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RESUME

La dermatomyosite juvénile est une myopathie auto-immune rare. Nous
rapportons le cas d’'un garcon de 11 ans présentant depuis 7 ans des
papules prurigineuses devenues généralisées, associées a une faiblesse
musculaire proximale, des arthralgies et une fiévre intermittente. L'examen
retrouvait un cedéme périorbitaire hyperpigmenté, des papules de Gottron,
des papulonodules calcifiés et une atrophie cutanée diffuse avec faciés
sclérodermiforme. Les enzymes musculaires étaient élevées et I'histologie
montrait des dépdts calciques. L'évolution sous prednisone était favorable. Ce
cas illustre une forme sévére et retardée.

ABSTRACT

Juvenile dermatomyositis is a rare autoimmune myopathy. We report
the case of an 11-year-old boy with a 7-year history of pruritic papules
that became generalized, associated with proximal muscle weakness,
arthralgia, and intermittent fever. Examination showed periorbital edema with
hyperpigmentation, Gottron’s papules, calcified papulonodules, and diffuse
cutaneous atrophy with a sclerodermiform aged appearance. Muscle enzymes
were elevated, and histology revealed calcium deposits. Clinical outcome
under prednisone was favorable. This case highlights a severe, long-standing
presentation.
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Introduction

La dermatomyosite juvénile est une myopathie
inflammatoire idiopathique rare, caractérisée par une
atteinte musculaire proximale et des manifestations
cutanées spécifiques. Les criteres EULAR/ACR ont
permis d’améliorer sa classification et son diagnostic
[1]. Elle appartient au groupe des myopathies
inflammatoires idiopathiques (Mll) et se caractérise
par une faiblesse des muscles proximaux et une
éruption cutanée caractéristique. Malgré cela, des
retards diagnostiques persistent, notamment en
Afrique subsaharienne ou les données restent
limitées [2] [3]. Nous rapportons le cas d’'un gargon
camerounais de 11 ans présentant une forme évoluée
de la maladie. L'objectif est d’illustrer les difficultés
diagnostiques dans notre contexte et de souligner
I'importance d’une reconnaissance précoce pour une
prise en charge adaptée.

Présentation du cas

Il s’agissait d’'un garcon de 11 ans qui avait été
amené en consultation dermatologique par sa mére
pour une éruption cutanée évoluant depuis 7 ans.
Lanamnése avait retrouvé un prurit d’installation
progressive non insomniant sans prédominance
horaire, d’'intensité modéré, localisé surles avant-bras
et les coudes associé a des papules érythémateuses
et squameuses. Une automédication a base de
pharmacopée traditionnelle avait été administrée
sans amélioration, puisil y’a eu une généralisation des
papules au niveau du tronc, des genoux et des fesses
motivant plusieurs consultations et traitements non
documentés. Il y’a 2 ans la maman a noté 'adjonction
d’une faiblesse des muscles proximaux des membres
supérieurs, une hyperpigmentation périorbitaire, des
douleurs articulaires et une fieévre intermittente. Ses
antécédents étaient sans particularités.

L'examen physique a révélé un enfant avec un
état général altéré, émaci¢ (IMC 16,8 kg/m2).
L'examen dermatologique retrouvait un cedeme et
une hyperpigmentation périorbitaire bilatéraux, des
Iésions papulonoduleuses calcifiées sur le visage,
le tronc et les coudes. On retrouvait par ailleurs
des placards maculeux érythemato-sqaumeux par
endroits et érosivo-crouteux a d’autres a limites
floues sur la région péri- auriculaire, le tronc et les
fesses. Des plaques papuleuses hyperpigmentées
et kératosiques confluentes par endroit et isolés
a d’autres disséminés sur le tronc. Des papules
érythémato-kératosiques en regard des articulations
meétacarpo-phalangiennes et inter phalangiennes
proximales et des coudes (papules de Gottron). Il n’y
avait pas d’atteinte des muqueuses ni des phanéres.
On retrouvait par ailleurs une atrophie cutanée et
sous-cutanée diffuse et un aspect sclérodermiforme
du visage donnant un faciés de vieux.

L'examen  musculo-squelettique  révélait une
faiblesse des ceintures pelvienne et scapulaire avec
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des signes du foulard et tabouret présents. Le reste
des systémes étaient normaux.

Figure 1 : Papules de Gottron.

Figure 2 : Placard érythemato-sqaumeux par endroits et
érosivo-crouteux

Figure 3 - 4 : plaques érythémato-papuleuses hyperpigmentées
érosives et kératosiques

Figure 5 : hyperpigmentation et cedéme périorbitaire
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Le bilan biologique montrait une élévation des
enzymes musculaires (CPK 108 U/L ; LDH 209
U/L), avec une numération formule sanguine et une
fonction rénale normales.

L'examen histopathologique d’'un nodule a révélé
d'importants dépdts calciques dans le derme

confirmant le diagnostic de calcinose cutanée.

Figure 6-7 : dépdts de calcium dermique a 'examen
histopathologique

La recherche des anticorps spécifiques de la myosite
(anti-SM, anti-PL7, anti-EJ, anti-Ol, anti-Mi2) et des
anticorps associés aux myosites (anti-Ku, anti-Pm
Scl) était négative de méme que celle des anticorps
antinucléaires.

L'IRM musculaire, TEMG et la biopsie musculaire
n‘ont pas été réalisés en raison de contraintes
d’accessibilité et de codt.

Le diagnostic de dermatomyosite juvénile probable a
été retenu selon les critéres de Peter et Bohan. Un
traitement par prednisone (1 mg/kg/j) soit 40 mg/ jour
avec les mesures adjuvantes : oméprazole 20 mg/
jour, calcium 500 mg+ vitamine D3 400 Ul / jour, une
supplémentation en potassium a été instauré, avec
une amélioration clinique a 4 semaines, marquée par
une régression du déficit musculaire et des Iésions
inflammatoires.

Discussion

La dermatomyosite juvénile (DMJ) est sous
diagnostiqué dansles paysenvoie de développement.
Cela est di en partie au défi diagnostic posé par la
méconnaissance de la maladie par les médecins
généralistes et la difficulté d’accés au dermatologue.
Le diagnostic repose sur les criteres de Peter et
Bohan établis en 1975 [4] . Les critéres de Peter et
Bohan, longtemps utilisés, présentent des limites
importantes, notamment leur faible spécificité et
labsence d’intégration des données modernes
(imagerie, immunologie), exposant a des erreurs de
classification [5]. Les criteres EULAR/ACR offrent
une approche plus robuste, avec une meilleure
performance diagnostique basée sur un score
probabiliste intégrant des variables cliniques et
biologiques accessibles [6]. En I'absence de biopsie
musculaire, un diagnostic définitif de myopathie
inflammatoire idiopathique peut étre posé si le score
total est = 7,5. Notre patient avait un score de 11,8

[7].
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La calcification est une complication bien connue de
la DMJ. Il s’agit de dépbts de calcium insolubles dans
les tissus cutanés et sous-cutanés qui se présentent
sous formes de nodules irréguliers fermes ou durs
comme de la pierre. lls siégent sur les coudes,
les genoux, les fesses et les épaules. Les lésions
peuvent s’ulcérer et s’infecter. La calcinose est une
conséquence de linflammation prolongée et se
développe 2 a 3 ans apreés le début de la maladie et
survient dans 30% des cas de DMJ [8] Toutefois, sa
présence, y compris au niveau facial, suggére une
forme particuliérement évoluée, soulignant les limites
du systéme de soins en matiére de prise en charge
précoce.

Sur le plan biologique, I'élévation des enzymes
musculaires soutenait I'atteinte musculaire, bien que
leur variabilité, notamment en cas de calcinose, limite
leur valeur isolée [9]. Dans certains cas, la créatinine
kinase (CK) peut étre normale ce qui n’exclut pas le
diagnostic. Une étude sud-africaine a révélé que les
enzymes musculaires, en particulier la CK, étaient
significativement plus faibles chez les enfants atteints
de calcinose que chez ceux sans calcification [3].

Les anticorps permettent une approche sérologique
complémentaire. Il existe des anticorps spécifiques
des myosites (ASM) et les anticorps associés aux
myosites (AAM). Il existe une forte association entre
un auto-anticorps spécifiques et un phénotype la
maladie et son évolution. Les ASM ne sont observées
gu’au cours des myosites idiopathiques acquises et
sont présents dans 30 a 58 % des cas [10]. Des ASM
sont retrouvés chez environ 20 % des malades avec
dermatomyosite [11] . L'anticorps anti-MI-2 est le
premier anticorps a avoir été associé spécifiquement
a la dermatomyosite. Il est observé chez 4 a 6 % des
malades avec une MAI [9]et chez environ 10 a 20
% des dermatomyosites [12]. Les anticorps anti-Mi-2
sont retrouvés dans des pourcentages similaires
chez les patients atteints de DMJ dans le monde
entier [13]. L'absence d’auto-anticorps spécifiques
ou associés aux myosites dans ce cas rappelle que
leur négativité n’exclut pas le diagnostic et peut
compliquer la stratification pronostique, en particulier
dans les formes anciennes.

Sur le plan thérapeutique, la corticothérapie
systémique constitue le traitement de premiere
ligne, comme illustré par I'amélioration initiale
sous prednisone chez notre patient. Néanmoins,
les recommandations actuelles préconisent une
stratégie d’épargne cortisonique précoce, reposant
notamment sur le méthotrexate, afin de réduire la
morbidité liée aux corticoides et de mieux contréler
'activité de la maladie. D’autres options, telles que
les immunoglobulines intraveineuses, les inhibiteurs
de la calcineurine ou les biothérapies, peuvent étre
envisagées dans les formes séveres ou réfractaires
[2]. Labsence de ces alternatives dans notre contexte
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limite les possibilités de prise en charge optimale et
pourrait favoriser I'évolution vers des complications
comme la calcinose.

Ainsi, ce cas met en évidence non seulement
les défis diagnostiques, mais aussi les limites
thérapeutiques dans les contextes a ressources
restreintes, soulignant la nécessité d’une approche
intégrée combinant formation médicale, amélioration
de l'accés aux outils diagnostiques et disponibilité
des traitements de fond.

Conclusion

La dermatomyosite juvénile est une pathologie
rare et de délai diagnostic souvent long dans notre
contexte. La négativité des auto-anticorps ne suffit
pas pour éliminer le diagnostic. Notre cas montre
que les manifestations caractéristiques de la JDM
peuvent étre clairement mal diagnostiquées et donc
sous-déclarées.
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