SAVOIR ET COMPRENDRE

FICHE TECHNIQUE

Myosite a
inclusions
sporadique

Selon les séries, la myosite a inclusions sporadique représente 15 a 30%
des myopathies inflammatoires. C’est la plus fréquente des myosites
apres I'age de 50 ans. Dans la population générale, sa prévalence

ne dépasse pas 10 cas par million d’habitants (4,9 a 9,3 selon les pays).
Elle atteint les deux sexes, avec une prédominance masculine (trois
hommes pour une femme).

La myosite a inclusions sporadique débute toujours apres I'age de

30 ans. Son installation est insidieuse, sur plusieurs mois. Elle se
manifeste par un déficit moteur bilatéral mais asymétrique, avec une
composante distale. Latteinte sélective de certains muscles (quadriceps,
fléchisseurs des doigts et des poignets) est évocatrice. La biopsie
musculaire confirme le diagnostic. Des troubles de la déglutition sont
également possibles. Lévolution habituelle se fait vers I'aggravation,
lente et progressive. A ce jour, aucun traitement n’a montré une efficacité
constante et durable.
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Décrite pour la premiére

fois en 1971, la myosite a
inclusions était jusque la
souvent considérée comme
une polymyosite. Elle s’en
distingue pourtant sur le plan
clinique et histologique, mais
aussi thérapeutique du fait de
sa résistance habituelle a la
corticothérapie et aux immuno-
suppresseurs. |l existe par
ailleurs une forme héréditaire,
exceptionnelle, de myopathie
a inclusions a transmission
autosomique, dominante

ou récessive.

Sites Internet AFM
www.afm-telethon.org

Rubrique “Médiatheque” : publications
médico-scientifiques de I'AFM, rédigées
et validées par une équipe de rédacteurs
spécialisés (PDF téléchargeables).

www.myobase.org

Base documentaire sur les maladies
neuromusculaires et le handicap moteur
éditée par le service documentation de I’AFM.

EN savolr +

Avancées médico-scientifiques
neuromusculaires

Fiche Technique Savoir et Comprendre,
AFM, 2010

Principales maladies neuromusculaires.
Fiche Technique Savoir et Comprendre,
AFM, 2010

Myobank : une banque de tissus pour la
recherche

Fiche Technique Savoir et Comprendre,
AFM, 2009

Myosites idiopathiques
Fiche Technique Savoir et Comprendre, AFM,
2010

Polymyosite pure
Fiche Technique Savoir et Comprendre,
AFM, 2010

Dermatomyosite pure
Fiche Technique Savoir et Comprendre,
AFM, 2010

Myosite de chevauchement
Fiche Technique Savoir et Comprendre,
AFM, 2010

Myosite a inclusions sporadique

La myosite a inclusions sporadique,

en bref

De probables facteurs génétiques

[’association fréquente de la myosite a inclu-
sions sporadique avec certains genes (HLA
DRB1*0301, HLA-B8-DR3), et son incidence
moindre dans les populations non cauca-
siennes, suggeérent I'existence d’un terrain
génétique prédisposant.

Physiopathologie : deux hypothéses
non exclusives

Les anomalies histologiques typiques de la
myosite a inclusions plaident en faveur de
la contribution d’'un mécanisme dysimmuni-
taire a sa physiopathologie. Néanmoins, rien
ne prouve qu'il soit primitif. Pour expliquer la
maladie, deux hypothéses majeures coexis-
tent :

e Soit il s’agit d’'une maladie auto-immune
primitive, dont le facteur déclenchant reste
inconnu. Dans les muscles, l'infiltrat inflam-
matoire entraine, dans un second temps, I'ac-
cumulation de protéines caractéristiques de la
dégénérescence. La fréquence de différents

haplotypes HLA et I'association, non rare, de
la myosite a inclusions a d’autres maladies
auto-immunes appuient cette hypothese.

e Soit il s’agit d’'une maladie initialement
dégénérative, au facteur déclenchant encore
inconnu. L'accumulation des protéines de la
dégénérescence induit une réponse immu-
nitaire secondaire, cytotoxique vis-a-vis des
fibres musculaires qui les présentent. C’est
pourquoi la maladie résisterait aux traitements
immunNosuppresseurs.

Ces deux hypotheses ne s’excluent pas
nécessairement. Elles pourraient étre intri-
quées et survenir a différents stades de la
maladie.

Un traitement sur mesure

Aucun immunosuppresseur ou immunNomo-
dulateur n’a fait la preuve de son efficacité
dans la myopathie a inclusions. L'approche
thérapeutique doit donc étre adaptée au cas
par cas, en fonction notamment des comor-
bidités et du souhait des patients, apres leur
information éclairée.

Atteinte musculaire - Les tests cliniques

¢ Psoas et quadriceps

Demander au patient, assis sur une chaise, de se relever puis de se rasseoir et noter le nombre de

cycles obtenus / minute

e Marche
Chronométrer le temps mis pour parcourir 10 métres et noter si le patient utilise des aides (canne,
déambulateur...)

¢ Force des épaules (épreuve de Barré)

Maintien de la position bras tendu en avant (maximum : 2 min 30)

¢ Force de préhension des mains (grip test)

Demander au patient de serrer une poignée ergométrique (valeur en newton-metre)

¢ Musculature axiale

Chronométrer le temps mis pour passer du décubitus dorsal a la position assise (avec ou sans

I’aide des bras)

Association Frangaise contre les Myopathies
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