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Summary

Dermatomyositis is a rare inflammatory disease
marked by a distinctive skin rush and muscle
weakness. Digestive manifestations are rare, and
consist mainly of dysphagia. The association of
dermatomyositis with autoimmune pancreatitis has
never previously been reported in the literature.

We report a case of 14 years old patient, who
presented juvenile dermatomyositis since the age
of 2 treated by steroids and methotrexate. At the
age of 13 years, the patient presented two episodes

of intestinal pseudo-obstruction revealing an
autoimmune pancreatitis, managed by
corticosteroids.

This is the first known case of dermatomyositis
associated with autoimmune pancreatitis. It shows
again the possibility of autoimmune disease
association, and emphasizes the relevance of long-

term follow-up of these patients.
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Résumé

La dermatomyosite est une myopathie auto-immune rare qui
touche a la fois les muscles striés et la peau. Les atteintes
digestives sont rares et dominées par la dysphagie.
L’association a une pancréatite auto-immune n’a jamais été
décrite dans la littérature.

Nous rapportons le cas d’une adolescente de 14 ans suivie
depuis I’age de 2 ans pour une dermatomyosite traitée par
corticothérapie et méthotrexate. A 1’age de 13 ans, elle a
présenté deux épisodes pseudo-occlusifs pour lesquels elle
avait bénéficié¢ d’explorations biologiques, immunologiques
et radiologiques en faveur d’une pancréatite auto-immune qui
a bien répondu a la corticothérapie.

A notre connaissance, il s’agit du premier cas décrit
d’association pancréatite auto-immune et dermatomyosite. Il
illustre bien la possibilité d’associations de maladies auto-
immunes, et incite a un suivi au long cours de ces patients.
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Introduction

La dermatomyosite (DM) est une myopathie auto-
immune rare associant une atteinte des muscles striés et
de la peau (1). En dehors des vascularites digestives,
principalement observées au cours des dermatomyosites
juvéniles, les atteintes digestives sont rares et
responsables le plus souvent d’une dysphagie (2).

La DM peut survenir dans un contexte auto-immun
intégrant d’autres pathologies auto-immunes. Nous
rapportons le premier cas d’association d’une DM a une
pancréatite aigiie auto-immune (PAI) afin de montrer
I’intérét d’un suivi au long cours clinique, biologique et
immunologique de ces malades méme apres
« guérison ».
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Observation clinique

Il s’agit d’une adolescente de 14 ans suivie
depuis I’age de 2 ans pour DM retenu sur
I’aspect clinique avec un érythéme héliotrope du
visage de couleur liliacée, accompagné d’une
bouffissure  du  visage, des  macules
érythémateuses finement squameuses, en bande
en regard des articulations inter-phalangiennes et
métacarpo-phalangiennes associées a un déficit
musculaire prédominant aux ceintures, une
amyotrophie des 4 membres sans troubles
digestifs, pulmonaire ou cardiaque cliniquement
décelables. Sur le plan paraclinique une
¢lévation des enzymes musculaires, un tracé
myogene a I’électromyogramme étaient présents
et une biopsie musculaire a confirmé la présence
d’une myosite sur I’histologie. L’enfant été traité
par corticothérapie a forte dose en décroissance
trés progressive, et méthotrexate permettant une
stabilisation de sa maladie sur le plan clinique et
biologique.

A l’age de 13 ans, la patiente a présenté un
syndrome pseudo-occlusif avec arrét des
mati¢res et des gaz sans vomissement dans un
contexte de fievre pour lequel elle a été opérée
d’urgence, [I’exploration peropératoire avait
montré des signes de pancréatite.

Un an plus tard, elle a présenté un deuxieme
épisode pseudo-occlusif pour lequel elle avait
bénéficié d’exploration biologique objectivant
une lipasémie a 7,5 fois la valeur normale, une
hyperleucocytose a 13000/mm?, une hypergam-
maglobulinémie, un taux d’auto-anticorps anti-
histone positif, sans perturbation du bilan
hépatique. Le scanner abdominal avec injection
de produit de contraste (C+) a révélé une
pancréatite stade E de Balthazar avec un
pancréas augmenté¢ de volume, hétérogeéne et de
multiples coulées de nécrose péripancréatique
(figures 1, 2).
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Figure 1: TDM abdominale C+ montrant un
pancréas augmenté de volume avec multiples coulées
de nécrose. Abdominal CT scan showing a pancreas
increased in volume with multiple castings of
necrosis

TDM abdominale C+ montrant une

Figure 2:
augmentation du volume de la téte du pancréas.
Abdominal CT scan showing an increase of the
volume of the head of pancreas

En raison de I’age de la malade, de I’absence
d’antécédents alcooliques, des données des
examens radiologiques, de la positivité d’auto-
anticorps anti histone et [|’¢élévation des
gammaglobulines, le diagnostic de DM associée
a une PAI était retenu et le traitement a consisté
en une corticothérapie orale et hydroxy-
chloroquine avec bonne évolution clinique
cependant la patiente a développé un diabéte
cortico induit pour lequel elle a ét¢ mise sous
insulinothérapie.
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Discussion

La  dermatomyosite est une  atteinte
inflammatoire dysimmunitaire des muscles striés
associés a des lésions cutanées spécifiques (3-4).
Les atteintes digestives au cours de la DM sont
rares et responsables le plus souvent d’une
dysphagie dans 15 a 50% des cas et révelent
parfois la maladie, elle est corrélée a la sévérité
de I’atteinte musculaire et a la durée d’évolution
de la maladie. Des troubles de la vidange
gastrique et du péristaltisme intestinal peuvent
également s’observer (2). Les corticoides
constituent le traitement recommandé pour
I’enfant atteint de dermatomyosite (5). Notre
patiente a  manifesté une
significative ~a I’instauration
prednisone et de méthotrexate.
La PAI reste une affection rare, représentant
moins de 5% des pancréatites chroniques (6).
Son diagnostic n'est pas aisé, il est basé sur des
critéres cliniques, biologiques, radiologiques et
histologiques (Tableau 1) (7), observés chez des
malades  sans  antécédent  d’intoxication
alcoolique ni autre facteur prédisposant de
pancréatite chronique, et auquel peut s’ajouter la
réponse a la corticothérapie (8).

amélioration
précoce de

Tableau 1 : Critéres diagnostiques Yoshida et
al. (7)

= Augmentation du  taux  sérique  des
gammaglobulines ou d’IgG

= Présence d’autoanticorps

= Augmentation globale de taille de la glande
pancréatique

= Sténoses irrégulieres diffuses du canal de
wirsung a la  cholangiopancréatographie
rétrograde endoscopique (CPRE)

= Fibrose pancréatique et infiltrat lymphocytaire
pancréatique

= Patient asymptomatique ou paucisymptomatique
avec de rares manifestations de pancréatite aigué

=  Sténose intrapancréatique de la voie biliaire avec
ictére ou cholestase anictérique

= Absence de calcification pancréatique

= Absence de kyste pancréatique

= Association occasionnelle a d’autres affections
auto-immunes

= Efficacité de la corticothérapie
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Ce type de pancréatite peut survenir isolément
ou associée, dans 35 a 56% des cas, a une ou
plusieurs maladies auto-immunes
particulicrement le syndrome de Goujerot-
Sjogren, la cholangite sclérosante primitive, la
polyarthrite rhumatoide, la fibrose
rétropéritonéale et les maladies inflammatoires
chroniques intestinales et le diabéte de type 2 (9-
10). En revanche son association a une DM n’a
jamais été décrite dans la littérature et c’est le
premier cas a notre connaissance. Il s’agit d’une
forme de PAI diagnostiquée en [’absence
d’argument histologique direct, sur les seuls
arguments radiologiques et biologiques et sur la

notion d’un contexte dysimmunitaire.
Conclusion

Cette observation illustre bien la possibilité
d’associations de diverses maladies auto-
immunes spécifiques ou non spécifiques
d’organes.

Elles peuvent apparaitre simultanément ou de
fagon successive au cours de 1’évolution,
nécessitant une surveillance a long terme dans le
sens de dépister a temps I’éclosion de nouvelles
maladies qui peuvent survenir a tout moment au

cours de I’évolution.
Conflit d’intérét : Aucun
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