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Introduction :

• La dermatomyosite (DM) est une maladie auto-immune cutanéo-musculaire dont le diagnostic repose sur des critères cliniques et histologiques, 
mais dont l’expression demeure très hétérogène. Des auto-anticorps spécifiquement associés au DM semblent définir des sous-groupes homogènes. 
Parmi eux, l’anticorps anti-NXP2 est connu pour sa forte prévalence au sein des DM juvéniles (25 %), alors qu’elle semble moindre chez l’adulte (1,6–
20 %). 

• Nous en rapportons un cas de dermatomyosite à anti-NXP2+ chez une jeune patiente âgée de 24 ans.

Observation : 

• Il s’agit d’une patiente âgée de 24 ans, sans antécédents pathologiques,

• Hospitalisée devant un tableau clinique associant myalgies, faiblesse musculaire des ceintures initialement sans signe de gravité. L’examen clinique 
a révélé une atteinte cutanée (œdèmes sous cutanés asymétrique (des quatre membres, dos et abdomen) important avec une prise de poids de 8 kg 
et un œdème lilacé des paupières, Associé à un déficit musculaire prédominant au niveau proximal. Le reste de l’examen était sans anomalie.

• Les investigations (biologiques, radiologiques, anatomopathologiques) ont objectivé le diagnostic d’une Dermatomyosite avec sur le plan biologique 
: rhabdomyolyse (CPK : 1800U/L) sans syndrome inflammatoire (CRP : 2mg/L) vs à 5. Le bilan immunologique a mis   en évidence la présence 
d’anticorps anti-NXP2 .L’électromyogramme (EMG) qui a objectivé une atteinte myogène diffuse ; IRM musculaire (cuisse gauche) montrant : aspect 
de myosite avec atteinte diffuse du muscle de la cuisse. Une biopsie musculaire était En faveur d’une Myopathie inflammatoire sévère avec une 
importante inégalité de la taille des fibres. Présence de multiples foyers de nécrose et de régénération. La nécrose prédomine au niveau des régions 
péri- fasciculaires, avec atrophie des fibres à ce niveau. Avec d'importants dégâts au niveau de la fibre musculaire avec présence, au niveau des 
fibres nécrosées de multiples vacuoles, une désorganisation de la matrice intermyofibrillaire, une surcharge mitochondriale et glycogénique. 
Présence d'un infiltrat inflammatoire modéré, de localisation essentiellement intra parenchymateuse. La paroi des vaisseaux est légèrement 
épaissie. Légère prédominance des fibres de type 1.

• Malgré un traitement par bolus de méthylprednisolone puis prednisone 1 mg/kg/jour associée secondairement à de l’azathioprine et du 
mycophénolate mofétil et un renforcement thérapeutique par immunoglobulines intraveineuses, L’évolution était marquée par la disparition des 
signes cutanés, y compris l’œdème et   l’aggravation de l’atteinte musculaire, avec survenue de troubles de la déglutition sévère avec dysphagie et 
des fausses routes  avec une Manométrie montrant : une  atteinte de l’œsophage proximale (musculature strié) avec contraction absente dans 
20%des cas nécessitant une gastrostomie d’alimentation.

• Devant cette résistance thérapeutique nous avons compléter par un bilan paranéoplasique incluant TDM thoraco-abdomino-pelvien, bilan 
gynécologique et mammographie, endoscopies digestives et PET TDM revenues normaux. 

• Nous avons alors entamé des séances d’échanges plasmatique à raison de 6 séances (un jour sur deux) avec récupération de la force musculaire et 
levée de la dysphagie et des fausses routes.

Discussion : 

• Un article français qui  a décrit  les caractéristiques des patients adultes présentant des anticorps anti-NXP2.montrant une prédominance féminine 
comme le cas de notre case (1)

• Une étude a décrit  les caractéristiques de 5patient ayant  une dermatomyosite à anticorps anti-NXP2 ;la majorité des cas (n = 3/5), présentaient des 
troubles de déglutition (n = 3) dont un cas sévère motivant une gastrotomie comme le cas de notre patiente.(2)

• Dans une  autre étude Les sujets anti-NXP-2 positifs étaient également plus susceptibles de souffrir de dysphagie (62 % contre 35 %)(3)

• Une autre étude comparative a montré que les patients atteints de dermatomyosite adulte avec des anticorps anti-NXP2 étaient plus sujets à la 
dysphagie (P<0,001), étaient plus jeunes au début (P = 0,008) que le sous-groupe négatif pour les anticorps anti-NXP2. Par ailleurs; l’analyse de 
régression logistique multi variée a montré que l'âge d'apparition et  la dysphagie étaient des facteurs de risque indépendants d'anti- Positivité des 
anticorps NXP2.(4)

Conclusion :

• Cette observation décrit une dermatomyosites anti-NXP2+ associée à de L’œdème sous-cutanégénéralisé ainsi qu’une atteinte oropharyngée
nécessitant la mise d’une gastrostomie d’alimentation et nécessitant le recours à des séances d’échanges plasmatiques.
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