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3. Résumé : 

Au cours de la sclérodermie systémique (SSc), une atteinte musculaire est présente chez 7 à 81% 
des patients allant de simples myalgies aux myopathies inflammatoires. Il existe dans la littérature 
quelques cas d’association entre SSc et myosite à inclusion. La myosite à inclusion se caractérise par 
une atteinte musculaire mixte inflammatoire et dégénérative avec un pronostic et une évolution 
différents des autres myopathies inflammatoires. La myosite à inclusion répond généralement pas ou 
mal aux traitements classiques des myosites inflammatoires. Afin d’aider au diagnostic plus précoce, 
de nouveaux outils diagnostiques ont été identifiés comme les anticorps sériques anti-5’nucléotidase 
cytoplasmique ou les marqueurs histologiques TDP-43 et p-62 sur la biopsie musculaire.  
L’objectif principal de cette étude cas-témoin est de comparer les caractéristiques cliniques, 
immunologiques et histologiques des patients sclérodermiques ayant une myosite à inclusion à ceux 
ayant une autre myosite inflammatoire. L’objectif secondaire est d’évaluer l’apport diagnostique des 
nouveaux marqueurs TDP-43 et p-62 pour le diagnostic de myosite à inclusion au cours de la SSc. 
Nous espérons pouvoir mettre en évidence des caractéristiques cliniques, biologiques et/ou 
histologiques permettant de mieux suspecter la présence d’une myosite à inclusion chez un patient 
ayant une SSc et ainsi mieux guider le traitement. 
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5. Etude : 
 

Objectif principal  
 
Comparer les caractéristiques cliniques, immunologiques et histologiques des patients 
sclérodermiques ayant une myosite à inclusion à ceux ayant une autre myosite inflammatoire 
 
Objectifs secondaires 
 
Evaluer l’apport diagnostique des nouveaux marqueurs TDP-43 et p-62 pour le diagnostic de myosite 
à inclusion au cours de la SSc. 
 
Justification du projet 
 
Au cours de la sclérodermie systémique (SSc), une atteinte musculaire est présente chez 7 à 81% 
des patients selon les études [1]. Cette importante variation est liée aux critères utilisés mais reflète 
également les difficultés à étiqueter la symptomatologie musculaire au cours de la SSc. Il existe en 
effet un large spectre de manifestations musculaires allant des simples myalgies aux véritables 
myopathies inflammatoires en passant par les formes de syndrome de chevauchement. Diagnostiquer 
une atteinte musculaire au cours de la SSc a de plus un impact pronostique et thérapeutique [1]. 
Première myopathie inflammatoire après 40 ans, la myosite à inclusion se caractérise par une atteinte 
musculaire mixte inflammatoire et dégénérative. Distincte par son phénotype clinique, immunologique, 
histologique, son pronostic et son évolution diffèrent des autres myopathies inflammatoires [2,3]. 
Actuellement, de nouveaux outils diagnostiques sont décrits comme les anticorps sériques anti-
5’nucléotidase cytoplasmique [4] et les marqueurs histologiques TDP-43 et p-62 sur la biopsie 
musculaire [5]. Dans la littérature [6-8] et dans notre cohorte, nous avons identifié plusieurs cas 
d’association de SSc et de myosite à inclusion. L’étude de ces cas a mis en évidence un délai 
diagnostique important et une exposition des patients à des traitements immunosuppresseurs peu 
efficaces ou responsables de complications. 
 
Méthodes : 

 

L’objet de cet appel à observations est de réaliser une étude cas-témoins multicentrique rétrospective. 

Nous souhaitons répertorier les cas de patients présentant une sclérodermie systémique et une 

myosite à inclusion. Nos deux critères d’inclusion sont : 

- Patient présentant une sclérodermie systémique : selon les critères de classification ACR/EULAR 2013  
Diagnostic de sclérodermie si score ≥ 9 

Item Sub-item(s)  Points 

Epaississement cutané des doigts des 2 mains 
s’étendant jusqu’aux articulations métacarpo-
phalangiennes (critère suffisant)  

-  
 

9 

Epaississement cutané des doigts  
(ne compter que le score le plus élevé)  

Doigts boudinés  
Sclérodactylie (en distalité des articulations 
métacarpo-phalangiennes, mais proximale 
jusqu’aux articulations interphalangiennes)  

2 
4 

Atteintes pulpaires  
(ne compter le score que le plus élevé)  

Ulcères pulpaires  
Cicatrices déprimées pulpaires  

2 
3 

Télangiectasies  - 2 

Anomalies capillaroscopiques - 2 

HTAP et/ou pneumopathie infiltrative (score 
maximum 2)  

HTAP  
Pneumopathie infiltrative 

2 
2 

Phénomène de Raynaud -  3 

Auto-anticorps associés à la sclérodermie 
systémique (anti-centromères, anti-
topoisomérase I [anti-Scl70], anti-RNA-
polymérase de type III) (score maximum 3)  

Anti-centromère 
Anti-topoisomérase I  
Anti-RNA-polymérase de type III  

3 

 

- Patient présentant une myosite à inclusion : selon les critères de Lloyd [9]   
Diagnostic de myosite à inclusion si 1+2+3 

N°1 Déficit des fléchisseurs des doigts  

ou des quadriceps 



 
 

 

 
 
 
L’objectif principal de MISSc est de décrire le phénotype clinique, immunologique et histologique des 
patients avec une myosite à inclusion et une SSc. Nous comparerons les caractéristiques de ces 
patients à celles de patients sclérodermiques ayant une autre myopathie inflammatoire. Pour cela, 
pour tout cas de myosite à inclusion seront inclus dans le groupe témoin 3 patients sclérodermiques 
ayant une myosite inflammatoire prouvée histologiquement mais ne répondant pas aux critères de 
Loyd. Notre objectif secondaire est d’évaluer l’apport diagnostique des nouveaux marqueurs TDP-43 
et p-62 pour le diagnostic de myosite à inclusion au cours de la sclérodermie. Ces marquages seront 
effectués par le laboratoire d’Anatomo-Pathologie du CHRU de Lille sur les biopsies musculaires des 
cas et des témoins. La lecture des lames d’anatomopathologie sera donc centralisée. Il n’y a pas de 
nombre de patient à atteindre. Toutes les observations disponibles seront incluses dans l’étude. 
 
Résultats attendus :  
L’identification de caractéristiques cliniques, biologiques et/ou histologique évocateurs de myosite à 
inclusion chez les patients présentant une sclérodermie pourrait à terme améliorer le délai de 
diagnostic de cette atteinte musculaire et permettrait une meilleure prise en charge thérapeutique. 
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N°2 Inflammation endomysiale 

N°3 Invasion de fibres non nécrotiques  

Ou vacuoles bordées 


