SAVOIR ET COMPRENDRE

FICHE TECHNIQUE

Polymyosite
oure

La nouvelle classification des myopathies inflammatoires, selon
Troyanov et coll. (2005), isole la “polymyosite pure”. Elle se distingue
de la classique “polymyosite” par I'absence de manifestations
extramusculaires, de cancers et d’autoanticorps spécifiques des
myosites. Cette révision de la classification s’est accompagnée

d’une baisse de la prévalence estimée de la polymyosite pure, qui
représenterait 10% seulement des myosites. D’origine encore inconnue,
elle traduit une lyse des fibres musculaires par action cytotoxique directe
des lymphocytes T CD8+ autoréactifs. Lassociation de la polymyosite
avec certains genes (HLA DRB1*0301, HLA-DRB1*03, DQA1*05 et
DQB1*02) suggeére I'existence de facteurs génétiques prédisposants.
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SIGNES PENSER EXAMENS
OU SYMPTOMES A RECHERCHER COMPLEMENTAIRES
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* Autoanticorps anti-signal recognition particle
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Polymyosite pure

ORIENTATIONS THERAPEUTHIQUES

Arrét de I’alimentation orale Alimentation entérale / parentérale, gastrostomie

Traitement médicamenteux Corticoides ou autres immunosuppresseurs
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La polymyosite a été décrite
pour la premiére fois en 1887.

Sa forme “pure”, selon la

classification de Troyanov et
coll., représenterait 1 myosite

sur dix. Elle peut toucher
les adultes de tout age
et atteint les deux sexes,
avec une prédominance
féminine (2 femmes

pour 1 homme).

La polymyosite pure épargne

les enfants.

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.

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

Dermatomyosite pure
Fiche Technique Savoir et Comprendre,
AFM, 2010

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

Myosite a inclusions sporadique
Fiche Technique Savoir et Comprendre,
AFM, 2010
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Polymyosite pure

La polymyosite pure, en bref

Le tableau clinique

D’installation le plus souvent lente et progres-
sive, en quelques semaines ou mois, la poly-
myosite se manifeste par une faiblesse des
muscles proximaux parfois accompagnée de
myalgies.

Des troubles de la déglutition sont possibles,
par atteinte des muscles striés de I'cesophage,
de la bouche et du pharynx. De méme, peu-
vent apparaitre des troubles respiratoires, pri-
mitifs (muscles respiratoires) ou secondaires
(fausses routes). Ces localisations aggravent
le pronostic.

La progression de la maladie s’avéere tres
variable d’un patient a I'autre, rendant difficile
tout pronostic clinique ou fonctionnel.

Le traitement

En premiere intention, le traitement fait appel
aux corticoides a fortes doses. Un patient sur
cing est réfractaire a la premiére corticothé-
rapie. Les autres sont corticosensibles mais
rechutent lors de la réduction des doses.

i

Coupe de muscle de polymyosite
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Classification des principales myosites idiopathiques

Hoogendijk et coll. (2003)

Troyanov et coll. (2005)

Dermatomyosite Dermatomyosite pure

Myopathie nécrosante a médiation immunitaire

Myosite de chevauchement
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