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LA DERMATOMYOSITE HYPOMYOPATHIQUE PARANEOPLASIQUE
A PROPOS D’UN CAS

Wafaa Kameli ,Najib Taleb, Amine Rahou, Mohamed.seddik Hamdaoui;
Souhila Aribi,Fatima Ayad ; Mohamed Belhadj, Malika Bachaoui
Service de médecine interne EHU Oran

Observation

Patient B .Mohamed hospitalise en medecine interne
EHU d’Oran ,75 ans ,diabétique type 2 , hypertendu
et aux antécedents chirurgicaux de deux neoplasies;
un adénocarcinome du rectum et un adénocarcinome
a cellules claires du rein gauche, traitees
chirurgicalement avec un bilan d’extension négatif.

Cliniquement , il présente depuis 9 mois un rash
typique fait d’un erytheme facial diffus , et du
decollete en V, un cedeme palpébral inférieur , un
signe de Gottron a la face dorsale des
métacarpophalangiennes et un signe de la manucure
des deux mains. Il n’y avait pas de deficit musculaire
,ni de myalgies .

Les CPK etaient a 3 fois la normale , les FAN ,anti
Mi2 et anti Sn/RNP positifs avec un syndrome
myogene aux 4 membres a 'ENMG. Le diagnostic de
dermatomyosite hypomyopathique a ete retenu.

Dans le cadre de la recherche d’une tumeur
associée, le bilan etait complete par : les marqueurs
tumoraux ACE, AFP ,CA 19:9 , PSA ,FSP,
nasofibroscopie , TDM thoraco- abdomino pelvienne;
qui étaient sans anomalies.

Un TEP scan a objectivé deux adenopathies
meédiastinales hyperméetaboliques, dont |’examen
anatomopathologique a conclut a une localisation
métastatique ganglionnaire d’un carcinome renal a
cellules claires.

Résultat et discussion

Le patient a recu de ’hydroxycholoroquine sans ameélioration clinique ;
Puis oriente en oncologie pour prise en charge de sa neoplasie ou il a éte
mis sous sunitinib avec une corticothérapie per os a raison de 0.5 mg/kg

l’évolution fut marque par une nette amelioration sur le plan
dermatologique avec une regression totales de [’ensemble des lésions

Dans cette entité, le traitement repose en grande partie sur
l’experience clinique ,des etudes rétrospectives, des series de cas,
Il n’y a pas de therapie approuve apart les stéroides topique et oraux
qui ne sont pas recommandés pour une utilisation a long terme

Pour les Immunosuppresseurs :

Ils ne peuvent étre utilises que lorsque l’atteinte musculaire est evidente
Ou aux cas réfractaires ou dans les atteintes systemiques severes en
particulier pulmonaire (Methotrexate , MMf,cyclosporine.)

Le pronostiic dépend de nombreux facteurs y compris la réponce au
traitement , [’age de debut , la présence d’une atteinte pulmonaire “la
PID “ ou [’association a une tumeur maligne

Conclusion
Malgreé la rarete de la dermatomyosite hypomyopathique, il est important
de la reconnaitre pour un suivi de pres afin de depister un developpement

d’une maladie musculaire patente, d’une tumeur malighe ou d’une
pneumopathie infiltrante diffuse qui sont frequemment associés a cette
entite parfois plus severe que la dermatomyosite classique ; et pour
permettre un traitement precoce.

Cutaneous and muscular manifestations of
the idiopathic inflammatory dermatomyopathies

Amyopathic DM Polymyositis/
(DM sine myositis) inclusion
body myositis

Hypomyopathic DM

l Classic DM :
~—___ Muscle involvement :
B
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Clinically
amyopathic DM

Source: Goldsmith LA, Katz SI, Gilchrest BA, Paller AS, Leffell D), WoIff K: Fitzpatrick's Dermatology
in General Medicine, 8th Edition: www.accessmedicine.com
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