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La main des dermatomyosites

RESUME: La dermatomyosite (DM) est une myopathie auto-immune rare au cours de laquelle les
signes cutanés sont fréquents. Les mains sont fréquemment atteintes: I’examen clinique doit étre
minutieux. Une photosensibilité est souvent présente.

Il existe des lésions cutanées dites “spécifiques”, c’est-a-dire dans lesquelles une dermite de jonction
est présente a ’examen histologique: papules de Gottron, érythéme en bandes. Ces lésions prédo-
minent sur la face dorsale des doigts et de la main, en regard des articulations.

Les lésions nécrotiques doivent impérativement faire rechercher un cancer sous-jacent. Les lésions
vasculaires sont trés évocatrices de DM, notamment I’érythéme périunguéal avec hyperkératose.
Les “mains de mécanicien”, avec hyperkératose fissuraire des doigts, s’observent surtout dans le
syndrome des anti-synthétases. Le phénotype anti-MDAS5 est particulier, avec une prédominance de
Iésions palmaires et nécrotiques.
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myopathie inflammatoire auto-

immune rare touchant tous les
groupes ethniques. L'incidence est d’en-
viron 5 & 10 nouveaux cas/million d’habi-
tantschezl’adulte[1]. Les femmes sont plus
fréquemment atteintes que les hommes.

I a dermatomyosite (DM) est une

La DM peut survenir a tout 4ge mais il
existe 2 pics de fréquence: 40-60 ans chez
I’adulte, 5-14 ans chez ’enfant (derma-
tomyosite juvénile). Elle est caractérisée
par une atteinte musculaire proximale,
au cours de laquelle le malade présente
un déficit moteur d’apparition plus ou
moins rapide. Environ 20 % des DM
sont associées a un cancer sous-jacent
(DM paranéoplasique).

1l existe des formes amyopathiques (ou
hypomyopathiques), dans lesquelles
I’atteinte musculaire est minime, voire
absente. Ce sont essentiellement ces
formes que les dermatologues sont ame-
nés a voir en premier. En effet, lorsqu’il
yauneatteinte musculaire, le diagnostic
est généralement facile. En ’absence de
myosite, une DM débutante peut parfois
étre plus difficile a évoquer.

L’atteinte des mains est trés fréquente
et généralement trés évocatrice du dia-
gnostic, d’ott 'importance d’un examen
clinique complet et minutieux.

Les lésions cutanées de la DM sont
généralement classées en 3 groupes: les
lésions dites “spécifiques”, les lésions
vasculaires et, enfin, les 1ésions non spé-
cifiques, non vasculaires.

B Lésions spécifiques

Le terme “spécifique” signifie qu'une
dermite dejonction est mise en évidence
al’histologie de la lésion en question. Il
ne signifie pas que la 1ésion est spéci-
fique de la DM: en effet, I’histologie est
semblable a celle du lupus érythémateux
cutané.

Une photosensibilité est fréquente dans
la DM, les mains sont donc volontiers
atteintes. Les 1ésions prédominent net-
tement sur la face dorsale des mains. I
existe un érytheme du dos des mains, se
prolongeant parfois lelong de la face dor-
sale des doigts, donnant un aspect dit “en
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Fig. 1: Erythéme en bandes du dos des mains.

Fig. 2: Papules de Gottron en regard des articulations.

bandes” (fig. 1). Les papules de Gottron,
papules érythémateuses, voire violacées,
sont plus infiltrées, arrondies, avec un
aspect nacré. Elles sont présentes sur
les zones articulaires (métacarpo-pha-
langiennes [MCP], interphalangiennes
proximales [IPP], parfois distales [IPD])
en respectant les zones interarticulaires
(fig. 2). Cette particularité permet de les

Fig. 3: Lésions nécrotiques périunguéales lors
d’'une DM paranéoplasique.

différencier deslésions delupus, ces der-
niéres atteignant au contraire les zones
interarticulaires.

Les lésions vésiculeuses et bulleuses
sont beaucoup plus rares dans la DM.
Elles se localisent également sur le dos
des mains. Elles sont secondaires a dif-
férents mécanismes: dermite de jonction
sévere avec décollement épidermique,
cedéme sous-épidermique avec dépots
demucine dans le derme superficiel [2].

Les lésions nécrotiques sont moins fré-
quentes (fig. 3). Cependant, elles doivent
attirer ’attention du clinicien. En effet,
la présence de nécrose est fréquemment
associée a un cancer sous-jacent. Dans
une étude de 4 séries de la littérature
de 101 malades au total (36 avec can-
cer sous-jacent et 65 sans cancer), une
nécrose cutanée était présente dans
21/36 cas avec cancer versus 5/65 cas
sans cancer [3]. La nécrose avait une
spécificité de 92,3 % pour un cancer
sous-jacent.

Les diagnostics différentiels sont peu
nombreux. Le lupus érythémateux
cutané respecte les zones articulaires et
atteint les zones interarticulaires, ren-
dant le diagnostic différentiel aisé. Dans
notre expérience, devant deslésions des
mains débutantes, isolées, évocatrices

de DM, le diagnostic d’eczéma chro-
nique des mains est fréquemment, a tort,
porté. Devant des lésions papuleuses de
la face dorsale des doigts, plusieurs dia-
gnostics peuvent étre évoqués: verrues,
lichen plan, sarcoidose, erythema eleva-
tum diutinum [4].

H Lésions vasculaires

L’atteinte de la sertissure de I’ongle,
trés fréquente, témoigne de 1’atteinte
vasculaire lors de la DM. Il s’agit d’'un
érythéme périunguéal, douloureux a la
pression (signe de la manucure), avec
un épaississement de la cuticule (fig. 4).
Des mégacapillaires sont fréquemment
visibles a I’eil nu a ’examen clinique
(fig. 5). Il ne faut pas les confondre
avec des hémorragies périunguéales,

Fig. 5: Mégacapillaires visibles a l'ceil nu.
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I’examen capillaroscopique pourra
en revanche les différencier. Chez les
malades a phototype foncé, le diagnos-
tic est parfois difficile, I’érytheéme péri-
unguéal pouvant étre confondu avec une
pigmentation physiologique.

Des lésions digitales de vasculite
peuvent s’observer dans les DM para-
néoplasiques ou associées a une autre
connectivite [5]. Les nécroses digitales
s’observent essentiellement dans les
formes paranéoplasiques ou dans la
forme avec anticorps anti-MDAS5.

Les ulceres digitaux peuvent étre secon-
daires a une nécrose digitale, a une
calcinose sous-cutanée ulcérée, a une
vasculite ou bien parfois a une papule
de Gottron ulcérée.

Un phénomene de Raynaud est présent
dans environ 10 a 15 % des DM. 1l s’agit
d’un acrosyndrome paroxystique au
froid, avec une vasoconstriction distale
brutale, responsable de “doigts blancs”
(phase syncopale), parfois suivi d’une
phase asphyxique (bleue) puis hyper-
hémique par vasodilatation tardive
(rouge). Il est généralement moins sévere
que dans la sclérodermie systémique.

Lésions non spécifiques,
non vasculaires

Les calcinoses sous-cutanées sont obser-
vées essentiellement chez I’enfant lors
d’uneDM juvénile [6]. Elles sont souvent
séveres avec un retentissement fonction-
nelimportant. Elles sont plus fréquentes
en cas de positivité des anticorps anti-
NXP2 [7]. Elles atteignent plus sou-
vent les extrémités. Elles se présentent
comme des nodules sous-cutanés durs a
la palpation. Le diagnostic est clinique.
La radiographie des mains permet de
confirmer le diagnostic en cas de doute.
Ces calcinoses peuvent parfois s’ulcérer,
il s’écoule alors un liquide de consis-
tance crayeuse. L'évolution peut étre
chronique, avec de véritables ulcéres.
Le traitement est difficile.

Les panniculites lors de la DM se mani-
festent essentiellement au niveau des
zones adipeuses du corps. L'atteinte des
mains n’a jamais été décrite.

Le prurit est fréquent lors de la DM mais,
dans notre expérience, il prédomine net-
tement sur le cuir chevelu, le tronc et la
racine des membres.

B Capillaroscopie

L’examen capillaroscopique n’est pas
obligatoire pour retenir le diagnostic de
DM. Cependant,lamaladie peut se mani-
fester par un phénomeéne de Raynaud
initial, ott une capillaroscopie sera indi-
quée. Une microangiopathie organique
est présente dans 63,6-88,9 % des cas[8].
Elle est définie par la présence de plages
avasculaires (densité capillaire < 2/mm)
et/ou de mégacapillaires (fig. 6). Dansles
autres cas, il existe une microangiopa-
thie non spécifique (microhémorragies,
rares dystrophies sans autres anomalies)
ou une capillaroscopie normale.

Fig. 6: Capillaroscopie: paysage sclérodermique lors
d'une DM.

Syndrome
des anti-synthétases

Le syndrome des anti-synthétases est
un phénotype particulier de DM. 1l est
caractérisé par une atteinte musculaire
discrete, un phénomeéne de Raynaud
avec troubles trophiques, une atteinte
pulmonaire interstitielle, des arthral-
gies et de la fievre [9]. Dans 15-20 %

Fig. 7: Mains de mécanicien (collection Pr C. Frances).

des cas, des anticorps anti-synthétases
sont mis en évidence, les plus fréquents
étant les anticorps anti-Jo1, puis les
anti-PL7 et anti-PL12 [10]. Ces formes
cliniques répondent souvent moins
bien au traitement.

Les mains de ces malades ont un aspect
tres particulier (“mecanic hands”).
11 existe une hyperkératose fissuraire
parfois douloureuse des mains, don-
nant 'impression que le malade a un
métier manuel (fig. 7). Cependant, il
existe des particularités permettant de
les différencier d’une simple hyper-
kératose d’origine traumatique. Les
lésions prédominent sur les 3 premiers
doigts, notamment surles faces latérales
(médiale pour le pouce, latérale pour
I'index et le majeur).

Cet aspect clinique peut parfois s’obser-
ver dans certaines DM qui ne s’integrent
pas dans un syndrome des anti-synthé-
tases, dont les formes amyopathiques.

Un phénotype particulier:
la DM associée aux anticorps
anti-MDAS5

Les anticorps anti-MDAS5 (Melanoma
differentiation-associated gene 5)
sont connus depuis plusieurs années.
Lorsqu’ils sont présents dans un contexte
de DM, la présentation clinique est dif-
férente de la DM classique. L'atteinte
musculaire est discréte. L'atteinte pul-
monaire fait toute la gravité de la mala-
die, le pronostic étant trés sombre [11].
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Fig. 8: DM anti-MDADb avec lésions palmaires (collection Pr C. Francés).

Les ulcérations cutanées sont fréquentes
(OR:18,3) de méme que lanécrose cuta-
née [12]. Les mains ont un aspect remar-
quable de par 'atteinte palmaire qui est
nettement prédominante a I’atteinte dor-
sale. Les lésions sont maculo-papuleuses
sur la face palmaire des MCP ou des IPP
et IPD, avec une surface érythémateuse,
hyperkératosique (fig. 8). Elles sont
dénommeées “papules de Gottron inver-
sées” dans la littérature. Les papules de
Gottron, qu’elles soient situées surla face
palmaire ou dorsale, sont fréquemment
ulcérées dans ce phénotype de DM. A
I’examen histologique, il existe des
dépots de mucine ainsi qu'une vasculo-
pathie inflammatoire mononuclée et/ou
thrombosante avec dermite de jonction
minime, voire absente.

B Atteinte extracutanée

En dehors de I’atteinte cutanée, ’'examen
physique des mains lors d’'une DM est
généralement pauvre.

L’atteinte musculaire de la DM étant
proximale, un déficit moteur de la main
est trés rare mais possible. Il n’est cepen-
dantjamais isolé: une atteinte distale est
toujours associée a une atteinte proxi-
male, généralement sévere. Il faudra
éliminer une polyneuropathie associée.

L’atteinte articulaire de la DM est pré-
sente dans 25 a 50 % des cas. Elle touche
plus souvent les grosses articulations,
la main est donc atteinte dans un petit
nombre de cas. Il s’agit de polyarthral-
gies la plupart du temps, bilatérales et
symétriques. L'atteinte articulaire est
exceptionnellement destructrice.

0 Traitement

Dans tous les cas, une photoprotection
estindispensable afin d’éviter des pous-
sées induites par I’exposition solaire.

En cas d’atteinte musculaire nécessitant
un traitement immunosuppresseur, ’at-
teinte cutanée ne pose généralement pas
de probléme thérapeutique. En effet, le
traitement de fond de ’atteinte muscu-
laire est suffisant dans bon nombre de
cas. Les dermocorticoides peuvent étre
utilisés pour les 1ésions persistantes,
mais jamais au long cours.

Les dermatomyosites amyopathiques
ontune prise en charge totalement diffé-
rente et souvent plus délicate. Une corti-
cothérapie générale n’est jamais justifiée
devant ’absence d’atteinte musculaire.
Le traitement topique repose sur les
dermocorticoides (activité forte sur
le corps, modérée sur le visage). Leur

utilisation doit étre la plus courte pos-
sible, surtout sur le visage, afin d’éviter
les effets indésirables (atrophie cutanée,
télangiectasies).

A visée d’épargne cortisonique, le tacro-
limus topique a 0,1 % est une bonne
alternative dans notre expérience (hors
AMM). Le traitement systémique de
1%¢ intention repose sur ’hydroxychlo-
roquine & 400 mg/j. En cas d’échec, il
est nécessaire de s’assurer de la bonne
observance de ce traitement. Un dosage
sanguin peut confirmer une mauvaise
observance. En traitement de 2° ligne,
un traitement par méthotrexate ou dap-
sone peut étre proposé. Dans notre expé-
rience, nous prescrivons le méthotrexate
par voie injectable (meilleure tolérance
digestive et meilleure efficacité que la
voie orale) a 0,3 mg/kg/semaine, sur-
toutlorsqu’il existe une discrete atteinte
musculaire (myalgies sans réel déficit
moteur) ne nécessitant pas un traitement
agressif. Les immunoglobulines intravei-
neuses sont dans notre expérience trés
efficaces sur’atteinte cutanée. Leur prix
restreint leur utilisation, elles doivent
donc étre réservées en cas d’échec du
méthotrexate.

Les lésions cutanées de DM évoluent
vers des lésions cicatricielles, parfois
atrophiques. L'érytheme, les squames et
I’cedéme disparaissent, mais il persiste
un aspect blanchétre, parfois des télan-
giectasies. Ces lésions ne sont pas actives
et ne justifient pas un traitement: il faut
veiller a ne pas les traiter abusivement.
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