MYOPATHIES

LE SYNDROME MYOGENE :
CLINIQUE :
- Douleurs musculaires
- Déficit moteur : bilatéral, symétrique, proximal
- Amyotrophie, rarement une pseudo-hypertrophie
- Rétraction tendineuse
- Pas de fasciculation
- Myotonie
- Abolition du reflexe idiomusculaire
- Conservation des ROT
- Pas de troubles sensitifs
EXAMENS COMPLEMENTAIRES :
    Enzymes musculaires élevées :
        - CPK
        - LDH
        - Transaminases
        - Aldolase
    EMG :
        - Tracé trop riche, avec bas voltage
        - Myotonie
        - Fibrillations
        - Vitesses de conduction normales
    Biopsie musculaire :
        - Utile au diagnostic étiologique

MYOPATHIES CONGENITALES :
Physiopathologie
Défaut du développement des fibres musculaires au cours de la période fœtale
Clinique
A la naissance : 
   - Hypotonie globale  Poupée de chiffon
   - Difficultés respiratoires et cardiaques  Décès tôt
Causes :
   -  Glycogénoses : Type II (maladie de POMPE)
                                   Type V (maladie de Mc ARDLE)
                                   Type VII (maladie de TARUI)
   - Myopathies lipidiques 
   - Myopathies mitochondriales 
   - Paralysies périodiques avec dyskaliémie :
	Paralysie avec hypokaliémie
	Paralysie avec hyperkaliémie

	Maladie autosomique dominante
	Maladie autosomique dominante

	Anomalies des canaux calcium
	Anomalies des canaux sodium

	déclenchée par l’effort, le froid, l’émotion, repas riches en glucides
	Paralysie déclenchée par l’effort, le froid, l’émotion, le jeûne glucidique

	Dure  quelques heures
	Dure quelques minutes à quelques heures





MYOPATHIES ACQUISES :
1. ENDOCRINIENNES :
     - Hypothyroïdie
     - Hyperthyroïdie
     - Cushing
     - Hyperparathyroïdie
2. TOXIQUES

3.  MYOSITES
      Définition :
         - Affections musculaires inflammatoires acquises : polymyosites, dermatomyosites
      Clinique :
         Forme aiguë :
            - AEG, fièvre
            - Atteinte de : Ceintures scapulaires et pelviennes
                                      Muscles du pharynx : dysphagie, dysphonie
                                      Muscles de la face, la nuque
            - Muscle oculomoteurs épargnés
            - Peut toucher le muscle cardiaque et le rein
            - Myalgies
            - Rétraction tendineuse
            - Pas d’amyotrophie
            - Il peut y avoir des lésions dermatologiques
            - Abolition des ROT
         Forme subaiguë :
[bookmark: _GoBack]            - Tableau pseudo-myasthénique
            - Pas de signes généraux
         Forme chronique :
            - Tableau de dystrophie musculaire progressive
      Examens complémentaires
         - Biologie : Syndrome inflammatoire
                             Augmentation des enzymes musculaires
         - EMG : Syndrome myogène
         - Biopsie musculaire : Confirme le diagnostic
      Traitement :     
         - Corticoïdes
         - Immunosuppresseurs
         - Plasmaphérèse
         - Immunoglobulines












DYSTROPHIES MUSCULAIRES PROGRESSIVES :
1. DMP LIEES AU CHROMOSOME X :
     Maladie de Duchenne :
        Clinique :
           - Début avant 05 ans
           - Atteinte bilatérale et symétrique des racines des membres  Démarche dandinante
	             Signe de Gowers
           - Hypertrophie constante du mollet, atrophie des autres muscles
           - Atteinte cardiaque constante
           - Retard psychomoteur
           - Déformations orthopédiques
           - Arrêt de la marche vers l’âge de 11 ans
           - Décès vers l’âge de 20 ans par des complications cardiaques ou respiratoires
        Biologie : Augmentation des enzymes musculaires
        EMG : Syndrome myogène
        Biopsie musculaire : Confirme le diagnostic

2. DMP AUTOSOMIQUES RECESSIVES :
     DMP infantile sévère : Duchenne like (myopathie maghrébine)
        Tableau de la maladie de Duchenne, avec quelques différences :
           - Début : 5 à 12 ans
           - Arrêt de la marche : 15 à 25 ans
           - Atteinte cardiaque rare
           - Décès : après 50 ans

MYOTONIES :
Définition :
   Décontraction lente et difficile d'un muscle suite à une contraction volontaire
   Différence entre myotonie et crampe : la myotonie n’est pas douloureuse
Myotonie congénitale de THOMSEN :
   Définition :
      - Maladie autosomique dominante
      - Anomalie du canal chlore
   Clinique :
      - Début : dès l’enfance
      - Evolue jusqu'à l'âge de 20 ans puis se stabilise
      - Pas d’atteinte cardiaque ou respiratoire
   Traitement :
      - Pas systématique, selon la gêne
      - Les bloqueurs du canal sodium : Carbamazépine
 	          Phénytoïne
 	          Mexillitine
