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Cas clinique

Pneumomeédiastin au cours d’une dermatomyosite
Pneumomediastinum in dermatomyositis

B. Godbert®, H. Nguyen Thi Dieu®, G. Vu Van®
2 Service de Pneumologie, Hopitaux de Brabois, Centre Hospitalier Universitaire de Nancy, France
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) Introduction. La dermatomyosite est une connectivite rare définie par une atteinte
Dermatomyosite musculaire inflammatoire idiopathique, associée a des manifestations cutanées. Parmi les
Anti-synthétases complications pulmonaires décrites les pneumopathies interstitielles sont une complication
Pneumopathie interstitielle fr®quent e, séinscrivant parfois-sdamnmsh@®tasesadr &0
Pneumomédiastin complications sont plus rarement rapportées comme le pneumomédiastin et le

pneumothorax.
Pneumothorax Observation. Nous d®crivons, une observation de der
pneumomédiastin avec dissection aérique sousc ut an®e massive suivi dou
dont | 6®volution a ®t ® d®f avorabl e.
Conclusion. Cette observation décrit les particularités cliniques et aborde les hypothéses
physiopathologiques du syndrome des anti-synthétases.
J Func Vent Pulm 2010,01(01):83-85.
ABSTRACT
Kewords Introduction.  Dermatomyositis is a rare idiopathic inflammatory disease of the
Dermatomyositis muscles associated with dermatological manifestation. Among the known pulmonary
Anti-synthetase complicat?ons, interstitial .pneumonia' occurs relatively often. Sometime, .thig interstitial
Intersitial . pneumonia takes place into an anti-synthetase syndrome. Other complications such as
nterstitia pr?eur.nonla pneumo-mediastinum and pneumothorax are more rarely.
Pneumomediastinum Case report. We describe a case of dermatomyositis which was probably an anti
Pneumothorax synthetase syndrome complicated by a pneumo-mediastinum, with a very extensive
subcutaneous emphysema and then a pneumothorax. The evolution of the disease was
unfavorable.
Conclusion. In this article we talk about the clinical particularity and the main
physiopathological hypothesis of anti-synthetase syndrome.
J Fran Viet Pneu 2010,01(01):71-76.
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Dr Benoit GODBERT INTRODUCTION
Service de Pneumologie Nous rapportons ici un cas de dermatomyosite co
Hopitaux de Brabois rentrant probablement dans |-y nctahd@tea sdedsu.n Lsdy@nvdorlc
Avenue de Bourgogne marqu®e par | a survenue doéun pneumom®diastin a
54511 Vandoeuvre-| -Nancy déun pneumothorax r®cidivant.
Tel : 03.83.15.33.86
Fax: 03.83.15.34.06 OBSERVATION
Adresse email : Une patiente agée de 25 ans, consulte au service de rhumatologie de notre hépital en avril
b.godbert@chu-nancy.fr 2002 pour des polyarthralgies touchant les articulations interphalangiennes des mains et les
grosses articulations. Le bilan immunologique initial est négatif et le diagnostic de
polyarthrite séro-n ® g at i v e est retenu. La patiente
Conflits d’'intéréts . alpseyde 20 mgl.
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Au mois de juillet il apparait des myalgies, une fatigabilité des La patiente est pl ac®e sous 1 mg |

ceintures musculaires  ainsi que des acroparesthésies, un ganciclovir pendant 3 semaines.

syndrome de Raynaud, des papules de Gottron, et un érytheme Devant | absence dodéam®lioration 3

violacé palpébral en lunettes et péri-unguéal. Le bilan biologique une premiére cure de cyclophosphamide puis une cure

met en évidence une élévation de la vitesse de sédimentation a d6i mmunogl obulines polyvalentes son:

50 millim tres : | a premi re heur e. Les t aux des enzymes R
L6®volution est marqu®e par | 6appar

musculaires sont normaux, le taux des lactate déshydrogénases
sont & 1000 Ul/ml (normale < 250 Ul/ml).

Le bilan immunologique révele uniqguement la présence

une aggravation des images en rayon de miel, associés a des
bronchectasies de traction et quelques kystes souspleuraux (Fig.

2et3), |l a patiente est alors adress®e
déanticorps antinucl ®aires ° un debdndafemdst Ja;ﬁpérgisserhﬁ Akt ia@g@aﬂ/ﬁi@ﬁ equet | e:
seérologies a cytomégalovirus (CMV) sont positives. pneumomédiastin et un emphyséme sous cutané majeur associés
Les explorations fonctionnelles respiratoires mettent en évidence un pneumothorax droit n®cessitant
un syndrome restrictif modéré et un abaissement du coefficient de (Flg. 4 et 5. L6®vol ution est initial emen
transfert du monoxyde de carbone a 65% de la valeur théorique. pneumothorax droit et le pneumomédiastin récidivent début
La tomodensitométrie thoracique montre des opacités réticulo- décembre. Une symphyse pleurale et des biopsies pulmonaires
nodulaires périphériques bi-basales et des plages en verre dépoli chirurgicales sont réalisées concluant & une pneumopathie
(Fig.1). interstitielle commune (UIP).
Le lavage broncho-alvéolaire met en évidence une alvéolite Lo®volution est marqu®e par la pers
lymphocytaire avec recherches bactériologique, mycologique et survenue doéune pneumopathie nosoco
virologique n®gatives. Lo®l ectIEURPENT & nleP ! § r ®AMP siegd U®g ydoun choc
corticothérapie) est normal. Les biopsies musculaires et cutanées b®n®ficie doune r®animation invasiyv
concluent & une dermatomyosite. 2002.
FIGURE 1. Scanner thoracique, FIGURE 3. Gxamner :thoracique; Col
Epai ssi ssement des saeaptda) aiirPeasg,a mo m&x ii acsutl ion . |l mages de <cond

i mages en verre d®poli

FIGURE 2. Scanner thoraci que,
Pneumom®di astin.-nbddalgaisr a ®t ¢
en verre d®pol i pr ®d o mi

Les anti-corps anti-JO1 étaient négatifs. Les autres anti-corps

ant-synt h®t ase ndont pu °tre
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des agents infectieux pathogénes notamment viraux [5, 6]. Parmi
les auto-anticorps, sont décrit les anticorps dirigés contre les
cellules endothéliales [7], des cytokératines, des intégrines ou
des métalloprotéases [8, 9].

Des arguments génétiques ont par ailleurs été avancés en raison

de la prévalence plus importante de la maladie dans certaines

popul ations (japonai s) et dohapl ot
atteints [5]. Enfin la responsabilité de micro -organismes infectieux
pathogenes, notamment des virus (cytomégaloirus,
picornavirus, coxsackie, Epstein Barr virus) est suspectée [5, 6].

Dans notre observation, une infectiona CMV a été authentifiée

par |l a pr®sence de | dantig ne pp65
Toutefois il est difficile de préciser si cette infection entre dans la

genese de la maladie systémique ou si sa présence est le fait
dbune r®activation chez wune patient

) ) _ traitement corticoide.
FIGURE 5. Scanner thoraci gue,Macjoourpaet isoangidtut al e

pneumom®di astin. Apparition déun pneumot horax droit, dissection
a®rique des tissus sous cutan®ONCEUSIONnuscul aire par un

emphys me sous cutan® majeur. pamid edmplidatiohsCplimoriited d8PDME, uheSpneumopathie

rayons de miel et verre d®poli " B4Rl dBi PgpBree ddhd $a®Babe db§ Ras. Cette
complication est grave puisqubdelle
causes de mortalit® au cours des n
DISCUSSION dans | e cadre ddébun SAS (30 ~ 60% de
Des <crit res communs <cernent u nigpliggep fpjokablament ndesy anecaryseegb liNENunglagigues,
dermatomyosites (DMS) et des polymyosites (PMS) [1, 2]. Les genétiques et peut-étre viraux.

criteres clinigues sont un déficit musculaire bilatéral et
symétrique des ceintures, accompagnés (DMS) ou non (PMS) de REFERENCES

signes cutanés. Les manifestations cutanées classiquement 1.Bohan A, Peter JB. PolymyMBgitis a
décrites sont un érythéme violacé péri-orbitaire en lunettes, et un JMed1l 9 7:5 2:9 2470.3
érytheme squameux douloureux de la sertissure des ongles ou de 2 Dalakas MC Hohlfeld R. Polymyosi

la face dbéextension des articulatiQhs,d®8 3pmeyrpapule de Gottron.
0®tude anatomopathologique met 3eMar®ei den de® Mu-ha cpdsepneeM, Rdantyr on PY,

nécrose des fibres musculaires avec des foyers de régénération, Interstitial lung diseases in pol
avec ou sans infiltrat inflammatoire et une atrophie Rev Med Interne2 0 0;1 22 -96.083
périfasciculaire. Une élévation du taux sérique des enzymes 4. Bergoin C, Bure M, Tavernier JY,
musculaires est inconstamment retrouvée. Enfin a Remyardin M, Wall ¢ aesrytndrBome- des
I'électromyogramme, il existe une triade caractéristique avec des synt h ®Rew Ma Respir2 0 0;21:9 347.1
potentiels d'unité motrice courts et polyphasiques, des 5.Marie |, Hatron PY, HacdpalstarE)] | &
fibrillations et des décharges répétées a haute fréquence. U, Devulder BvolPudmemtariynimol ymyo:
) der mat o myRheumatal 9 9;8 251-336_
Dans notre observation, il eX|séeI doau res Gmanlfb tatleon Lidsk
cliniques, ®v0catr|ces*ynthdtasesr(SAS)yndrodn?ef;naee anci’i rteetn g ’d'l s Ky
i i er s i isease:
Le SAS est d®f ini ar | 6associati | atoire,
° o par P néj,a?m%gm% e¥1 381 14118156
déune pneumopathie |nterst|t|e||e, omalles cutan® N
Cervera R, Ramire83ol @, JFera@ldez
caractéristiques a type de « mains de mécanicien » ( k ®r at o s e
Casadc?montA J, Gr au J M .Asherson
fissuraire), ddéun syndr ome de Raynaud, déune o %arthrl e
) : ] UT b aMeor que z A, Ang esoddRe.s to end
infl ammatoire, et sur | -anticonpd a n blprogl.qu doaut o .
tinucléaires appelés antisynthétase (anti-JO1) [3]. Les anti- ce S l der: maasanosat Pen to bnt
an S app 4 ) 2] Les ant- di se@rsMed 1991 30 2818.0
JO1 sont présents dans 30 & 60% des cas. Si la sérologie antt
JO1 est n®gative |l a rech mhetdsnse.';d8aFrJest an%lcorObaSaPr%th’ Tokuda M,
g & Yamado \Poshlnouchl T, Ueda Y

doit étre effectuée [4]. | | sbagit desOJ famit i cor g S

) ) . ) toakeratlne 19 fragment in pat
isoleucine-ARNt synthétase), anti-EJ (anti-glycyl-ARNt

der mat o myRheumatal 59 9,9 262827

synthétase), anti-PL7 (anti-thréonyl-ARNt synthétase), anti-PL12 o . )
anti-alanineeARNt sy nt h ®tKS Saet}aspardginybARNti 9.Fujita J, Takeuchi T Dobashi N.
( thét . y ¢ pardginy Takahara J. DADAM il®dn amft i dotddiy i n
synthétase) [5]. patient with pul monary fibros
Cette recherche ndéa pas pu °tre r @zlrina®e Mo Rhicum[Fst1r9eD;9p a8 #2eht e. Les
facteurs suspects doé°tre incrimin®s dans | a gen se du SAS sont

une dysr®gul ation de | i mmuni t® <cellulaire et humorale avec
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