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La myosite a inclusions constitue le type de myopathie inflammatoire tardive le plus
fréquent

La myosite a inclusions est une myopathie inflammatoire idiopathique. Son étiologie, qu’elle soit essen-
tiellement d’origine auto-immune ou dégénérative, fait toujours I'objet de débats. La prévalence de la
maladie est de 18 personnes par 100000, soit davantage que la dermatomyosite et la sclérose latérale
amyotrophique (SLA). La myosite a inclusions touche principalement les hommes (dans un rapport de
3 hommes contre 1 femme), les symptémes se manifestant habituellement aprés 50 ans™.

2 Une faiblesse insidieuse, indolore et progressive, accompagnée d’une atrophie musculaire
asymétrique et multifocale, en constituent les caractéristiques typiques
La myosite a inclusions touche les muscles proximaux et distaux, causant une faiblesse saisissante des
quadriceps et des muscles fléchisseurs des doigts?, ce qui méne a des chutes et a une perte de force
préhensile. Avec le temps, le pied tombant et la dysphagie deviennent apparents.

3 L’électromyographie (EMG) et la biopsie musculaire constituent les principaux outils

diagnostiques
La concentration sérique de créatinine kinase demeure modérément élevée, entre 300 et 2000 U/L. Une
électromyographie a 'aiguille peut révéler des signes ambigus, suggérant a la fois une myopathie et une
neuropathie. Les tests de dépistage d’auto-anticorps usuels (anti-NT5C1A) offrent une haute spécificité
(90%), mais une sensibilité modérée (40%); on doit interpréter les résultats selon le contexte clinique®. On
devrait réaliser une biopsie musculaire, laquelle peut révéler la présence d’une inflammation, de vacuoles
bordées et d’inclusions révélées par coloration au rouge Congo; interprétation des résultats requiert une
expertise en pathologie neuromusculaire®.

4 Le diagnostic différentiel comprend une atteinte des neurones moteurs, d’autres

myopathies inflammatoires et des dystrophies musculaires tardives
L’absence de fasciculations et de signes myopathiques sur les électromyogrammes distingue la myosite a
inclusions des atteintes aux neurones moteurs, comme la sclérose latérale amyotrophique. Une asymé-
trie, une faiblesse sélective des muscles fléchisseurs des doigts et des observations réalisées dans le cadre
d’une biopsie musculaire différentient la myosite a inclusions d’autres myopathies inflammatoires ou
dystrophies musculaires. Une consultation neuromusculaire auprés de spécialistes bénéficie a la plupart
des personnes.

5 Le traitement repose sur des mesures de soutien

Aucun traitement immunosuppresseur n’a démontré son utilité contre la myosite a inclusions, contraire-
ment a d’autres formes de myosite. Des handicaps moteurs a [’évolution progressive entrainent la néces-
sité de se déplacer en fauteuil roulant chez 60% des malades, 10 ans aprés le début de la maladie.
L’espérance de vie est réduite de fagcon minimale, par contre. Les patients ne nécessitent généralement
pas de gavage ni de ventilation assistée. La prise en charge se concentre sur des mesures d’adaptation, la
pratique d’activités physiques a domicile et une alimentation adaptée®.
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