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1. Symetric and proximal acute muscle weakness
2. Increase level of muscle enzyme (CK, Transaminases, LDH)
3. Myopathic changes (EMG)
4. Pathological pattern (Necrosis/regenération, inflammation)
5. Skin rash





Dobloug et al. ARD 2017



Tiniakou et	al.	2015
Pinal-Fernandes	et	al.	2016

strength recovery over time in SRP+ patients HMGCR+ patients



1- Induire la rémission



Corticoïdes
• Aucun	RCT



Open
Label

Myositis + CT seuls

Joffe et al. Am J Med 1993

RC

RP



18 Mois
RCT

Naïfs PDN vs DXM

Pas de différence (Composites MMT – Rechutes – tolérance – Dlr)
97% EI NS

Rechutes > 50%

J Van Vlekkert et al. NMD 2010



6 Mois
OL

Réfractaires + ACTH 

CSM >20%

R. Aggarwal et al. ARD 2019



1 Mois
RCT

PM/DM réfractaires 
+ Aphérése

Miller et al NEJM. 1980 

Pas de bénéfice



6 Mois
RCT

Cross over

DM réfractaires
N=16

MMT
A M3 Mieux

6 Mois
RCT

Cross Over

PM réfractaires
N=35

MMT
Pas Mieux à M2

BIAIS ?
Dallakas et al NEJM Myasaka et al Mod Rheum 2012



4-6 Mois
OPL

PM/DM réfractaires
N=35

MMT

Cherin et al Arthritis

DM réfractaires
N=120

IgPRO RCT vs PBO
COMMENCE

OP: 6 mois TIS >20%



1- Induire la rémission
CT 1 mg/kg - Bolus dans les formes sévères ?
IgIV dans les formes sévères dans les pratiques
EP dans les formes sévères discuté
Décroissance lente 



J	Van	Vlekkert et	al.	J	Neur 2012
Stanciu J	Rheum 2012

Allenbach	Y	Medicine 2016

- 75 % SAS DMARD + à 3.5 ans
- > 90% des MNAI à 3 ans



Dobloug et al. ARD 2017



2- Maintenir la rémission 



6 Mois
RCT
Open

jDM réfractaires N=151
CT vs CT + Ciclà vs CT + MTX

IMACS
A M6-12 Mieux

PRINTO LANCET 2016



12  Mois
RCT

PM/DM N=50
CT vs CT + MTX

EPARGNE CT (doses cumulées) 
NS à 62% des inclusions

Prometheus

3  Mois
RCT
Blind

PM N=16
CT vs CT + AZA

MMT/CK
ECHEC

Bunch et al. Ann Int Med 1980

3  ans
Extension

ouvert

PM N=16
CT vs CT + AZA

MMT/CK
EFFICACE



1- MMF		- Calcineurines

Majithia, et al Rheumatology 2005

12 = 6 + 6  Mois
RCT 

Cross over

PM/DM N=25
AZA + MTX os vs MTX IV / 2s

Efficace  + mais de différence

2- Combo	?

Villalba, et al arthritis 1998



2 mois
RCT 

Delay started

IMACS à w8
ECHEC 

mais 86% Critères + à M6

PM/DM/jDM réfractaires
N=200
RTX

Jo1 + 
Mi2 +

Oddis et al arthritis 2013



6  Mois
RCT blind

Delayed-start

IMACS 50% Réponse à M6
À M3 Aba > Controle

PM/DM réfractaires
N=20

Abatacept add on

Tjarnuld et al ARD  2017

PM/DM réfractaires
N=150

Abatacept vs PBO
EN COURS

ICI-Myositis
PHRC-K ?

JE Selam et al NEJM  2019

Anti-TNF
RCT = ECHEC

Anti-IL-6 
RCT = en cours



Alexanderson, H. et al. Scand. J. Rheumatol. 2000.



2- Maintenir la rémission
1- IS systématique MTX/AZA
2- Switch 
3- RTX  



4- Un traitement sur mesure



Myosite à 
Inclusions

MNAI

DM

SAS

Kuberaka et al JAMA Neuro 2019



O.	Landon	et	al.	ACR	2019
Mammen et	al.	NEJM	2015



• SRP + RTX efficace 13/17
• HMGR + RTX inefficace

Pinal-Fernandes et al. 2016
O. Landon et al. JNMP 2019

Allenbach et al. NMD 2017



Arouche et al. Annals. Neur. 2017
Allenbach et al. Neurology 2018



Bergua et al. ARD 2018

C5a – C5b

RCT ZILUCOPLAN



Greenberg et al.  Annals of Neurol 2005
Ladislau et al. Brain 2018





60mg/d 20 mg/d 5mg/d 0mg/d

V0-M0 V1-M1

V1-M1

V3-M3

V3-M3

M4

M4

V4-M6

V-M6

Screening 
visit

Corticosteroids + Methotrexate or Azathioprine

M2

M2

60mg/d

M5

M5

Baricitinib

Placebo 

V0-M0

N=31

N=31

PHRC - N 2018 : BIRD  
DM



4 mois
RCT 
RCT

CDASI
Efficace 

DM réfractaires
N=150

LENABASUM

DM réfractaires
N=20

LENABASUM



4- Un traitement sur mesure et futur
- MNAI EP – IgIV sévère ? SRP + RTX – HMGCR IgIV dépendance 

Avenir MNAI anti-complément 
- Avenir anti-IFN


