trouble ventilatoire restrictif et une diminution de la capacité de diffusion du monoxyde de carbone 
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(DLCO). La tomodensitométrie thoracique haute résolution permet de préciser le pattern lésionnel, les 

plus fréquents étant la pneumopathie interstitielle non spécifique, puis la pneumopathie interstitielle 

commune et la pneumopathie organisée cryptogénique, et plus rarement le dommage alvéolaire diffus 

et la pneumopathie interstitielle lymphocytaire (10). Certains aspects scannographiques, notamment la 

présence de verre dépoli, sont associés à un moins bon pronostic et à une surmortalité (11,12). La 

symptomatologie respiratoire rapportée par les patients peut être également expliquée par un syndrome 

restrictif lié à l’atteinte des muscles respiratoires (22%, (7)). 

Les lésions cutanées sont variées et sont corrélées au type d’auto-anticorps retrouvé (13). Elles 

comprennent notamment un œdème rose-violacé des paupières et du visage (œdème lilacé), des papules 

érythémateuses sur les faces dorsales des articulations métacarpophalangiennes et interphalangiennes 

(papules de Gottron) ou sur leur face palmaire (papules de Gottron inversées) pouvant s’ulcérer et 

pouvant également toucher les faces d’extension des coudes et des genoux, des macules érythémateuses 

et violacées localisées sur la face antérieure du thorax, la face postérieure du cou et la racine des 

membres supérieurs (signe du châle) et parfois de disposition linéaire sous la forme d’un érythème 

flagellé, une hyperkératose fissuraire des mains prédominant sur les faces latérales des doigts voire des 

paumes (mains de mécanicien), une calcinose ou encore des lésions sclérodermiformes de type sclérose 

cutanée, doigts boudinés, télangiectasies, ulcères digitaux et pitting scars (cicatrices d’ulcérations 

pulpaires). 

Enfin, les patients peuvent signaler un syndrome de Raynaud ou encore des arthralgies d’horaire 

inflammatoire plus que de véritables arthrites. 

Le bilan auto-immun met en évidence des auto-anticorps dans 80% des cas (14) qui aident à confirmer 

le diagnostic, classer la myosite et évaluer le pronostic du patient (15). 

 

1.1.3 Diagnostic positif et classifications 

En 2017, l’European League Against Rheumatism et l’American College of Rheumatology ont proposé 

des critères de classification (tableau 1, 16). 
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Tableau 1: Critères de classification des myosites chez l’adulte et chez l’enfant, adapté de (16)  

ALAT : alanine aminotransférase ; ASAT : aspartate aminotransférase ; CPK : créatinine phosphokinase ; 

LDH : lactate déshydrogénase 

  

 
Variable 

Points 
Sans biopsie 
musculaire 

Avec biopsie 
musculaire 

Age de début des symptômes 
- ≥ 18 ans et < 40 ans 1,3 1,5 
- ≥ 40 ans 2,1 2,2 

Faiblesse musculaire 
- Faiblesse musculaire symétrique, 

souvent progressive, touchant les 
muscles proximaux des membres 
supérieurs  

0,7 0,7 

- Faiblesse musculaire symétrique, 
souvent progressive, touchant les 
muscles proximaux des membres 
inférieurs 

0,8 0,5 

- Fléchisseurs de la nuque plus faibles 
par rapport aux extenseurs de la nuque 

1,9 1,6 

- Muscles proximaux plus faibles par 
rapport aux muscles distaux dans les 
membres inférieurs 

0,9 1,2 

Manifestations cutanées 
- Rash héliotrope 3,1 3,2 
- Papules de Gottron 2,1 2,7 
- Signe de Gottron 3,3 3,7 

Autres manifestations cliniques 
- Dysphagie ou troubles de la motilité 

œsophagienne 
0,7 0,6 

Marqueurs biologiques 
- Anticorps anti-Jo-1 3,9 3,8 
- Elévation des taux sériques de CPK ou 

LDH ou ASAT ou ALAT 
1,3 1,4 

Caractéristiques de l’histologie musculaire 
- Infiltration endomysiale de cellules 

mononucléées qui bordent mais 
n’envahissent pas les fibres 
musculaires  

- 1,7 

- Infiltration périmysiale et/ou 
périvasculaire de cellules 
mononucléées 

- 1,2 

- Atrophie périfasciculaire - 1,9 
- Vacuoles bordées - 3,1 
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Ces critères sont utilisables en l’absence d’explication plus plausible pour ces différents signes et 

symptômes. Un patient est classé comme atteint de myosite si la probabilité est supérieure ou égale à 

55% (soit un score ≥ 5,5, ou ≥ 6,7 si une biopsie musculaire est réalisée). La myosite est certaine si la 

probabilité est supérieure à 90% (score ≥ 7,5, ou ≥ 8,7 avec biopsie), probable si la probabilité est 

supérieure ou égale à 55% mais inférieure à 90% (score ≥ 5,5, ou 6,7 avec biopsie, et < 7,5, ou < 8,7 

avec biopsie), et possible si la probabilité est supérieure ou égale à 50% mais inférieure à 55% (score ≥ 

5,3, ou 6,5 avec biopsie, et < 5,5, ou < 6,7 avec biopsie). 

Cette classification permet d’identifier trois sous-groupes : 

- Les dermatomyosites (DM), associées à des lésions cutanées caractéristiques mais parfois 

discrètes (œdème lilacé du visage, papules de Gottron, signe du châle...) et à une histologie 

musculaire évocatrice. La biopsie musculaire, non systématique, met habituellement en 

évidence une inflammation surtout périmysiale et périvasculaire avec des dépôts de complément 

dans les capillaires, une atrophie périfasciculaire et une fibrose endo et périmysiale. L’atteinte 

musculaire peut être absente dans le cas des dermatomyosites dite amyopathiques. Le phénotype 

est assez bien corrélé au type d’auto-anticorps (anti-MDA-5, anti-Mi-2, anti-TIF1-gamma, anti-

NXP-2 et anti-SAE). En particulier, la dermatomyosite à anticorps anti-MDA-5 est caractérisée 

par une atteinte pulmonaire pouvant être rapidement progressive et évoluer vers un syndrome 

de détresse respiratoire aigu, davantage d’ulcérations cutanées, peu ou pas de signes 

musculaires, sans surrisque de cancer (17). Au contraire, les dermatomyosites à anticorps anti-

TIF-1-gamma, et à un moindre degré anti-NXP-2 et Mi-2, sont fréquemment associées à un 

cancer (18) alors que la pneumopathie interstitielle est plus rare. 

- Les myosites à inclusions (IBM), dont l’atteinte musculaire se distingue des autres myosites 

par un déficit des fléchisseurs profonds des doigts, des quadriceps et des releveurs du pied, 

souvent asymétrique, plus qu’un déficit des deltoïdes, des fléchisseurs de hanche et des 

abducteurs de hanche, ainsi que par un âge de début tardif, en général après 50 ans. L’élévation 

des CPK est modérée. Des anticorps anti-cN1a sont parfois retrouvés mais manquent de 
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spécificité (19). L’évolution est lentement progressive mais sans franche diminution de 

l’espérance de vie (20). 

- Les polymyosites (PM), dont la prévalence diminue avec la description de nouveaux sous-types 

de myosites ces dernières décennies, comme la myosite à inclusions ou le syndrome des 

antisynthétases (21). Elles sont caractérisées par une atteinte musculaire pure. Il s’agit 

actuellement d’un diagnostic d’exclusion, retenu en l’absence d’argument pour une autre 

myosite, une myopathie virale ou toxique, ou une myopathie génétique (22). 

Cependant, certains sous-groupes de myosites ne sont pas individualisés dans ces critères, malgré une 

présentation clinique, une sérologie, une histologie et un pronostic différents des autres sous-groupes. 

On distingue également : 

- Les myopathies nécrosantes auto-immunes (MNAI), caractérisées par une atteinte 

musculaire prédominante avec une élévation des CPK souvent supérieure à 30 fois la normale 

(23). Les MNAI à anticorps anti-SRP sont associées à une atteinte pulmonaire interstitielle 

souvent asymptomatique (23% (24)) et à une atteinte myocardique (2 à 40%). Les patients avec 

une MNAI à anticorps anti-HMGCR ont pris des statines dans 15 à 65% des cas (25) et n’ont 

pas d’autre atteinte systémique. Les myosites nécrosantes séronégatives ont un risque augmenté 

de cancer (18). 

- Les myosites de chevauchement, associées à une autre connectivite 

o Le syndrome des antisynthétases (SAS), marqué par l’association variable à l’atteinte 

musculaire inflammatoire d’une pneumopathie interstitielle, d’une polyarthrite, d’un 

syndrome de Raynaud, de mains de mécanicien et d’anticorps anti-ARNt synthétase 

(anti-Jo-1, anti-PL-7, anti-PL12 et moins fréquemment anti-OJ, anti-EJ, anti-ZO, anti-

KS, anti-YRS) (26). 

o Une atteinte musculaire, inflammatoire (parfois nommée scléromyosite) ou fibrosante, 

est retrouvée dans 16 à 81% des sclérodermies systémiques (27). Les signes musculaires 

sont d’installation progressive, d’intensité modérée, parfois sans élévation des CPK. 

L’atteinte cardiaque et la fibrose pulmonaire seraient plus fréquentes que chez les autres 
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patients sclérodermiques (28). Les auto-anticorps les plus fréquemment associés sont 

les anticorps anti-PM-Scl, puis anti-Ku et anti-U1RNP. L'histologie est hétérogène et 

inclut dans des proportions variables des éléments typiques de myosite et de 

sclérodermie (29). 

o Le lupus systémique, le syndrome de Gougerot-Sjögren, le syndrome de Sharp et les 

connectivites indifférenciées peuvent également être associés à une myosite. 

- Enfin, il faut noter l’existence d’une entité d’apparition récente, la myosite liée aux inhibiteurs 

de check-point, de plus en plus fréquente en raison de l’utilisation croissante des inhibiteurs de 

check-point en oncohématologie. Elle se distingue par une atteinte musculaire d’intensité 

variable, d’une simple élévation des CPK à un déficit moteur sévère, et par l’association 

fréquente à une myocardite ou à un syndrome myasthénique (respectivement jusqu’à 60% (30) 

et 12,5% (31)), pouvant mettre en jeu le pronostic vital. Les auto-anticorps associés aux 

myosites sont le plus souvent absents (32). La majorité des patients répondent au moins 

partiellement au traitement mais la mortalité reste supérieure à celle des autres myosites, aux 

alentours de 20% (33). La myocardite est l’effet secondaire des inhibiteurs de check-point dont 

le pronostic est le plus sombre. 

 

1.1.4 Prise en charge 

Des recommandations existent pour la prise en charge thérapeutique (34–36). Cependant, elles sont de 

faible niveau de preuve, basées sur de petites séries de patients et sur des avis d’experts, et aucun 

traitement n’a d’AMM pour les myosites. 

Le traitement repose sur l’association d’une corticothérapie orale, parfois précédée de bolus en fonction 

de la sévérité initiale, à un traitement immunosuppresseur, en général du méthotrexate, de l’azathioprine 

voire du mycophénolate mofétil. En cas d’échec, un traitement par rituximab ou par cyclophosphamide 

peut être proposé (37,38). Les perfusions d’immunoglobulines (IgIV) sont couramment utilisées en 

association à la corticothérapie, en cas de rechute ou d’atteinte d’organe menaçant le pronostic vital 
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(39). Les patients atteints de myosite à inclusions peuvent bénéficier d’un traitement par sirolimus qui 

semble stabiliser la maladie (40).  

Dans le cas des myosites paranéoplasiques, le traitement du cancer sous-jacent permet souvent de 

contrôler la myosite (41). L’utilisation d’immunosuppresseurs est souvent incompatible avec le 

traitement oncologique. La prise en charge se base principalement sur la corticothérapie et les IgIV. 

Chez tous les patients, la kinésithérapie et l’exercice physique ont prouvé leur efficacité dans la 

diminution du handicap physique et l’amélioration de la qualité de vie (42).  Enfin, la prévention et la 

prise en charge des comorbidités et des complications liées à la maladie et aux traitements, en particulier 

infectieuses, cardiovasculaires et fracturaires, restent primordiales. 

 

1.1.5. Evolution et pronostic 

Malgré un traitement prolongé, la majorité des patients évolue sur un mode chronique ou alterne entre 

des périodes de rémissions et de rechutes (43). Seulement la moitié des patients en rémission retrouvent 

leur autonomie et leur qualité de vie antérieures (44). 

La mortalité reste supérieure à celle de la population générale avec un risque de décès multiplié par 3,7 

et une surmortalité la première année suivant le diagnostic (1). Les principales causes de mortalité sont 

les complications infectieuses, cardiaques, pulmonaires et oncologiques (5). La survie est estimée aux 

alentours de 75% à 5 ans (44,45). Les facteurs de mauvais pronostic fréquemment retrouvés sont l’âge 

avancé, le sexe masculin, l’origine non caucasienne, un retard diagnostique, l’association à un cancer, 

et la présence de troubles de la déglutition, d’une atteinte respiratoire ou cardiaque (5).  
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1.2 Caractéristiques et pronostic des maladies auto-immunes systémiques en 

réanimation 

Jusqu’à 25% des patients avec une maladie auto-immune consulteront un jour aux urgences et un tiers 

d’entre eux nécessiteront une hospitalisation en réanimation (46). A noter que la maladie auto-immune 

est diagnostiquée en réanimation dans 7 à 42% des cas (47). 

Les causes d’admission en réanimation sont variées : la poussée parfois inaugurale de la maladie sous-

jacente, une infection favorisée par les traitements immunosuppresseurs, la toxicité des traitements, une 

pathologie intercurrente sans lien avec la maladie auto-immune mais dont les manifestations peuvent 

être aggravées par la maladie, ou la combinaison de plusieurs de ces motifs (47,48).  

La mortalité reste élevée, jusqu’à 64% des patients hospitalisés (49). Elle est principalement due à une 

infection (50%) ou à une exacerbation de la maladie (30%). Un score APACHE II élevé, un âge avancé, 

une défaillance multiviscérale et la présence de cytopénies sont généralement associés à la mortalité 

(47). A l’inverse, l’admission directe en réanimation est corrélée à un meilleur pronostic (48). 

Sur le long terme, l’hospitalisation en réanimation est associée à une augmentation de la mortalité, à une 

perte d’autonomie et à des troubles neuropsychiques affectant négativement la qualité de vie des patients 

(51). 

 

1.3 Caractéristiques et pronostic des myosites en réanimation 

La majorité des études actuellement disponibles analysent l’ensemble des connectivites et des 

vascularites, malgré des atteintes et des prises en charge différentes. Dans la littérature, peu d’études 

s’intéressent spécifiquement aux patients atteints de myosite hospitalisés en réanimation. 

L’étude la plus importante est celle de Peng (52) qui en 2016 a décrit rétrospectivement 102 patients, 

suivis pour une dermatomyosite ou une polymyosite, et hospitalisés en réanimation médicale dans un 

centre tertiaire en Chine. Les myosites paranéoplasiques et les myosites de chevauchement étaient 

exclues. Le délai médian entre les premiers signes de la myosite et l’admission en réanimation était de 
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4,3 mois (IQ 2,6-9,4 mois). Les motifs d’admission étaient une infection (39,2%) généralement 

pulmonaire, une exacerbation de la myosite (27,5%) souvent sur une pneumopathie interstitielle 

rapidement progressive, ou l’association des deux (27,5%). La mortalité était élevée, avec 79,4% de 

patients décédés en réanimation. Les facteurs associés à une augmentation de la mortalité étaient le 

diagnostic de dermatomyosite, un score APACHE II élevé, la présence d’une insuffisance respiratoire 

aiguë, un rapport PaO2/FiO2 abaissé et une lymphopénie à l’admission. 

Plus récemment, Besançon a rapporté en 2017 (53) une série de 11 patients atteints de dermatomyosite 

juvénile admis en réanimation dans deux centres hospitaliers français entre 2005 et 2013. Six patients 

étaient admis dans le mois suivant le diagnostic de myosite. La majorité des hospitalisations étaient en 

rapport avec une complication de la myosite (76,9%), principalement digestive voire cardiaque, plus 

qu’une complication des traitements (15,4%) ou qu’une infection (7,7%). La survie était excellente 

(90,9%). On peut également citer l’étude de Sherer (54) qui a décrit 6 patients avec une 

dermatomyosite hospitalisés en réanimation en Israël, majoritairement suite à une détresse respiratoire 

(83%). Le diagnostic de myosite était posé au cours de l'hospitalisation pour trois des patients. Deux 

patients sont décédés en réanimation. 

Néanmoins, il s'agit d'études uniquement descriptives qui ne présentent que peu ou pas de données sur 

les comorbidités et les caractéristiques de la myosite avant l'admission en réanimation.  

Nous avons donc cherché à déterminer les facteurs associés à un séjour en réanimation chez les patients 

atteints de myosite, à décrire ces hospitalisations en réanimation et à identifier les facteurs de risque de 

décès.  
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2. Méthodes 

2.1 Présentation de l’étude 

Notre étude cas-témoin compare les patients atteints de myosite ayant nécessité une hospitalisation en 

réanimation à des patients atteints de myosite n’ayant jamais séjourné en réanimation pendant la durée 

de suivi de leur maladie.  

 

2.2 Sélection des patients 

Les patients ont été identifiés parmi une cohorte de 524 patients suivis pour une myosite (critères 

ACR/EULAR 2017) au Centre National de Référence des Maladies Auto-Immunes et Systémiques 

Rares de Strasbourg.  

Les patients hospitalisés entre le 1er janvier 1992 et le 1er juillet 2021 dans les services de réanimation 

médicale, chirurgicale, polyvalente, cardio-vasculaire et pédiatrique des Hôpitaux Universitaires de 

Strasbourg (HUS) ont été identifiés manuellement et par interrogation du Département d’Information 

Médicale des HUS. Nous avons exclu les patients hospitalisés en réanimation en raison d’une 

surveillance post-opératoire et ceux dont le dossier médical n’était pas disponible. 

Les témoins ont été choisi aléatoirement avec un ratio de 1:1 parmi les patients pour lesquels aucune 

hospitalisation en réanimation n’a été enregistrée pendant la période de suivi. 

 

2.3 Données recueillies 

Nous avons collecté les données rétrospectivement à partir des dossiers médicaux papiers et informatisés 

(DxCare). Les données recueillies étaient les caractéristiques démographiques des patients, leurs 

comorbidités, les caractéristiques de la myosite au diagnostic et pendant le suivi, l’âge au moment des 

premiers signes et du diagnostic, les traitements reçus, ainsi que la date de décès et la date du dernier 

passage aux HUS. Pour les patients hospitalisés en réanimation, nous avons également recueilli le motif 

d’admission, le score IGS II, la durée du séjour en réanimation, les défaillances d’organe initiales et au 
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cours de l’hospitalisation en réanimation et les traitements administrés pendant et après la réanimation 

pour chacun des séjours en réanimation. Les données de mortalité globale en réanimation médicale aux 

HUS ont été obtenues via le logiciel PMSIPilot. 

Les définitions suivantes ont été utilisées : 

La maladie veineuse thrombo-embolique correspondait à un antécédent de thrombose veineuse profonde 

ou d’embolie pulmonaire.  

L’antécédent de maladie vasculaire regroupait la présence d’une artériopathie oblitérante des membres 

inférieurs ou d’un anévrysme artériel.  

Le seuil retenu pour l’insuffisance rénale chronique était un DFG < 30 mL/min/1,73 m². 

La pneumopathie interstitielle diffuse était définie par la présence au scanner thoracique, ou à défaut à 

la radiographie pulmonaire, d’opacités réticulées, de verre dépoli, de fibrose pulmonaire, de rayons de 

miel et de bronchectasies de traction, ne pouvant être expliqués par une surinfection pulmonaire.  

L’atteinte articulaire correspondait à la présence d’arthralgies et/ou d’arthrites cliniques.  

L’atteinte cutanée était définie par la présence d’une éruption cutanée typique de dermatomyosite, d’un 

aspect de mains de mécanicien ou de signes sclérodermiformes (sclérose cutanée, doigts boudinés, 

télangiectasies, ulcères digitaux, pitting scars). 

La défaillance hémodynamique était définie par une hypotension artérielle et/ou des signes 

d’hypoperfusion périphérique nécessitant un remplissage vasculaire voire l’utilisation d’amines 

vasopressives.  

La défaillance respiratoire était définie par la présence de signes de lutte, de signes de détresse 

respiratoire, d’une hypoxémie et/ou d’une hypercapnie.  

La défaillance rénale se basait sur la classification KDIGO de 2012 (55).  

La défaillance neurologique était définie par la présence de troubles de la conscience. 
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Stade Créatininémie Débit urinaire 
 
 

1 

Multiplication par 1,5 à 1,9 la 
valeur de base sur 7 jours 
OU 
Augmentation ≥ 26,5 µmol/L 
sur 48h 

< 0,5 mL/kg/h pendant 6-12 
heures 

2 Multiplication par 2,0 à 2,9 la 
valeur de base sur 7 jours 

< 0,5 mL/kg/h pendant ≥ 12 
heures 

 
 
 

3 

Multiplication par 3 la valeur 
de base sur 7 jours 
OU 
Augmentation ≥ 353,6 µmol/L 
OU 
Initiation d’une épuration 
extra-rénale 
 

< 0,3 mL/kg/h pendant ≥ 24 
heures  
OU 
Anurie pendant ≥ 12 heures 
 

Tableau 2 : Critères KDIGO (Kidney Disease: Improving Global Outcomes) de 2012 de l'insuffisance rénale 

aiguë, adapté de (55) 

 

 

2.4 Analyses statistiques 

Le logiciel XLSTAT a permis d’effectuer les analyses statistiques. La moyenne et l’écart-type ont été 

utilisés pour décrire les variables quantitatives de distribution normale, la médiane et l’intervalle 

interquartile pour les autres variables quantitatives. Les variables qualitatives ont été exprimées en 

effectifs et en proportions pour chaque modalité. Les comparaisons entre variables quantitatives ont été 

réalisées avec un test t de Student ou de Wilcoxon en fonction de la normalité de la variable, vérifiée 

par un test de Shapiro-Wilk. Les comparaisons entre variables qualitatives ont été effectuées grâce à un 

Chi2 ou un test exact de Fisher en fonction des effectifs. Les analyses multivariées ont été faites par un 

test de régression logistique multiple, en sélectionnant les variables pour lesquels p était inférieur à 0,2 

en analyse univariée.  Les données de survie ont été comparées par un test de Log Rank. Le risque alpha 

a été fixé à 5%. 
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3. Résultats 

Pendant la période de l’étude, 65 patients de la cohorte ont été hospitalisés en réanimation. Vingt-sept 

patients ont été exclus car l’hospitalisation en réanimation avait consisté en une surveillance post-

opératoire (n = 16), ou d’un dossier médical indisponible (n = 11). Nous avons exclu un patient qui avait 

présenté une myosite secondaire à une réaction du greffon contre l’hôte (GvH) après une allogreffe de 

cellules souches hématopoïétiques, un patient qui avait développé une myosite à la suite d’un traitement 

par inhibiteurs de check-point pour un mélanome et une patiente avec un syndrome des antisynthétases 

hospitalisée après une intoxication médicamenteuse volontaire (IMV). 

 

Figure 1 : Diagramme de flux 

GvH : réaction du greffon contre l’hôte ; HUS : Hôpitaux Universitaires de Strasbourg ; IMV : intoxication 

médicamenteuse volontaire 
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Au total, 38 patients atteints de myosite, représentant 48 séjours en réanimation (sept patients ont été 

hospitalisés deux fois en réanimation et un patient a dû être hospitalisé quatre fois), ont été inclus et 

comparés à un groupe témoin de 38 patients atteint de myosite n’ayant pas nécessité de prise en charge 

en réanimation pendant leur période de suivi (figure 1). Les caractéristiques des deux groupes sont 

présentées dans les tableaux 3 à 5. 

 

3.1 Facteurs de risque d’hospitalisation en réanimation  

Les caractéristiques démographiques n’étaient pas significativement différentes entre les deux groupes 

(tableau 3). Dans les deux groupes, les patients étaient majoritairement des femmes. Les patients 

hospitalisés en réanimation tendaient à être plus âgés (59,8 ans (+/- 15,43) contre 54,7 ans (+/-14,05), p 

= 0,12). Il n’y avait pas de patient pédiatrique. Le délai diagnostique n’était pas significativement 

différent entre les deux groupes. Les patients admis en réanimation et les patients témoins ont été suivis 

pendant une durée moyenne respective de 8,5 ans (+/- 10,6) et 9,1 ans (+/- 6,3) à partir du diagnostic. 

Les patients atteints de myosites hospitalisés en réanimation avaient davantage de comorbidités 

cardiovasculaires et/ou respiratoires que les patients atteints de myosites qui n’ont pas séjournés en 

réanimation. En particulier, un antécédent de maladie vasculaire (n = 6, 15,8% contre n = 1, 2,6%, p = 

0,048), d’accident vasculaire cérébral (n = 8, 21,1% contre n = 1, 2,6%, p = 0,01), d’insuffisance 

respiratoire chronique ou de BPCO (n = 8, 21,1% contre n = 1, 2,6%, p = 0,01) étaient plus fréquemment 

retrouvés dans le groupe des patients qui ont séjourné en réanimation. 

Les caractéristiques initiales de la myosite étaient aussi différentes entre les deux groupes (tableau 4). Il 

y avait davantage de myosites à anticorps anti-MDA-5 (n = 4, 10,5% contre n = 0, 0%, p = 0,04) et 

moins de myosites à anticorps anti-Mi-2 (n = 0, 0% contre n = 5, 13,2%, p = 0,02) et anti-Ku (n = 0, 0% 

contre n = 3, 7,9%, p = 0,08) en réanimation. L’atteinte cutanée était moins fréquente chez les patients 

hospitalisés en réanimation (n = 23, 60,5% contre n = 31, 81,6%, p = 0,04) avec moins de signes 

sclérodermiformes (n = 6, 15,8% contre n = 16, 42,1%, p = 0,01) et le taux de CPK au diagnostic était 

plus faible (taux médian 672,5 UI/L (IQ 152 – 2100,75) contre 2000 UI/L (400 – 4955), p = 0,04). Le 
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caractère paranéoplasique de la myosite ne ressortait pas comme facteur prédictif significatif d’une 

hospitalisation en réanimation (18,4% contre 7,9%, p = 0,17). 

 

 Patients  
hospitalisés  

en 
réanimation  

(n=38) 

Patients 
non 

hospitalisés  
en 

réanimation  
(n=38) 

 
p 

 
 

p multivarié 

Caractéristiques démographiques   
Sexe féminin - n (%)  26 (68,4) 29 (76,3) 0,44  
Age moyen des 1ers signes - 
années ± ET 

59,8 ±15,4 54,7 ±14,1 0,12  

Age moyen au diagnostic - années 
± ET 

59,6 ±14,9 54,8 ±13,0 0,15 0,81 

Délai médian 1ers signes - 
diagnostic - mois (IQ) 

6 (1-10) 4,5 (2-8,75) 0,80  

Durée moyenne de suivi - ans 
(ET) 

8,5 ± 10,6 9,1 ± 6,3 0,07  

Comorbidités   
IMC moyen au diagnostic - kg/m² 
± ET 

24,54 ±5,3 24,13 ±5,6 0,82  

Cardiovasculaires - n (%) 26 (68,4) 17 (44,7) 0,04 0,14 

- HTA - n (%) 20 (52,6) 13 (34,2) 0,11  
- MTEV - n (%) 12 (31,6) 5 (13,2) 0,05  
- Cardiopathie ischémique - n 

(%) 
9 (23,7) 4 (10,5) 0,13  

- Maladie vasculaire - n (%) 6 (15,8) 1 (2,6) 0,05  
- AVC - n (%) 8 (21,1) 1 (2,6) 0,01  

Diabète - n (%) 4 (10,5) 6 (15,8) 0,50  
Insuffisance respiratoire chronique 
ou BPCO - n (%) 

8 (21,1) 1 (2,6) 0,01 0,046 

Cirrhose - n (%) 2 (5,3) 0 (0) 0,15  
Insuffisance rénale chronique - n 
(%) 

3 (7,9) 1 (2,6) 0,30  

Cancer - n (%) 9 (23,7) 5 (13,2) 0,24  
- Cancer du sein ou 

gynécologique - n (%) 
3 (7,9) 0 (0) 0,08  

- Cancer du poumon - n (%) 3 (7,9) 1 (2,6) 0,30  
- Cancer digestif - n (%) 1 (2,6) 3 (7,9) 0,30  
- Tumeur cérébrale - n (%) 1 (2,6) 0 (0) 0,31  
- Hémopathie maligne - n (%) 1 (2,6) 1 (2,6) 1  

Tableau 3 : Caractéristiques des patients au diagnostic de la myosite 

AVC : accident vasculaire cérébral ; BPCO : bronchopneumopathie chronique obstructive ; ET : écart-type ; 

HTA : hypertension artérielle ; IMC ; indice de masse corporelle ; IQ : intervalle interquartile ; MTEV : 

maladie veineuse thromboembolique  
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 Patients  
hospitalisés  

en réanimation  
(n=38) 

Patients 
non hospitalisés  
en réanimation  

(n=38) 

 
p 

 
p  

multi- 
varié 

Types de myosite  
- DM - n (%) 12 (31,6) 12 (31,6) 1  
- Myosite de chevauchement - n 

(%) 
16 (42,1) 16 (42,1) 1  

- MNAI - n (%) 2 (5,3) 6 (15,7) 0,13  
- IBM - n (%) 1 (2,6) 0 (0) 0,31  
- Polymyosite et myosites 

inclassées - n (%) 
7 (18,4) 4 (10,5) 0,33  

Auto-anticorps - n (%) 17 (44,7) 26 (68,4)   
- Anti-ARNt-synthétase 1 
o Anti-Jo1 
o Anti-PL-7 
o Anti-PL-12 
o Anti-EJ 
o Non déterminé 

8 
5 
1 
0 
1 
1 

9 
7 
0 
1 
1 
0 

 
0,78 
0,53 
0,31 
0,31 
0,31 

 

- Anticorps des scléromyosites 
o Anti-PM-Scl 
o Anti-Ku 
o Anti-U1RNP 

 
4 
0 
0 

 
2 
3 
2 

 
0,40 
0,07 
0,15 

 

- Anticorps des DM 
o Anti-MDA-5 
o Anti-Mi-2 
o Anti-TIF1-gamma 
o Anti-SAE 

 
4 
0 
0 
1 

 
0 
5 
2 
0 

 
0,04 
0,02 
0,15 
0,31 

 
 

- Anti-SRP 1 3 0,30  
Myosite paranéoplasique - n (%) 7 (18,4) 3 (7,9) 0,17 0,53 
Atteintes d’organe  
Atteinte musculaire - n (%) 29 (76,3) 33 (86,8) 0,24  
- Taux de CPK médian au 

diagnostic - U/L (IQ) 
672.5 (152 – 2100,75) 2000 (400 – 4955) 0,04 0,21 

Pneumopathie interstitielle - n (%) 20 (52,6) 15 (39,5) 0,25  
Atteinte articulaire - n (%)  16 (42,1) 21 (55,3) 0,25  
Atteinte cutanée- n (%) 
- Eruption DM - n (%) 
- Mains de mécanicien - n (%) 
- Signes sclérodermiformes - n 

(%) 

23 (60,5) 
12 (31,6) 

2 (5,2) 
 

6 (15,8) 

31 (81,6) 
17 (44,7) 
6 (15,8) 

 
16 (42,1) 

0,04 
0,24 
0,13 

 
0,01 

 

 
 
 
 
 

Tableau 4 : Caractéristiques de la myosite au diagnostic 
1 : un patient avait des anticorps anti-PM-Scl et anti-EJ 

CPK : créatinine phosphokinase ; DM : dermatomyosite ; IBM : myosite à inclusions ; MNAI : myosite 

nécrosante auto-immune  
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Concernant le traitement de la myosite (tableau 5), nous avons constaté que les patients hospitalisés en 

réanimation étaient de manière générale moins traités, avant l’hospitalisation en réanimation et au cours 

de leur suivi. Le nombre de lignes thérapeutiques était plus faible (n = 1, IQ 1-3 contre n = 3, IQ 2-4, p 

= 0,0001) et il y avait moins de patients sous corticothérapie que dans le groupe contrôle (n = 28, 73,7% 

contre n = 38, 100%, p = 0,0007). On note également que huit patients (21,1%) n’ont reçu aucun 

traitement immunomodulateur ou immunosuppresseur avant leur admission en réanimation, alors que 

la totalité des patients témoins a reçu au moins une ligne thérapeutique. 

 

 Patients hospitalisés 
en réanimation 

(n=38) 

Patients 
non hospitalisés 
en réanimation 

(n=38) 

 
p 

 
p multivarié 

Lignes thérapeutiques  
Nombre médian de traitements 
reçus pendant le suivi - n (IQ) 

1 (1-3) 3 (2-4) 0,0001 0,002 

- CTC - n (%) 28 (73,7) 38 (100) 0,0007  
- MTX - n (%) 7 (18,4) 25 (65,8)  <0,00001  
- AZA - n (%) 9 (23,7) 10 (26,3) 0,79  
- Léflunomide - n (%) 0 (0) 4 (10,5) 0,04  
- MMF - n (%) 1 (2,6) 16 (15,79) <0,00001  
- CYC - n (%) 3 (7,9) 5 (13,2) 0,45  
- RTX - n (%) 2 (5,3) 10 (26,32) 0,01  
- Abatacept - n (%) 0 (0) 2 (5,26) 0,15  
- IgIV - n (%) 13 (34,2) 21 (55,3) 0,06  
- EP - n (%) 1 (2,6) 1 (2,6) 1  
- Anti-calcineurines - n (%) 1 (2,6) 0 (0) 0,31  
- Inhibiteurs de JAK - n (%) 0 (0) 1 (2,6) 0,31  

Tableau 5 : Traitements reçus pendant le suivi 

AZA : azathioprine ; CPK : créatinine phosphokinase ; CTC : corticoïdes ; CYC : cyclophosphamide ; DM : 

dermatomyosite ; EP : échanges plasmatiques ; IBM : myosite à inclusions ; IgIV : immunoglobulines 

polyvalentes intraveineuses ; JAK : janus kinase ; MMF : mycophénolate mofétil ; MNAI : myosite nécrosante 

auto-immune ; MTX : méthotrexate ; RTX : rituximab 

 

En analyse multivariée, seuls l’antécédent d’insuffisance respiratoire chronique et/ou de BPCO (p = 

0,046) et le nombre de lignes thérapeutiques (p = 0,002) sont significativement associés à une 

hospitalisation en réanimation.  



37 
 

 
 

3.2 Caractéristiques des hospitalisations en réanimation  

Les résultats sont présentés dans les tableaux 6 et 7. 

Parmi les patients de réanimation, 26 (68%) sont décédés : 19 (50%) au cours de leur séjour et 4 (10,5%, 

soit 21,1% des survivants) dans les 90 jours suivant leur sortie (délai médian entre la sortie de 

réanimation et le décès de 32 jours, avec des extrêmes de 1 à 831 jours). Les causes de décès étaient 

multifactorielles et souvent intriquées chez ces patients. Le décès faisait suite à une limitation ou un 

arrêt des thérapeutiques actives (n = 9, 47,4% des décès), un arrêt cardiorespiratoire non récupéré (n = 

6, 31,6%), un syndrome de détresse respiratoire aigu réfractaire (n = 5, 26,3%) ou une défaillance 

multiviscérale (n = 2, 10,5%).  

Au cours du suivi, 2 patients (5%) dans le groupe témoin sont décédés. Une patiente est décédée à cause 

d’une insuffisance respiratoire aiguë sur chronique sur une hypertension pulmonaire sévère et une 

pneumopathie interstitielle diffuse. La seconde patiente, en cours de chimiothérapie pour un 

adénocarcinome pancréatique métastatique, est décédée sur un œdème cérébral d’origine indéterminée. 

La mortalité des patients hospitalisés en réanimation et des patients survivants à la réanimation était 

supérieure à celle des patients non hospitalisés en réanimation (respectivement p < 0,001 et p = 0,001, 

figures 2 et 3). La mortalité des patients avec une myosite hospitalisés en réanimation était également 

supérieure à la mortalité globale des patients hospitalisés en réanimation médicale aux HUS (taux de 

décès 23,62% en 2019 soit p < 0,001). 
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Figure 2 : Courbe de Kaplan-Meier des patients hospitalisés en réanimation (courbe verte) et des patients non 

hospitalisés en réanimation (courbe orange), à partir du diagnostic de la myosite

Figure 3 : Courbe de Kaplan-Meier des patients sortis vivants de réanimation (courbe verte) et des patients non 

hospitalisés en réanimation (courbe orange), à partir du diagnostic de la myosite
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A l’admission en réanimation, la durée moyenne de l’évolution de la myosite était de 5,9 ans (+/- 8,7) 

sur l’ensemble des hospitalisations. Pour 14 patients (36,8%), soit 15 des séjours en réanimation 

(31,3%), le diagnostic de myosite avait été posé dans les trois mois précédant l’admission en 

réanimation. Quatre patients (10,5%), soit 5 hospitalisations (10,4%), ont été diagnostiqués pendant ou 

après la réanimation (entre 10 jours et 23 jours après l’admission en réanimation).  

A leur première admission en réanimation, 30 patients (78,9%) avaient déjà reçu au moins un traitement 

immunomodulateur ou immunosuppresseur pour leur myosite (depuis une durée médiane de 5,4 ans, 

avec extrêmes allant de quelques heures avant la réanimation à plus de 35 ans avant l’admission), en 

particulier 28 (73,7%) avaient déjà reçu des corticoïdes et 13 (34,2%) des IgIV. Parmi les 8 patients non 

traités à l’admission, 4 (10,5%) ont été diagnostiqués quelques jours avant l’admission en réanimation, 

3 (7,9%) ont été diagnostiqués lors du séjour en réanimation ou après la sortie et une patiente atteinte 

d’une myosite paranéoplasique initialement peu invalidante n’a été traitée que 6 mois après la 

réanimation. Deux patients initialement non traités ont dû être hospitalisés une seconde fois en 

réanimation. Lors de ce deuxième séjour, un patient était sous méthotrexate, le deuxième sous 

méthylprednisolone. Sur l’ensemble des 48 séjours en réanimation, 66,7% (n = 32) des séjours 

concernaient des patients ayant reçu au moins une ligne thérapeutique pour la myosite depuis une durée 

médiane de 8,4 ans (IQ 0,1 – 14). 

Les patients étaient admis le plus souvent pour une défaillance respiratoire (n = 36, 75,0%) et/ou 

hémodynamique (n = 25, 52,1%). Dans 50% des cas, les patients présentaient plusieurs défaillances 

d’organe. Le score IGS II moyen était à 53,5 (+/- 18,0). 

Les motifs d’admissions les plus fréquents étaient une infection (n = 18, 37,6%), une complication de 

la myosite (n = 12, 25,0%) ou une combinaison des deux (n = 9, 18,6%). L’infection était à point de 

départ respiratoire dans 85,2% des cas. L’exacerbation de la myosite était 1) respiratoire, sur une 

pneumopathie interstitielle rapidement progressive ou décompensée par une infection, 2) musculaire, à 

l’origine d’un épuisement respiratoire, de troubles de la déglutition ou d’une tétraparésie majeure, 3) 

cardiaque (myocardite). Neuf séjours (18,6%) étaient en rapport avec une cause autre qu’une infection 

ou qu’une décompensation de la myosite : 3 pour un œdème aigu pulmonaire décompensant une 
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cardiopathie sans rapport avec la myosite, 2 pour un arrêt cardiorespiratoire non attribué à la myosite, 1 

pour un choc cardiogénique sur une HTAP attribuée à un syndrome hépato-rénal compliquant une 

hépatite auto-immune associée à la myosite, 1 pour un syndrome pneumo-rénal sur une granulomatose 

avec polyangéite associée à la myosite, 1 pour une détresse respiratoire sur BPCO, et 1 pour des troubles 

de la conscience suite à une crise d’épilepsie sur hyponatrémie. 

La durée moyenne du séjour en réanimation a été de 17 jours (+/- 15,5, avec des extrêmes allant de 

moins de 24h à 70 jours). 

Le recours à une ventilation mécanique invasive a été nécessaire lors de 33 hospitalisations (68,8%). Il 

y a eu 8 échecs d’extubation (24,2% des intubations) et 6 patients (18,2%) ont dû être trachéotomisés 

en raison de difficultés de sevrage ventilatoire. La majorité des hospitalisations (n = 30, 62,5%) étaient 

caractérisées par l’utilisation d’amines vasopressives. Aucun patient n’a été placé sous oxygénation par 

membrane extracorporelle (ECMO). La défaillance rénale était moins fréquente (n = 17, 35,4%) mais 

nécessitait souvent une épuration extrarénale (n = 11, 64,7% des défaillances rénales).  

Dix-huit (85,7%) des 21 séjours en réanimation pour une exacerbation de la myosite ont été caractérisés 

par l’utilisation d’immunosuppresseurs ou d’immunomodulateurs. Le traitement était introduit en 

réanimation (n = 6, 33,3%), intensifié (n = 7, 38,9%), ou poursuivi à l’identique (n = 5, 27,8%). Il 

s’agissait la plupart du temps d’une association thérapeutique (nombre médian de molécules à 2 (IQ 1-

3)) qui comprenait systématiquement des corticoïdes (n = 18, 100%), sous forme de bolus de 

méthylprednisolone dans 55,6% des cas (n = 10) avec une dose médiane de 500 mg (IQ 250– 1000). 

Les patients chez qui le traitement de la myosite n’était pas majoré avaient une infection active à 

l’admission en réanimation. Les trois patients admis pour une poussée de myosite et une infection et qui 

n’avaient pas reçu de traitement immunosuppresseur sont décédés : une patiente hospitalisée pour choc 

septique compliqué d’un syndrome de défaillance multiviscérale, qui présentait également des signes 

musculaires et qui est décédée 5 jours après son admission, une patiente transférée en réanimation pour 

détresse respiratoire sur pneumocystose et probable atteinte pulmonaire interstitielle qui est également 

décédée 8 jours après son admission, et un patient qui a présenté une détresse respiratoire sur 
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pneumopathie infectieuse sur une fibrose pulmonaire et qui est décédé 77 jours après l’admission en 

réanimation,. 

Lors des vingt-sept séjours non attribués à une poussée de la maladie, les patients avaient le plus souvent 

un traitement immunomodulateur en cours (n = 17 séjours soit 14 patients). Ce traitement était suspendu 

(n = 10 avec 6 hospitalisations pour une infection grave, 3 arrêts cardiorespiratoires non récupérés 

survenus dans les 24h suivant l'admission et un patient en cours de chimiothérapie pour un lymphome), 

diminué (n = 3, suspension du méthotrexate ou  de l'azathioprine), poursuivi à l'identique (n = 3, par 20 

mg ou moins d'équivalent prednisone par jour en monothérapie), voire intensifié pour le patient 

présentant une poussée de sa granulomatose avec polyangéite. Pour quatre patients, soit 7 séjours en 

réanimation, le traitement de la myosite était arrêté depuis 12,75 ans en moyenne (extrêmes de 3 mois à 

34 ans). Les trois autres patients n’avaient jamais reçu de traitement immunosuppresseur avant la 

réanimation. 

 

3.3 Facteurs de risque de décès en réanimation 

Plusieurs facteurs de risque de décès en réanimation ont été identifiés (tableau 8). Les patients décédés 

en réanimation avaient un score IGS II plus élevé (p = 0,01). Les autres facteurs de risque retrouvés 

étaient la présence d’une pneumopathie interstitielle au diagnostic de la myosite (p = 0,04), d’anticorps 

anti-MDA-5 (p = 0,01), d’une défaillance rénale (p = 0,008) et la nécessité de recourir à une épuration 

extra-rénale (p = 0,01) au cours du séjour en réanimation. Au contraire, la présence d’anticorps anti-

PM-Scl était associée à un meilleur pronostic (p = 0,03). Il n’y avait pas de différence significative entre 

le sous-type de myosite selon les critères ACR/EULAR, le délai diagnostique, le motif d’admission, 

l’admission directe en réanimation ou non, le taux de lymphocytes à l’admission en réanimation et les 

traitements reçus avant ou pendant la réanimation. 
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 Hospitalisations en réanimation 
(n=48) 

Sexe féminin - n (%)  30 (62,5) 
Age moyen à l’admission en réanimation - ans ± ET 66,8 ± 12,6 
Délai médian diagnostic – réanimation - années (IQ) 1,95 (0,02 – 12,65) 
- Nombre de patients diagnostiqués pendant ou après la 

réanimation - n (%) 
4 (10,5) 

Durée moyenne d’hospitalisation en réanimation - jours ± ET  17,0 ±15,5 
Défaillances d’organe à l’admission 
Défaillance hémodynamique - n (%) 25 (52,1) 

Défaillance respiratoire - n (%) 36 (75,0) 
Défaillance neurologique - n (%) 18 (36,7) 
Nombre de défaillances d’organe 
- 0 - n (%) 
- 1 - n (%) 
- 2 - n (%) 
- 3 - n (%) 

 
1 (2,1) 

23 (47,9) 
16 (33,3) 
8 (16,7) 

IGS II moyen à l’admission ± ET 53,5 ±18,0 
Causes d’admission en réanimation 
- Myosite seule - n (%) 12 (25,0) 
- Infection seule - n (%) 18 (37,6) 
- Myosite + infection - n (%) 9 (18,6) 
- Toxicité des traitements - n (%) 1 (2,1) 
- Autres - n (%) 
o OAP - n (%) 
o ACR sur HTAP - n (%) 
o ACR sur ? - n (%) 
o Choc cardiogénique sur HTAP - n (%) 
o Syndrome pneumo-rénal sur GPA - n (%) 
o Détresse respiratoire sur épistaxis - n (%) 
o Crise d’épilepsie - n (%) 

9 (18,6) 
3 (0,06) 
1 (0,02) 
1 (0,02) 
1 (0,02) 
1 (0,02) 
1 (0,02) 
1 (0,02) 

Défaillances d’organes pendant le séjour  
Défaillance hémodynamique - n (%) 
- Nécessité de recourir à des amines vasopressives - n (%) 

30 (62,5) 
30 (62,5) 

Défaillance respiratoire - n (%) 
- Nécessité de recourir à une ventilation mécanique - n (%) 
- Echec d’extubation - n (%) 
- Trachéotomie - n (%) 

43 (89,6) 
33 (68,8) 
8 (16,7) 
6 (12,5) 

Défaillance rénale - n (%) 
- Nécessité de recourir à une épuration extrarénale - n (%) 

17 (35,4) 
11 (23,0) 

Nombre de défaillances d’organe  
- 0 - n (%) 
- 1 - n (%) 
- 2 - n (%) 
- 3 - n (%) 

 
2 (4,2) 

14 (29,2) 
19 (39,6) 
13 (27,1) 

Tableau 6 : Caractéristiques des séjours en réanimation 

ACR : arrêt cardiorespiratoire ; GPA : granulomatose avec polyangéite ; HTAP : hypertension pulmonaire ; 

IGS II : index de gravité simplifié II ; OAP : œdème aigu pulmonaire  
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 Hospitalisations en réanimation 
(n=48) 

Traitement immunomodulateur ou immunosuppresseur 
avant la première hospitalisation en réanimation – n (%) 

30 (78,9) 

- CTC - n (%) 28 (73,7) 
- MTX - n (%) 7 (18,4) 
- AZA - n (%) 9 (23,7) 
- MMF - n (%) 1 (2,6) 
- CYC - n (%) 3 (7,9) 
- RTX - n (%) 2 (5,3) 
- IgIV - n (%) 13 (34,2) 
- EP - n (%) 1 (2,6) 
- Anti-calcineurines - n (%) 1 (2,6) 

Traitement immunomodulateur ou immunosuppresseur en 
réanimation - n (%) 

28 (57,1) 

- CTC - n (%) 
o Bolus CTC IV - n (%)  
o Posologie médiane - mg (IQ) 

26 (54,1) 
17 (35,4) 

500 (80 – 1000) 
- IgIV - n (%) 8 (16,7) 
- CYC - n (%) 6 (12,5) 
- RTX - n (%) 4 (8,3) 
- EP - n (%) 4 (8,3) 
- Anti-calcineurines - n (%) 2 (4,2) 
- MTX - n (%) 1 (2,1) 
- Inhibiteurs de JAK - n (%) 1 (2,1) 

Tableau 7 : Traitements de la myosite en réanimation 

AZA : azathioprine ; CTC : corticoïdes ; CYC : cyclophosphamide ; EP : échanges plasmatiques ; IgIV : 

immunoglobulines polyvalentes intraveineuses ;JAK : janus kinase ; MMF : mycophénolate mofétil ; MTX : 

méthotrexate ;RTX : rituximab 
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 Décès en 
réanimation 

(n = 19) 

Hospitalisations 
en réanimation 

sans décès 
(n = 29) 

 
p 

Caractéristiques démographiques 
Sexe féminin – n (%) 14 (73,7) 16 (55,2) 0,19 
Age moyen en réanimation – ans ± ET 65,7 ± 13,4 67,6 ± 12,2 0,61 
Délai médian 1ers signes – diagnostic – mois (IQ) 4 (0,9-8,5) 6 (1,1 – 10) 0,82 
Nombre de diagnostic pendant ou après la 
réanimation - n (%) 

2 (10,5) 3 (10,3) 0,98 

Caractéristiques de la myosite 
Types de myosite 
- DM – n (%) 
- Myosite de chevauchement – n (%) 
- MNAI – n (%) 
- IBM – n (%) 
- PM et myosites inclassées – n (%) 

 
7 (36,8) 
9 (47,3) 

0 (0) 
0 (0) 

3 (15,8) 

 
9 (31,0) 

11 (38,0) 
2 (6,9) 
1 (3,5) 

6 (20,7) 

 
0,67 
0,52 
0,24 
0,41 
0,67 

Auto-anticorps 
- Anti-MDA-5 – n (%) 
- Anti-PM-Scl – n (%) 
- Anti-ARNt synthétase – n (%) 

 
4 (21,1) 

0 (0) 
4 (21,0) 

 
0 (0) 

6 (20,7) 
5 (17,2) 

 
0,01 
0,03 
0,74 

Myosites paranéoplasiques – n (%) 2 (10,5) 7 (24,1) 0,24 
Atteinte musculaire – n (%) 15 (78,9) 23 (79,3) 0,98 
Pneumopathie interstitielle – n (%) 13 (68,4) 11 (37,9) 0,04 
Atteinte articulaire – n (%) 8 (42,1) 14 (48,3) 0,67 
Atteinte cutanée – n (%) 13 (68,4) 15 (51,7) 0,25 
Caractéristiques du séjour en réanimation 
Admission directe en réanimation – n (%) 5 (26,3) 9 (31,0) 0,73 
Défaillances d’organe à l’admission 
- Hémodynamique – n (%) 
- Respiratoire – n (%) 
- Neurologique - n (%) 

 
12 (63,2) 
13 (68,4) 
6 (31,6) 

 
12 (41,4) 
22 (75,9) 
12 (41,4) 

 
0,14 
0,57 
0,49 

IGS II moyen à l’admission ± ET 62,5 ± 23,0 47,3 ± 10,5 0,01 
Causes d’admission en réanimation 
- Myosite seule – n (%) 
- Infection seule – n (%) 
- Myosite + infection – n (%) 
- Toxicité des traitements – n (%) 

 
6 (31,6) 
7 (36,8) 
3 (15,8) 

0 (0) 

 
6 (20,7) 

11 (37,9) 
6 (20,7) 
1 (3,4) 

 
0,40 
0,94 
0,67 
0,41 

Défaillances d’organe pendant le séjour 
- Hémodynamique – n (%) 
o Amines vasopressives – n (%) 

- Respiratoire – n (%) 
o Ventilation mécanique – n (%) 

- Rénale – n (%) 
o Epuration extrarénale – n (%) 

 
15 (78,9) 

15 
16 
16 
11 
8 

 
15 
15 
27 
17 
6 
3 

 
0,06 
0,06 
0,32 
0,06 

0,008 
0,01 

Taux médian lymphocytes à l’admission – G/L 
(IQ) 

0,89 (0,35 – 1,68) 0,96 (0,48 – 1,36) 0,33 

Nombre médian de lignes thérapeutiques avant la 
réanimation – n (IQ) 

1 (1-3) 1 (1-3) 0,84 

- Nombre médian de lignes thérapeutiques 
pendant la réanimation – n (IQ) 

0 (0 – 1,5) 1 (0-1) 0,80 

Tableau 8 : Comparaison des patients décédés en réanimation et des patients sortis vivants de réanimation 
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4. Discussion 

Ce travail est la première étude cas-témoins visant à déterminer les facteurs prédictifs d’une 

hospitalisation en réanimation. L’effectif est important au regard de la littérature, de la rareté de la 

maladie et tous les dossiers ont été revus de façon systématique. 

Nous montrons que le séjour en réanimation est associé à la présence de comorbidités (en particulier 

cardiovasculaires et respiratoires) mais aussi aux caractéristiques de la myosite (taux de CPK plus faible, 

présence d’anticorps anti-MDA-5). Un traitement de la myosite plus intensif, la présence d’anticorps 

anti-Mi-2 et des signes sclérodermiformes semblent être des facteurs protecteurs. Cette hospitalisation 

en réanimation est un facteur pronostic majeur, à l’origine d’une mortalité élevée (50%), supérieure à 

celle des autres patients atteints de myosite et aux autres patients de réanimation. Les facteurs de risque 

de décès en réanimation identifiés sont la présence d’une pneumopathie interstitielle au diagnostic de la 

myosite, d’anticorps anti-MDA-5 et la présence d’une défaillance rénale, notamment la nécessité de 

recourir à une épuration extra-rénale. De façon concordante avec le rôle protecteur de la présence de 

signes sclérodermiformes sur l’admission en réanimation, la présence des anticorps anti-PM-Scl est 

associée à un moindre risque de décès après l’admission en réanimation. 

Dans la littérature, la prévalence des motifs d’admission est comparable (52). La mortalité rapportée des 

myosites hospitalisées en réanimation est variable, de 33,3% dans la série de Sherer (54) à 79,4% dans 

l’étude de Peng (52). Notre série conforte la valeur pronostique de cet événement au cours des myosites 

et montre que la mortalité est supérieure au reste de la population hospitalisée en réanimation. On 

retrouve l’influence de la gravité à l’admission (52) et de la présence d’anticorps anti-MDA-5 (56) sur 

la mortalité en réanimation. En revanche, le poids des comorbidités et un traitement spécifique 

insuffisant comme facteurs de risque d’admission en réanimation et la présence d’une pneumopathie 

interstitielle au diagnostic et d’une défaillance rénale à l’admission comme facteurs de risque de décès 

en réanimation n’ont à notre connaissance pas été rapportés. La présence d’une insuffisance respiratoire 

aiguë à l’admission en réanimation (56) ou d’une lymphopénie (52) précédemment rapportés comme 

des facteurs de risque de décès en réanimation ne sont pas confirmés dans notre cohorte. L’effet 
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protecteur d’une admission directe en réanimation rapporté par Dumas (48) n’a pas non plus été retrouvé 

dans notre étude. 

Dans l’étude de Vuillard (56) qui s’intéresse aux patients hospitalisés en réanimation pour une 

insuffisance respiratoire aiguë faisant découvrir un syndrome des antisynthétases ou une 

dermatomyosite à anticorps anti-MDA-5, les patients décédés en réanimation étaient plus susceptibles 

d'avoir des lésions en verre dépoli et moins de condensations alvéolaires sur le scanner thoracique. Nous 

n'avons pas pu vérifier cette hypothèse en raison d'un manque de puissance et de données disponibles 

sur les imageries thoraciques réalisées. Des succès de transplantation pulmonaire chez des patients 

atteints de pneumopathie interstitielle diffuse rapidement progressive sur une dermatomyosite à 

anticorps anti-MDA-5 ont été rapportés (57–59). Dans notre étude, les quatre patients avec des anticorps 

anti-MDA-5 sont décédés avec un tableau de SDRA réfractaire, malgré plusieurs lignes de traitements 

immunosuppresseurs. Une seule patiente, jeune, sans comorbidité ni infection active, diagnostiquée 

avant la publication de ces données, semblait éligible à une transplantation.  

Notre travail comporte plusieurs limites. L’effectif modeste, lié au caractère monocentrique de l’étude, 

limite la puissance statistique. Il reste cependant important au regard de la rareté des myosites et des 

précédentes séries publiées. La recherche des anticorps spécifiques des myosites n’était pas disponible 

avant 2016 ce qui influence le classement des patients.  

En conclusion, cette première étude cas-témoins concernant les patients atteints de myosite hospitalisés 

en réanimation a permis de mettre en évidence que le séjour en réanimation est associé aux comorbidités 

du patient, mais aussi aux caractéristiques de la myosite (notamment aux dermatomyosites hypo-

myopathiques à anticorps anti-MDA5) et à son traitement (moindre utilisation des 

immunomodulateurs). Il s'agit généralement d'un évènement précoce, en rapport avec une exacerbation 

de la myosite et/ou une infection, qui est grevée d'une mortalité importante (50% de décès en 

réanimation). Ainsi, ces résultats incitent à traitement précoce et incisif des myosites (particulièrement 

en cas de dermatomyosites hypomyopathique à anti-MDA-5) associé un contrôle des comorbidités et 

une prévention des complications infectieuses. 
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RESUME 

Les myopathies idiopathiques inflammatoires sont des maladies auto-immunes systémiques rares, 
pouvant menacer le pronostic vital, en raison de la maladie en elle-même, des complications infectieuses 
ou des complications liées au traitement, et pouvant conduire le patient en réanimation. Les rares études 
qui s’intéressent aux patients atteints de myosite hospitalisés en réanimation sont uniquement 
descriptives et ne présentent que peu ou pas de données sur les caractéristiques des patients et de la 
myosite avant l’admission en réanimation. Notre objectif était donc de déterminer les facteurs associés 
à un séjour en réanimation, à décrire ces hospitalisations et à identifier les facteurs de risque de décès. 

Nous avons réalisé une étude cas-témoins rétrospective nichée dans une cohorte de patients suivis pour 
une myosite aux Hôpitaux Universitaires de Strasbourg (HUS). Les patients atteints d’une myosite et 
hospitalisés en réanimation aux HUS entre janvier 1992 et juin 2021 ont été comparés à des patients 
suivis pour une myosite mais jamais hospitalisés en réanimation. 

38 patients hospitalisés en réanimation, représentant 48 passages en réanimation, et 38 patients témoins 
ont été inclus. Les myosites de chevauchement, les dermatomyosites, les polymyosites, les myosites 
nécrosantes auto-immunes et les myosites à inclusions représentaient respectivement 42,1%, 31,6%, 
18,4%, 5,3% et 2,6% des patients hospitalisés en réanimation. Les patients étaient suivis pendant une 
durée moyenne de 8,5 ans (+/- 10,6) pour les patients hospitalisés en réanimation et 9,1 ans (+/- 6,3) 
pour ceux n’ayant jamais séjourné en réanimation. Les facteurs de risque d’hospitalisation en 
réanimation étaient la présence de comorbidités cardiovasculaires (p < 0,05) et respiratoires (p = 0,01), 
le diagnostic de dermatomyosite à anticorps anti-MDA-5 (p = 0,04), l’absence d’atteinte cutanée (p = 
0,04) notamment de signes sclérodermiformes (p = 0,01) au diagnostic et une prise en charge 
thérapeutique moins intensive (p = 0,0001). Les patients étaient le plus souvent hospitalisés en raison 
d’une défaillance respiratoire (75%). L’admission était attribuable à la myosite seule (25,0%), à une 
infection seule (37,6%) ou à la combinaison des deux (18,6%) et plus rarement à la toxicité des 
traitements (2,1%). La mortalité en réanimation était de 50%. Les facteurs associés à un décès en 
réanimation étaient la gravité du patient à l’admission en réanimation (p = 0,01), la présence d’une 
pneumopathie interstitielle liée à la myosite (p = 0,04) et d’anticorps anti-MDA-5 (p = 0,01) ainsi qu’une 
défaillance rénale au cours du séjour en réanimation (p = 0,008).  

Ainsi, l’identification de ces facteurs de risque au diagnostic et à l’admission en réanimation doit inciter 
le clinicien à débuter rapidement un traitement adapté, compte-tenu du pronostic sombre de ces patients. 
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