Appel à observations de patients atteints de
dermatomyosite compliquée de syndrome d’activation macrophagique
1. Contexte et revue de la littérature
Le syndrome d'activation macrophagique (SAM), ou syndrome hémophagocytaire, est une pathologie rare pouvant rapidement mettre en jeu le pronostic vital.  Il est la conséquence d’une activation incontrôlée du système immunitaire, responsable d’une tempête cytokinique.  

On distingue, selon l’étiologie sous-jacente, les SAM primitifs (d’origine génétique) et les SAM secondaires qui peuvent survenir suite à une infection, une néoplasie ou une maladie auto-immune (1,2).

Une revue de la littérature de Kumakura et al, publiée en 2014, suggère que, parmi tous les cas de SAM recensés compliquant une maladie auto-immune, l’incidence des SAM associés à une dermatomyosite serait de 6,9% (3). 

Par ailleurs, toujours selon Kumakura et al, le pronostic des patients atteints de dermatomyosite se compliquant de SAM serait significativement plus sombre que celui des patients atteints d’autres maladies auto-immunes se compliquant de SAM. 
Or, les caractéristiques cliniques des patients atteints de dermatomyosite pouvant se compliquer de SAM sont mal définies, puisque par exemple, parmi les quelques cas publiés où les anticorps associés aux myosites sont rapportés, tous étaient des cas de dermatomyosite à anticorps anti-MDA5 (4,5), alors que nous avons récemment eu l’expérience d’un cas de SAM compliquant une dermatomyosite à anticorps anti-SAE. 
Actuellement, le peu de cas rapportés explique que cette complication soit peu connue et que l’attitude thérapeutique actuelle face à celle-ci reste très empirique, aucune conduite à tenir n’étant clairement établie.
Pour ces raisons, un appel à cas serait utile dans le but de mieux identifier en amont les patients susceptibles de développer un SAM, d’adapter leur surveillance, et de tenter d’en guider la prise en charge.
2. Objectif du projet

L’objectif de ce projet est de colliger des observations de patients atteints de dermatomyosite compliquée de SAM afin de décrire :

· Les caractéristiques cliniques, biologiques et immunologiques des dermatomyosites se compliquant d’un SAM,
· Les manifestations cliniques et biologiques spécifiques du SAM associé à la dermatomyosite,

· La prise en charge thérapeutique du SAM associé à la dermatomyosite, 
· Analyser l’efficacité des différents traitements, 
· Définir si possible une attitude à recommander pour la prise en charge thérapeutique

3.  Population concernée

La population concernée comporte l’ensemble des patients atteints de dermatomyosite ayant eu un SAM diagnostiqué entre le 01/01/2010 et le 01/10/2020, dans les services de Médecine Interne, Hématologie, Rhumatologie et Dermatologie en France.

4. Méthodologie

Design de l'étude

Etude rétrospective observationnelle, multicentrique nationale, des cas de SAM secondaires à une dermatomyosite, diagnostiqués entre le 01/01/2010 (le dot myosite semble être répandu à partir de l’année 2010) et le 01/10/2020, après contact des services de Médecine Interne, Hématologie, Rhumatologie et Dermatologie, sans intervention thérapeutique ni réalisation de prélèvement biologique, et sans bénéfice direct pour les patients.

Les données cliniques et biologiques seront recueillies par le biais d’une fiche de recueil standardisée envoyée aux différents services hospitaliers français, avec comme seuls critères de reconnaissance des fiches les 2 premières lettres des « Nom et prénom », leur date de naissance, et les 3 premières lettres du centre où le patient a été suivi. Chaque fiche de recueil sera remplie par le clinicien en charge du patient, ou par un attaché de recherche clinique, conjointement avec le clinicien en charge du patient. La nature des données recueillies est indiquée dans les fiches de recueil en Annexe. Ces données sont nécessaires pour répondre aux différents objectifs de cette enquête visant à définir la meilleure prise en charge thérapeutique de ces patients.
Calendrier de l'étude

La durée de l’enquête s’étalera sur une période de 6 mois pour le recueil des données. Des relances seront effectuées à mi-enquête (après 3 mois). Cette dernière relance rappellera également la date de clôture de l’enquête. En cas d’incompréhension des données recueillies, une vérification des données sera effectuée auprès du clinicien en charge du patient, qui seul aura connaissance de l’identité du malade qu’il aura inclus. 

Si vous disposez d’observations rentrant dans le cadre de ce projet, merci de contacter par mail l’un des membres de notre équipe :

· Béatrice Walls : beatricewalls@msn.com
· Dr Laurence Gusdorf : lgusdorf@chu-reims.fr
· Pr Manuelle Viguier : mviguier@chu-reims.fr
Un CRF informatisé de recueil de données a été créé pour faciliter, anonymiser et sécuriser la collection des données.

En vous remerciant de votre intérêt et de votre aide dans le cadre de ce projet,

Béatrice Walls (interne), Dr Laurence Gusdorf et Pr Manuelle Viguier 
Service de dermatologie | Centre Hospitalier Universitaire Robert Debré, Rue du Général Koenig, 51100 Reims
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