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RESUME 

Introduction. La dermatomyosite est une connectivite rare définie par une atteinte 

musculaire inflammatoire idiopathique, associée à des manifestations cutanées. Parmi les 
complications pulmonaires décrites les pneumopathies interstitielles sont une complication 
fr®quente, sôinscrivant parfois dans le cadre dôun syndrome des anti-synth®tases. Dôautres 

complications sont plus rarement rapportées comme le pneumomédiastin et le 
pneumothorax.  
Observation. Nous d®crivons, une observation de dermatomyosite, compliqu®e dôun 
pneumomédiastin avec dissection aérique sous-cutan®e massive suivi dôun pneumothorax, 

dont lô®volution a ®t® d®favorable. 
Conclusion. Cette observation décrit les particularités cliniques et aborde les hypothèses 
physiopathologiques du syndrome des anti-synthétases. 
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INTRODUCTION  

Nous rapportons ici un cas de dermatomyosite compliqu®e  dôune pneumopathie interstitielle, 

rentrant probablement dans le cadre dôun syndrome des anti-synth®tases. Lô®volution a ®t® 

marqu®e par la survenue dôun pneumom®diastin avec emphys¯me sous cutan® majeur et 

dôun pneumothorax r®cidivant. 

 

OBSERVATION  

Une patiente âgée de 25 ans, consulte au service de rhumatologie de notre hôpital en avril 

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®gative  est  retenu.  La  patiente  b®n®ficie  dôune corticoth®rapie ¨ la 

dose  de   20 mg/j.  
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ABSTRACT 

Introduction. Dermatomyositis  is  a  rare  idiopathic  inflammatory  disease  of  the  

muscles associated  with  dermatological  manifestation.  Among  the  known pulmonary  
complications, interstitial  pneumonia  occurs  relatively  often.  Sometime,  this  interstitial  
pneumonia  takes place  into  an  anti -synthetase  syndrome.  Other  complications  such as 

pneumo-mediastinum and pneumothorax are more rarely.  
Case  report.  We describe a case of dermatomyositis which was probably an anti-
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. 
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Au mois de juillet il apparaît des myalgies, une fatigabilité des 

ceintures musculaires  ainsi que des acroparesthésies,  un  

syndrome de  Raynaud,  des papules  de Gottron, et un érythème 

violacé palpébral en lunettes et péri-unguéal. Le bilan biologique 

met en évidence une élévation de la vitesse de sédimentation à 

50 millim¯tres ¨ la premi¯re heure. Les taux des enzymes 

musculaires sont normaux, le taux des lactate déshydrogénases 

sont à 1000 UI/ml (normale < 250 UI/ml).  

Le bilan immunologique révèle uniquement la présence 

dôanticorps antinucl®aires ¨ un titre de 1/40. Lôantig®n®mie et les 

sérologies à cytomégalovirus (CMV) sont positives.  

Les explorations fonctionnelles respiratoires mettent en évidence 

un syndrome restrictif  modéré et un abaissement du coefficient de 

transfert du monoxyde de carbone à 65% de la valeur théorique.  

La tomodensitométrie thoracique montre des opacités réticulo-

nodulaires périphériques bi-basales et des plages en verre dépoli 

(Fig.1).  

Le lavage broncho-alvéolaire met en évidence une alvéolite 

lymphocytaire avec recherches bactériologique, mycologique et 

virologique n®gatives. Lô®lectromyogramme (r®alis® sous 

corticothérapie) est normal. Les biopsies musculaires et cutanées 

concluent à une dermatomyosite. 

 

FIGURE 1. Scanner thoracique, coupe axiale : 
Epaississement des septa, images r®ticulo-nodulaires, 
images en verre d®poli. 

FIGURE 2. Scanner thoracique, coupe axiale : 

Pneumom®diastin. Images r®ticulo-nodulaires et plages 

en verre d®poli ¨ pr®dominance post®rieure et 

FIGURE 3. Scanner thoracique, coupe axiale : 

Pneumom®diastin. Images de condensation et rayons de 

miel ¨ pr®dominance post®rieure. 

FIGURE 4. Scanner thoracique, coupe axiale : Majoration 

du pneumom®diastin. Apparition dôun pneumothorax droit, 

dissection a®rique des tissus sous cutan®s et musculaire 

par un emphys¯me sous cutan® majeur. Condensation 

alv®olaire, rayons de miel et verre d®poli ¨ pr®dominance 

post®rieure. 

 La patiente est plac®e sous 1 mg/kg/j de prednisolone et 

ganciclovir pendant 3 semaines.  

Devant lôabsence dôam®lioration, 3 bolus de m®thylprednisolone, 

une première cure de cyclophosphamide puis une cure 

dôimmunoglobulines polyvalentes sont administr®es. 

Lô®volution est marqu®e par lôapparition dôun pneumom®diastin et 

une aggravation des images en rayon de miel, associés à des 

bronchectasies de traction et quelques kystes sous-pleuraux  (Fig. 

2 et 3), la patiente est alors adress®e au service de pneumologie. 

Secondairement apparaissent une aggravation du 

pneumomédiastin et un emphysème sous cutané majeur associés 

¨ un pneumothorax droit n®cessitant la mise en place dôun drain 

(Fig. 4 et 5).  Lô®volution est initialement favorable mais le 

pneumothorax droit et le pneumomédiastin récidivent début 

décembre. Une symphyse pleurale et des biopsies pulmonaires 

chirurgicales sont réalisées concluant à une pneumopathie 

interstitielle commune (UIP).  

Lô®volution est marqu®e par la persistance du pneumothorax et la 

survenue dôune pneumopathie nosocomiale ¨ staphylococcus 

aureus méthi-sensible compliqu®e dôun choc septique. La patiente 

b®n®ficie dôune r®animation invasive mais d®c¯de le 27 d®cembre 

2002. 
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Les anti-corps anti-JO1 étaient négatifs. Les autres anti-corps 

anti-synth®tase nôont pu °tre dos®s. 
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DISCUSSION  

Des crit¯res communs cernent une d®finition dôensemble des 

dermatomyosites (DMS) et des polymyosites (PMS) [1, 2]. Les 

critères cliniques sont un déficit musculaire bilatéral et 

symétrique des ceintures, accompagnés (DMS) ou non (PMS) de 

signes cutanés. Les manifestations cutanées classiquement 

décrites sont un érythème violacé péri-orbitaire en lunettes, et un 

érythème squameux douloureux de la sertissure des ongles ou de 

la face dôextension des articulations d®nomm® papule de Gottron.  

Lô®tude anatomopathologique met en ®vidence un aspect de 

nécrose des fibres musculaires avec des foyers de régénération, 

avec ou sans infiltrat inflammatoire et une atrophie 

périfasciculaire. Une élévation du taux sérique des enzymes 

musculaires est inconstamment retrouvée. Enfin à 

l'électromyogramme, il existe une triade caractéristique avec des 

potentiels d'unité motrice courts et polyphasiques, des 

fibrillations et des décharges répétées à haute fréquence.  

Dans notre observation, il existe dôautres manifestations 

cliniques, ®vocatrices dôun syndrome des anti-synthétases (SAS). 

Le SAS est d®fini par lôassociation dôune myosite inflammatoire, 

dôune pneumopathie interstitielle, dôanomalies cutan®es 

caractéristiques à type de « mains de mécanicien » (k®ratose 

fissuraire), dôun syndrome de Raynaud, dôune polyarthrite 

inflammatoire, et sur le plan biologique dôauto-anticorps 

antinucléaires appelés anti-synthétase (anti-JO1) [3]. Les anti -

JO1 sont présents dans 30 à 60% des cas. Si la sérologie anti-

JO1 est n®gative la recherche dôautres anticorps anti-synthétases 

doit être effectuée [4]. Il sôagit des anticorps anti-OJ (anti-

isoleucine-ARNt synthétase), anti-EJ (anti-glycyl-ARNt 

synthétase), anti-PL7 (anti-thréonyl-ARNt synthétase), anti-PL12 

(anti-alanine-ARNt synth®tase) et anti-KS (anti-asparaginyl-ARNt 

synthétase) [5].  

Cette recherche nôa pas pu °tre r®alis®e pour notre patiente. Les 

facteurs suspects dô°tre incrimin®s dans la gen¯se du SAS sont 

une dysr®gulation de lôimmunit® cellulaire et humorale avec 

des agents infectieux pathogènes 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 

populations (japonais) et dôhaplotypes HLA, plus fr®quemment 

atteints [5]. Enfin la responsabilité de micro -organismes infectieux 

pathogènes, notamment  des  virus  (cytomégaloirus,  

picornavirus, coxsackie, Epstein Barr virus) est suspectée [5, 6]. 

Dans notre observation,   une infection à  CMV  a été  authentifiée 

par la pr®sence de lôantig¯ne pp65 dans le s®rum de la patiente. 

Toutefois il est difficile de préciser si cette infection entre dans la 

genèse de la maladie systémique ou si sa présence est le fait 

dôune r®activation chez une patiente anciennement infect®e sous 

traitement corticoïde.  

 

CONCLUSION  

Parmi les complications pulmonaires des DMS, une pneumopathie 

interstitielle est rapportée dans 5 à 64% des cas. Cette 

complication est grave puisquôelle repr®sente lôune des premi¯res 

causes de mortalit® au cours des myosites. Elle peut sôinscrire 

dans le cadre dôun SAS (30 ¨ 60% des cas). Sa physiopathologie 

implique probablement des mécanismes immunologiques, 

génétiques et peut-être viraux.  
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FIGURE 5. Scanner thoracique, coupe sagittale : Majoration du 

pneumom®diastin. Apparition dôun pneumothorax droit, dissection 

a®rique des tissus sous cutan®s et musculaire par un 

emphys¯me sous cutan® majeur. Condensation alv®olaire, 

rayons de miel et verre d®poli ¨ pr®dominance post®rieure. 


