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Définition des 
myopathies inflammatoires idiopathiques

v Douleurs musculaires, fatigabilité à l’effort, diminution de la force musculaire. 

v D’installation rapide ou progressive selon le type de myosites. 

v Déficit proximal (à la racine des membres) bilatéral et symétrique

v Force des mains ou poignets souvent conservée sauf dans myosites à inclusions. 
v Muscles axiaux du cou ou du dos affaiblis donc difficulté de passer de position  

couchée à assise. 
v Déglutition difficile par atteinte muscles de la gorge

v Anomalies à la biopsie musculaire : 
v Nécrose de fibres musculaires
v Infiltrats inflammatoires périvasculaires et interstitiels avec destruction des 

fibres. 

v Elévation des CK, (transaminases, LDH). 

v EMG : syndrome myogène



Définition des IIM

v 5 types : 
v Dermatomyosite (20%)
v Myopathie nécrosante à médiation immune (10%)
v Myosite à inclusions
v Myosite overlap (incluant le syndrome des anti-synthétases (SAS)) (60%)
v Polymyosite (10%)

v Atteintes cutanées : caractéristique dans les DM et SAS, Raynaud,…

v Atteintes pulmonaires : toux, essoufflement,…

v Atteintes cardiaques : plus fréquent dans les myopathies nécrosantes

v Atteintes articulaires : dans les SAS, certaines DM,…

v Cancers

v Chevauchement avec certaines connectivites. 
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Dermatomyosite
v Touche plus souvent les femmes

v Les enfants peuvent être atteints

v 70 % des patients ont un AC spécifique. 

v Clinique : 

v Lésions dermatologiques typiques
v Rash héliotrope
v Papules de Gottron : lésions érythémateuses à la surface des 

articulations

v Faiblesse musculaire prédominant au niveau des épaules. 
CK élevées. Biopsie : atrophie périfasciculaire. 
NB : certains patients ne présentent pas ou peu d’atteintes musculaires. CK normales, EMG 
normal, IRM normal, biopsie musculaire normale. 

v Risque de cancer associé chez personne plus âgée (dépend de 
l’AC) 



Myopathie nécrosante immuno-médiée

v Touche les patients de tout âge. 

v Atteinte purement musculaire, donc quasi pas d’autres atteintes extra-musculaires.  

v Faiblesse musculaire proximale. 

v CK +++

v Atrophie musculaire très sévère si pas de traitement.

v Biopsie musculaire : 
v Nécrose ou régénération
v Infiltrats lymphocytaires
v Pas d’atrophie périfasciculaire.  

v 2/3 des patients présentent des AC spécifiques. 



Myosite à inclusions

v Touche plus souvent les hommes (>< autres myosites)

v de plus de 50 ans (>< autres myosites)

v Faiblesse musculaire très lentement progressive (se développe sur des 
années >< autres myosites : semaines à mois) mais au final induit un déficit 
moteur très handicapant

v Atteinte asymétrique (>< autres myosites: symétrique)

v Touche plus particulièrement les quadriceps, les muscles qui servent à fermer 
la main et ceux de la déglutition. 

v Dysphagie pouvant mener à des « fausses routes » par inhalation.

v CK +++

v Résistance aux corticoïdes. 



Overlap myosites

v Associées à d’autres connectivites: sclérodermies,…. 

v Le plus représentatif : Syndrome des anti-synthétases : 

v Atteinte des muscles : myopathie inflammatoire, dépendant de l’AC. 
Faiblesse musculaire proximale, CK +++, EMG, biopsie avec atrophie périfasciculaire
v Atteinte des articulations  : arthrites , dépendant de l’AC
v Atteinte des poumons : maladie interstitielle , dépendant de l’AC
v Syndrome de Raynaud
v Fièvre
v Main de mécanicien. 
v Rash cutané (comme dans les DM)



Lancet 2018



Polymyosites

v Atteinte musculaire : 

Faiblesse musculaire proximale, CK +++, EMG, biopsie avec infiltrat inflammatoire

v Patients anciennement classés comme polymyosites sont actuellement classés 
dans un des 4 groupes précédents. 

v Diagnostic d’exclusion. 



Classification EULAR/ACR 2017

Lundberg. Ann Rheum Dis 2017 



et pourtant….

J Intern Med 2016 

=> l’orientation phénotypique est plus caractérisée par les auto=> l’orientation phénotypique est plus caractérisée par les auto--AC que par l’AC que par l’anapathanapath !!
C.Von Frenkell



Immunofluorescence

Aspect 

Titre

Dépistage

Cellules Hep 2 

Pas assez sensible Pas assez sensible pour la recherche de pour la recherche de certainscertains AcAc des myosites autodes myosites auto--immunes !! immunes !! 



ELISA

Antigène : 
. Naturel 
. Recombinant
. Synthétique



Immunodot

Qualitatif 

Antigène : 
. Naturel 
. Recombinant
. Synthétique



Anticorps des 
dermatomyosites

. Anti-Mi2

. Anti-MDA5

. Anti-TIF1gamma

. Anti-NXP2

. Anti-SAE



v Premier anticorps découvert : en 1976

v Mi-2 alpha (240 kd) et Mi-2 bêta (218 kd)

v 20-30 % des DM adultes; chez enfants : 4-10%.

v Clinique : 
• Atteinte cutanée +++ : papules de Gottron, rash héliotrope, …

« bosses » composées de calcium sous la peau 
au niveau des articulations, rougeurs et épaississement 

autour des ongles. 

Images Manuel MSD

Éruption violette autour des yeux, du nez et du menton 

Anti-Mi-2 AntiAnti--
MDA5MDA5

AntiAnti--
TIF1gTIF1g

AntiAnti--
NXP2NXP2 AntiAnti--SAESAE



v Clinique : 

Atteinte cutanée +++
Atteinte musculaire Faiblesse musculaire proximale 

modérée, malgré CK +++, à sévère
Atteinte pulmonaire Peu ou pas
Atteinte articulaire Peu ou pas
Cancer Non sauf Mi-2 bêta
Réponse au traitement Très bonne
Pronostic Bon

Anti-Mi-2 AntiAnti--
MDA5MDA5

AntiAnti--
TIF1gTIF1g

AntiAnti--
NXP2NXP2 AntiAnti--SAESAE



Sur Hep 2 : AC4 Sur Hep 2 : AC4 : Finement moucheté: Finement moucheté

Anti-Mi-2 AntiAnti--
MDA5MDA5

AntiAnti--
TIF1gTIF1g

AntiAnti--
NXP2NXP2 AntiAnti--SAESAE



= Melanoma differentiation associated gene-5 
= Anti-CADM-140 (clinically amyopathic dermatomyositis antibody)

v 10-48 % des DM dans population asiatique / 0-13 % dans population caucasienne
Cas de DM juvéniles (6%). 

v Clinique : 
• Ferritine > 1500 ng/ml : corrélation activité ILD, prédiction de décès
• Arthralgies et arthrites 
• Aphtose buccale récurrente
• Alopécie
• Fièvre

Atteinte cutanée +++ : ulcérations sévères, « inverse papules 
Gottron »

Atteinte musculaire Amyopathique (ADM) : atteinte 
musculaire non présente chez 65% des patients

Atteinte pulmonaire Atteinte interstitielle rapidement 
progressive chez 50 à 80% des patients. 

Atteinte articulaire Oui
Cancer Non
Réponse au traitement Mauvaise
Pronostic Mauvais

AntiAnti--MiMi--22 AntiAnti--
MDA5MDA5

AntiAnti--
TIF1gTIF1g

AntiAnti--
NXP2NXP2 AntiAnti--SAESAE



v Clinique : 
• Ferritine > 1500 ng/ml : corrélation activité ILD, prédiction de décès
• Aphtose buccale récurrente
• Alopécie
• Fièvre

AntiAnti--MiMi--22 AntiAnti--
MDA5MDA5

AntiAnti--
TIF1gTIF1g

AntiAnti--
NXP2NXP2 AntiAnti--SAESAE



Sur Hep 2 : Négatif la plupart du temps  

AC20 : Cytoplasmique finement moucheté AC20 : Cytoplasmique finement moucheté 

Palterer Clin Mol Allergy 2018

AntiAnti--MiMi--22 AntiAnti--
MDA5MDA5

AntiAnti--
TIF1gTIF1g

AntiAnti--
NXP2NXP2 AntiAnti--SAESAE



= Transcriptional Intermediary Factors-1 gamma
= Anti-p155
= TRIM 33

Anti-TIF-1 alpha (140 kd)  / Anti-TIF-1 bêta  (120 kd)
2/3 des patients gamma et alpha; 1/3 uniquement gamma
Association avec anti-Mi-2. 

v Myosites juvéniles : 20-30 % des enfants /  Adultes : 15-20 %

v Clinique : 

Atteinte cutanée +++ : rash héliotrope, papules Gottron;
lésions « rouge sur blanc » (hypopygmentées
et télangiectasiques) lésions type psoriasis,…

Atteinte musculaire Modérée à amyopathique
Atteinte pulmonaire Très peu
Cancer OUI : chez 60 % des adultes > 40 

ans : ovaires, poumons, seins, 
hémato,…

AntiAnti--MiMi--22 AntiAnti--
MDA5MDA5

AntiAnti--
TIF1gTIF1g

AntiAnti--
NXP2NXP2 AntiAnti--SAESAE



Fujimoto, Arthritis and Rheum 2012

Minoru Satoh Clinic Rev Allerg Immunol 2015

Provenance : Dia de C.Von Frenkell

AntiAnti--MiMi--22 AntiAnti--
MDA5MDA5

AntiAnti--
TIF1gTIF1g

AntiAnti--
NXP2NXP2 AntiAnti--SAESAE



Anti-TIF-1 gamma sur Hep-2

Sur Hep 2 : AC4 Sur Hep 2 : AC4 : Finement moucheté: Finement moucheté

AntiAnti--MiMi--22 AntiAnti--
MDA5MDA5

AntiAnti--
TIF1gTIF1g

AntiAnti--
NXP2NXP2 AntiAnti--SAESAE



= Anti-nuclear matrix protein 2

v 23-25 % des JDM, 1-17  % des DM

v Clinique : 
• DM Juvénile : 

• DM Adulte : 
Atteinte cutanée + : calcinose, œdèmes sous-cutanés
Atteinte musculaire Généralement sévère, proximale et distale

Atteinte pulmonaire Peu fréquente
Atteinte articulaire Peu fréquente
Cancer Probablement oui
Dysphagie Oui

Atteinte cutanée ++ : calcinose, rash héliotrope
Atteinte articulaire Oui

AntiAnti--MiMi--22 AntiAnti--
MDA5MDA5

AntiAnti--
TIF1gTIF1g

AntiAnti--
NXP2NXP2 AntiAnti--SAESAE



Calcinoses : dépôts calciques - cutanées 
- muscles
- tendons 

AntiAnti--MiMi--22 AntiAnti--
MDA5MDA5

AntiAnti--
TIF1gTIF1g

AntiAnti--
NXP2NXP2 AntiAnti--SAESAE



Sur Hep 2 : AC6 Sur Hep 2 : AC6 : Multiple : Multiple nuclearnuclear dots dots (colocalisation de NXP2 avec PML)

AC4 : Finement mouchetéAC4 : Finement moucheté

Palterer Clin Mol Allergy 2018

AntiAnti--MiMi--22 AntiAnti--
MDA5MDA5

AntiAnti--
TIF1gTIF1g

AntiAnti--
NXP2NXP2 AntiAnti--SAESAE



= Anti-Small ubiquitin-like modifier (SUMO) activating enzyme

v 2 sous-unités : SAE-1 (40 kd) et SAE-2 (90 kd)

v 6-8 % des DM

v Clinique : 

Atteinte cutanée ++ : érythème diffus
Atteinte musculaire Parfois sans atteinte musculaire au 

départ (CK normales)
Atteinte pulmonaire Peu fréquente
Atteinte articulaire Peu fréquente
Cancer Décrit
Dysphagie Oui
Fièvre Oui

AntiAnti--MiMi--22 AntiAnti--
MDA5MDA5

AntiAnti--
TIF1gTIF1g

AntiAnti--
NXP2NXP2 AntiAnti--SAESAE



Sur Hep 2 : AC4 Sur Hep 2 : AC4 : Finement moucheté (parfois gros : Finement moucheté (parfois gros 
grains)grains)

Palterer Clin Mol Allergy 2018

AntiAnti--MiMi--22 AntiAnti--
MDA5MDA5

AntiAnti--
TIF1gTIF1g

AntiAnti--
NXP2NXP2 AntiAnti--SAESAE



Anticorps du syndrome
des anti-synthétases

Betteridge. J Intern Med 2016 



= Anti-histidyl-ARNt-synthétase = Anti-PL (precipitating Line 1)

v Découvert en 1980

v Environ 15-25 % des polymyosites avec une spécificité de 100%. 

v Clinique : 
Atteinte cutanée Mains de mécanicien (25 % des patients)

Raynaud (45 % des patients)

Atteinte musculaire Myosite inflammatoire (90 % des patients)

Atteinte pulmonaire Pneumopathie interstitielle diffuse (65 
% des patients) 

Atteinte articulaire Arthrite non érosive (70 % des patients)

Cancer Non
Fièvre 25 % des patients
Pronostic Meilleur taux de survie que autres

anti-synthétases. 

AntiAnti--Jo1Jo1 AntiAnti--PL7PL7 AntiAnti--PL12PL12 AutresAutres



CasciolaCasciola--RosenRosen ArthritisArthritis ResearchResearch & & TherapyTherapy 2011 2011 1313:230:230

Dia de C.Von Frenkell

AntiAnti--Jo1Jo1 AntiAnti--PL7PL7 AntiAnti--
PL12PL12 AutresAutres



Sur Hep 2 : AC20 Sur Hep 2 : AC20 : Cytoplasmique finement moucheté: Cytoplasmique finement moucheté

!!!!!!   Demander les !!!!!!   Demander les AcAc par par immunodotimmunodot car IFI négative chez 50 % des patients.   !!!!!!car IFI négative chez 50 % des patients.   !!!!!!

AntiAnti--Jo1Jo1 AntiAnti--PL7PL7 AntiAnti--
PL12PL12 AutresAutres



= Anti-threonyl-ARNt-synthétase

v Environ 4-12 % des polymyosites avec une spécificité de 100%. 

v Clinique : 

Atteinte cutanée Mains de mécanicien (20 % des patients)

Raynaud (30 % des patients)

Atteinte musculaire Myosite inflammatoire (45 % des patients)

Atteinte pulmonaire Pneumopathie interstitielle diffuse 
(80 % des patients) 

Atteinte articulaire Arthrite non érosive (45 % des patients)

Cancer Non
Fièvre 40 % des patients

AntiAnti--Jo1Jo1 AntiAnti--PL7PL7 AntiAnti--
PL12PL12 AutresAutres



Sur Hep 2 : AC19 Sur Hep 2 : AC19 : Cytoplasmique finement moucheté dense: Cytoplasmique finement moucheté dense

!!!!!!   Demander les !!!!!!   Demander les AcAc par par immunodotimmunodot car IFI négative chez 50 % des patients.   !!!!!!car IFI négative chez 50 % des patients.   !!!!!!

AntiAnti--Jo1Jo1 AntiAnti--PL7PL7 AntiAnti--
PL12PL12 AutresAutres



= Anti-Alanine-ARNt-synthétase

v Environ 3 % des polymyosites avec une spécificité de 100%. 

v Clinique : 

Atteinte cutanée Mains de mécanicien (<10 % des patients)

Raynaud (50 % des patients)

Atteinte musculaire Myosite inflammatoire (40 % des patients)

Atteinte pulmonaire Pneumopathie interstitielle diffuse 
(90 % des patients) 

Atteinte articulaire Arthrite non érosive (45 % des patients)

Cancer Non
Fièvre 40 % des patients

AntiAnti--Jo1Jo1 AntiAnti--PL7PL7 AntiAnti--
PL12PL12 AutresAutres



Sur Hep 2 : AC19 Sur Hep 2 : AC19 : Cytoplasmique finement moucheté dense: Cytoplasmique finement moucheté dense

!!!!!!   Demander les !!!!!!   Demander les AcAc par par immunodotimmunodot car IFI négative chez 50 % des patients.   !!!!!!car IFI négative chez 50 % des patients.   !!!!!!

AntiAnti--Jo1Jo1 AntiAnti--PL7PL7 AntiAnti--
PL12PL12 AutresAutres



v Anti-OJ
= Anti-isoleucyl-ARNt-synthétase

v Anti-EJ
= Anti-Glycyl-ARNt-synthétase

v Anti-KS
= Anti-Asparaginyl-ARNt-synthétase

v Anti-Zo
= Anti-Phenylalanyl-ARNt-synthétase

v Anti-Ha
= Anti-Tyrosyl-ARNt-synthétase

Rencontrés très rarement dans les myosites (<2%). 

Palterer Clin Mol Allergy 2018

AntiAnti--Jo1Jo1 AntiAnti--PL7PL7 AntiAnti--
PL12PL12 AutresAutres



Autres anticorps des

overlap syndroms

Betteridge. J Intern Med 2016 



= Anti-polymyosite-sclérodermie
= 75 et 100 kd

v 50 à 70% des patients :  syndrome de chevauchement myosite-sclérodermie, 
4-12 % des patients : myosites ou sclérodermies isolées.

v AC anti-PM Scl 75 seuls : essentiellement symptômes de sclérodermies. . 
v AC anti-PM Scl 100 et 75 : atteinte musculaire plus importante, des ulcères 

digitaux, une ILD.  

Atteinte cutanée Mains de mécanicien
Raynaud
Calcinose
DM cutanée

Atteinte musculaire Oui
Atteinte pulmonaire Oui de bon pronostic
Atteinte articulaire Oui
Cancer Non

AntiAnti--
SSA52kdSSA52kdAntiAnti--KuKuAntiAnti--

PMSCl75PMSCl75
AntiAnti--

PMScl100PMScl100



Sur Hep 2 : AC8 Sur Hep 2 : AC8 : : NucléolaireNucléolaire homogènehomogène

AC8 : AC8 : NucléolaireNucléolaire homogène + homogène + 
AC4 : Finement AC4 : Finement moucheté ou moucheté ou 
AC1 : HomogèneAC1 : Homogène

AntiAnti--
SSA52kdSSA52kdAntiAnti--KuKuAntiAnti--

PMSCl75PMSCl75
AntiAnti--

PMScl100PMScl100



Anti-PMScl 75 sur Hep-2

Sur Hep 2 : Sur Hep 2 : 
AC8 AC8 : : NucléolaireNucléolaire homogène + homogène + 
AC4 : Finement mouchetéAC4 : Finement moucheté

AC4 : Finement mouchetéAC4 : Finement moucheté

Palterer Clin Mol Allergy 2018

AntiAnti--
SSA52kdSSA52kdAntiAnti--KuKuAntiAnti--

PMSCl75PMSCl75
AntiAnti--

PMScl100PMScl100



v Diverses connectivites : 

. Syndrome de chevauchement Polymyosite-Sclérodermie (9-19%)

. Myosites (1-7%) 

. plus rarement Sclérodermie, LED, Sjögren,… 

v Clinique: 

Atteinte cutanée Raynaud
Atteinte musculaire Oui sensible au traitement
Atteinte pulmonaire Oui, progressive, sévère, 

résistante aux traitements. 
Atteinte articulaire Oui
Cancer Non

AntiAnti--
SSA52kdSSA52kdAntiAnti--KuKuAntiAnti--

PMSCl75PMSCl75
AntiAnti--

PMScl100PMScl100



Sur Hep 2 : AC4 Sur Hep 2 : AC4 : Finement moucheté : Finement moucheté (mitoses cerclées)

AntiAnti--
SSA52kdSSA52kdAntiAnti--KuKuAntiAnti--

PMSCl75PMSCl75
AntiAnti--

PMScl100PMScl100



v TRIM 21

v Fréquemment avec anti-Jo-1 (56-72%), anti-MDA5, anti-SRP

v Si anti-Jo1 et anti-SSA52kd, plus de risque de mains de mécaniciens, de cancers et
moins bon pronostic que anti-Jo-1 seul.  

v Identifie patients avec ILD plus sévère. 

v Sur cellules Hep-2: négatif /  finement moucheté / cytoplasmique moucheté

Anti-Jo-1 et SSA 52kd

Palterer 2018 Clin Mol Allergy

AntiAnti--
SSA52kdSSA52kdAntiAnti--KuKuAntiAnti--

PMSCl75PMSCl75
AntiAnti--

PMScl100PMScl100



Anticorps des myosites
nécrosantes immuno-médiées

Betteridge J Intern Med 2016



= Anti-3- hydroxy-3- methylglutaryl-coenzyme A reductase

v Dans 50 % des polymyosites / myopathies nécrosantes. 

v Statines chez 40-60 % des patients. 

v Clinique : 

Atteinte cutanée rare
Atteinte musculaire Myalgie, faiblesse musculaire proximale

Myosite nécrosante : CK +++
Atteinte pulmonaire Non
Atteinte articulaire Non
Cancer Oui, risque augmenté
Myocardite Non

AntiAnti--SRPSRPAntiAnti--
HMGCoAHMGCoA



v Hep 2: 

Image Cytoplasmique  : Image Cytoplasmique  : pas sur toutes les lames et chez une minorité des patients

v Rein Foie Estomac de rongeur : 

ScatteredScattered cytoplasmiccytoplasmic stainingstaining
of of hepatocyteshepatocytes aroundaround liverliver
lobuleslobules

Palterer Clin Mol Allergy 2018

AntiAnti--SRPSRPAntiAnti--
HMGCoAHMGCoA



= Anti-Signal Recognition Particule (fragment 54)

v 4-8 % des polymyosites (avec une spécificité de 90%) / myopathies nécrosantes 
(plus fréquent chez asiatiques et les africains). 
v Clinique : 
Atteinte cutanée rare
Atteinte musculaire Myalgie, faiblesse musculaire proximale, 

rapidement progressive :
Myosite nécrosante : CK +++ (corrélé au 
titre d’AC anti-SRP)

Atteinte pulmonaire Pneumopathie interstitielle diffuse 
rapportée (13-22 %)

Cancer Non
Dysphagie Oui
Myocardite Oui
Traitement Peu sensible
Pronostic Mauvais

AntiAnti--SRPSRPAntiAnti--
HMGCoAHMGCoA



v Hep 2: 

AC19 : Cytoplasmique finement moucheté denseAC19 : Cytoplasmique finement moucheté dense

Si image typique : 91 % (30/33) sont des myosites auto-immunes
Si IFI négative, seuls 22 % (6/27) ont une myosite auto-immune
Bossuyt Ann Rheum Dis 2014

AntiAnti--SRPSRPAntiAnti--
HMGCoAHMGCoA



v Rein Foie Estomac de rongeur : ( ¹ Jo1, PL7, PL12) Palterer Clin Mol Allergy 2018

CytoplamicCytoplamic stainingstaining of of 
GastricGastric chiefchief cellscells

CytoplamicCytoplamic stainingstaining of of 
hepatocyteshepatocytes

Picard.  Immunol Res 2016

AntiAnti--SRPSRPAntiAnti--
HMGCoAHMGCoA



Anticorps des 

myosites à inclusions



Anti-cN1A
= Anti-Cytosolic 5’ Nucleotidase 1A
= Anti-Mup 44 

v 30-60 % des IBM. 
Spécificité : 65-85% en effet on le retrouve dans d’autres myosites (5-10% des PM 

et 15-20% des DM) mais aussi dans des connectivites : Sjögren (12%), 
Lupus (10%),… 

v Clinique : 
Atteinte cutanée Peu à pas
Atteinte musculaire Faiblesse musculaire asymétrique, 

sous-type plus sévère rapidement 
progressive :
CK modérément élevées le plus 
souvent (<1000 U/ml)

Atteinte pulmonaire Non
Cancer Non
Dysphagie Oui
Traitement Peu sensible



MERCI POUR VOTRE ATTENTION !


