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1ère partie : l’histoire

Melle L, 17 ans consulte pour des myalgies des mollets, des douleurs des mains, un œdème des mains et des pieds, avec apparition concomitante de lésions érythémateuses. 

Le seul antécédent est une urticaire géante post-virale survenue il y a un an et une angine à Streptocoque spp récente. Elle ne rapporte aucun traitement, ni prise de toxique, ni voyage. 

Les manifestations sont apparues depuis deux ans. Elles durent 48-72 heures et surviennent préférentiellement au décours d’efforts physiques, parfois accompagnées de phosphènes et de céphalées. 

A l’examen, on retrouve uniquement des myalgies des mollets, un discret œdème distal, sans crampe, ni fasciculation, ni déficit musculaire. L’examen neurologique est normal. Il n’y a aucune lésion cutanéo-muqueuse. L’examen clinique est strictement normal par ailleurs. 

La biologie retrouve une hyperéosinophilie modérée fluctuante entre 500 et 800/mm3, une CRP à 19 mg/L, un fibrinogène à 4,3 g/L, un TP à 89%, un TCA à 40,5/32s, un TCK à 30,7/27s, avec un TT à 16/17s. Le ionogramme sanguin, la bandelette urinaire, le bilan hépatique et l’électrophorèse des protides sériques sont normaux. Les βHCG sont négatives. Les sérologies de CMV, VIH, hépatites B et C et maladie de Lyme sont négatives. Les sérologies EBV et Parvovirus B19 sont en faveur d’une primo-infection ancienne. Les CPK sont normales. Les hémocultures sont stériles. Les anticorps anti-nucléaires, anti-cardiolipines et anti-cytoplasme de polynucléaires neutrophiles sont négatifs. Il n’y a pas d’anticoagulant circulant. Le C3 est à 1,18 g/L, le C4 à 0,26 g/L et le CH50 à 104%. 

Un traitement par paracétamol et anti-histaminiques est prescrit. 

La patiente consulte à nouveau au moment d’une « crise ». L’examen musculaire est inchangé. On note un œdème douloureux des mains et des pieds, des papules érythémateuses urticariennes au niveau des bords latéraux des pieds et des doigts et quelques lésions réticulées (figure 1). Elle est apyrétique et en bon état général. 

L’hyperéosinophilie persiste (680/mm3), la CRP s’est normalisée. Les CPK et la TSH sont normales, l’aldolase est à 254 nkat/L (N < 135). Les sérologies de distomatose, toxocarose et trichinose sont négatives. Le dosage de C1 inhibiteur est normal. L’histologie cutanée retrouve un épiderme normal, au sein du derme on note un très discret infiltrat mononucléé péri-vasculaire, dermique superficiel, sans argument pour une vascularite. L’immunofluorescence directe retrouve des dépôts de C3 discrets au niveau des vaisseaux du derme. La radiographie thoracique, le scanner thoraco-abdomino-pelvien et l’ECG sont normaux. Une IRM des mollets est réalisée (figure 2).

A l’électromyogramme, sur le SPE, la VCN est à 49 m/s, 6 mV, 3,70 ms, les VCN sensitives surales sont à 42 m/s et musculo-cutané droit à 46 m/s. Le réflexe H soléaire a une amplitude de 38% (109% de la théorique). Il n’y a pas d’activité spontanée en EMG de détection, les PUM sont normaux, le tracé est intermédiaire riche.

Une biopsie musculaire du muscle jumeau externe du triceps sural gauche montre, après coloration standard (Hématoxyline Eosine Safran), une architecture musculaire normale, des fibres de calibre régulier dans leur ensemble et la présence de quelques rares fibres avec internalisations nucléaires ou en voie de nécrose « zenckérienne ». Il n’y a pas de vascularite. Le tissu interstitiel est normal, de même que la micro-vascularisation.



















