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I. Généralités sur le diagnostic des myopathies 
 

1. Classification  
 

Les maladies musculaires forment un ensemble de nombreuses pathologies dont les 

étiologies et les présentations sont variables. On distingue de manière consensuelle les 

myopathies génétiques des myopathies acquises. Parmi les myopathies acquises sont décrites 

les myosites inflammatoires, d’origine auto-immune ou infectieuse, des myopathies d’origine 

endocrinienne, toxique ou médicamenteuse. 

Pour les myopathies génétiques, les classifications ont évolué depuis les descriptions 

initiales, syndromiques, avec le développement de la biologie moléculaire. Une des 

classifications habituelles distingue au sein des myopathies génétiques les dystrophies 

musculaires, les myopathies métaboliques, les canalopathies, les myopathies congénitales et les 

dystrophies congénitales. La classification des dystrophies et des myopathies congénitales est 

celle qui reste la plus complexe. Les myopathies sont causées par des anomalies génétiques de 

l'appareil contractile du muscle. Les dystrophies sont liées à des modifications des protéines 

membranaires ou de soutien. En raison de la découverte de l’existence de plusieurs phénotypes 

correspondant à une mutation ainsi que de plusieurs mutations pour un même phénotype, les 

nomenclatures sont actuellement remises en question. Un des exemples les plus édifiants est la 

dystrophie musculaire des ceintures dont on découvre qu’il existe des caractéristiques cliniques, 

des mécanismes physiopathologiques et génétiques sous-jacents hétérogènes, avec plus de 30 

sous-types définis aujourd’hui. De nouvelles propositions de classifications et de nomenclatures 

basées sur la biologie moléculaire sont à l’étude. [1,2]  

 

History and current difficulties in classifying inherited myopathies and muscular dystrophies, Mathis, J 
Neurol Sci. 2018 
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2. Clinique 
 

Les contextes cliniques les plus évocateurs du diagnostic de myopathie peuvent être un 

déficit moteur bilatéral, progressif de la racine des membres ou une rhabdomyolyse aiguë. 

Certaines situations sont parfois plus difficiles à identifier comme les hypotonies néonatales, 

lorsqu’il n’y a pas de déficit moteur mais une anomalie de la relaxation musculaire (myotonie) 

ou lorsque les symptômes sont intermittents, survenant par crises ou à l’effort. Parfois les 

symptômes s’expriment d’abord au niveau bulbaire ou respiratoire, qui peut ne pas faire 

évoquer d’emblée une myopathie aux différents spécialistes prenant en charge ces patients.  

 

La chronologie des symptômes, l’âge d’apparition, le mode évolutif ainsi que 

l’existence d’antécédents familiaux sont les éléments anamnestiques qui permettent d’orienter 

le diagnostic. Un arbre généalogique est réalisé en cas de suspicion de maladie génétique afin 

d’identifier un mode de transmission (pénétrances variables ou vraie pathologie sporadique). 

La topographie du déficit moteur (proximale, distale, axiale, globale), sa sélectivité, une 

éventuelle asymétrie et des modifications morphologiques avec une atrophie ou une 

hypertrophie sont évaluées cliniquement. Les signes orientant vers un diagnostic différentiel 

comme des troubles sensitifs, des fasciculations, une diminution ou abolition des réflexes sont 

généralement absents. L’examen peut mettre en évidence des signes associés notamment 

cutanés, articulaires, cardiaques ou respiratoires, ainsi qu’une éventuelle altération de l’état 

général. [3,4] 

 
 

3. Biologie  
 

Le dosage des CPK est systématiquement réalisé pour le diagnostic positif de pathologie 

musculaire. L’élévation doit être supérieure à trois fois la normale pour être significative. La 

définition des normes dépend des laboratoires. Elles représentent 97.5 % de la population mais 

il existe des variations physiologiques. Elles sont plus élevées chez les hommes et les patients 

noirs (de 300 UI/l chez les hommes blancs à 800 UI/l chez les hommes noirs). On peut observer 

une fausse élévation due à des « macro CPK » qui sont des complexes enzymatiques de plus 

haut poids moléculaire. Il en existe 2 types dont le 2ème est un oligomère mitochondrial qui 

devra être recherché spécifiquement par une électrophorèse. Ces macro CPK peuvent être 

retrouvées chez 0.5 à 4 % de la population selon les études. Il faut également auparavant 

s’assurer que le dosage a été fait à distance de l’exercice physique ou d’un geste invasif 

intramusculaire (y compris l’ENMG) qui peuvent générer des élévations transitoires des CPK, 
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parfois majeures. L’élévation des CPK n’est pas spécifique d’une pathologie musculaire et peut 

se retrouver dans d’autres situations comme les lésions aiguës myocardiques, les prises de 

toxiques, certains médicaments (neuroleptiques, antirétroviraux, IEC ou bétabloquants). Des 

anomalies métaboliques peuvent se traduire par une élévation des CPK quand elles sont liées à 

une hyperexcitabilité musculaire (hyponatrémie, hypophosphorémie ou hypokaliémie). On peut 

retrouver chez 40 à 70 % des patients une élévation significative des CPK dans les maladies qui 

impliquent des processus de dénervation, comme la sclérose latérale amyotrophique, 

l’amyotrophie spinale ou les syndromes post-poliomyélite. [5,6] 

 

4. ENMG 
 

L’électromyogramme permet d’identifier en détection un tracé myogène (potentiels bas 

voltés et anormalement riches). L’étude de plusieurs muscles de topographies différentes pourra 

permettre de rechercher une éventuelle sélectivité de l’atteinte musculaire. Les vitesses de 

conduction nerveuses doivent être normales mais il peut exister une diminution d’amplitude 

des potentiels moteurs lors d’une amyotrophie importante. La recherche de salves myotoniques, 

paramyotoniques ou de décharges répétitives complexes permet une orientation du diagnostic 

vers les dystrophies myotoniques ou les canalopathies. Une recherche de décrément pourra être 

réalisée en cas de suspicion de syndrome myasthénique qui peut se retrouver dans certaines 

myopathies congénitales. Il a été rapporté que la réalisation de biopsies guidées sur les muscles 

qui montraient le plus d’anomalies myogènes augmentait la rentabilité diagnostique de la 

biopsie. [7,8]  

 
 

5. Anatomopathologie  
 

La biopsie musculaire est réalisée dans la majorité des suspicions de myopathies 

génétiques et acquises en dehors des situations où une étiologie spécifique peut être mise en 

évidence d’emblée par la génétique. Dans le cas des suspicions de myopathie acquise, elle est 

le plus souvent recommandée pour argumenter le diagnostic à la recherche d’infiltrats 

inflammatoires et ne pas méconnaître un processus dystrophique. 

 

L’analyse anatomopathologique conventionnelle permet de mettre en évidence des 

fibres atrophiques ou hypertrophiques de façon compensatoire. L’analyse du tissu interstitiel 

permet de rechercher des dépôts de protéines anormales, des infiltrats inflammatoires 
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endomysiaux, périmysiaux ou vasculaires, des lésions de vascularite. Des techniques histo-

enzymologiques avec l’ATPase peuvent mettre en évidence une prédominance des fibres de 

type I ou II voire une atteinte préférentielle d’une des fibres. Les techniques oxydatives 

permettent d’identifier des zones de défect de l’activité oxydative appelée « cores », présentes 

dans certaines myopathies ou de rechercher des fibres COX négatives en faveur d’un 

dysfonctionnement mitochondrial. Des techniques d’immunomarquage pour les protéines 

membranaires et de Western blot sont faites en complément en cas de suspicion de dystrophie 

(dystrophine, sarcoglycanes, dysferline, alpha-dystroglycane et calpaïne pour le Western-Blot 

seul). L’immunomarquage du complexe majeur d’histocompatibilité (CMH) de type I et de type 

II permet de différencier les processus nécrosants aspécifiques des myopathies auto-immunes. 

[9,10,11] 
 

 
6. Génétique  

 
L’analyse génétique est une étape nécessaire pour adapter le traitement, orienter le 

conseil génétique et permettre l’inclusion dans des protocoles thérapeutiques. Initialement, des 

séquençages successifs commençant par le gène suspecté menaient souvent à de nombreuses 

investigations nécessitant l’envoi de l’ADN dans plusieurs centres, avec des délais souvent très 

longs. De nouvelles techniques d’analyse par Next Generation Sequencing (NGS) pour analyser 

des panels de centaines de gènes en fonction de l’orientation clinique ont permis d’augmenter 

les performances diagnostiques et la rapidité des résultats. Une étude a montré que 43 % de 

mutations pathogènes étaient identifiées par NGS chez des patients jusque-là non 

diagnostiqués. [12] Des techniques de séquençage du génome entier sont maintenant utilisées 

dans certains centres. Des études comparant cette technique aux séquençages monogéniques 

initiaux dans les myopathies des ceintures ont permis d’identifier une mutation pathogène chez 

37 à 45 % des patients quand l’analyse conventionnelle n’avait pas identifié de mutation. 
[13,14,15] 

 

II. Limites des marqueurs diagnostiques 
 

1. Cliniques 
 

Les phénotypes cliniques identifiés au décours de l’examen clinique ne permettent pas 

toujours une orientation diagnostique évidente. Il est même parfois difficile de faire la 

différence avec une myopathie génétique ou acquise. En effet, il existe des myopathies acquises 
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survenant dans l’enfance et des myopathies génétiques de survenue tardive. Certaines 

myopathies génétiques peuvent être d’allure sporadique avec des apparentés non connus, non 

diagnostiqués ou pauci symptomatiques. Un diagnostic de myosite sera suspecté chez un patient 

qui présente un début des symptômes à l’âge adulte, sans antécédent de plainte fonctionnelle, 

d’aggravation sub-aiguë, avec un déficit prédominant aux ceintures. En cas de myopathie 

génétique non diagnostiquée, il pourra être alors évoqué une myosite qualifiée de résistante au 

traitement immunosuppresseur avec une escalade thérapeutique potentiellement iatrogène et 

inutile.  

 

Parmi les myopathies génétiques les plus souvent confondues avec des myopathies 

inflammatoires, les myopathies d’origine métabolique sont souvent évoquées. La maladie de 

Pompe de début tardif (avec une activité alpha-1,4 -glucosidase entre 1 et 29 %) et de McArdle 

peuvent mimer une myosite. Ces patients sont plus âgés et se présentent avec un déficit moteur 

proximal, des myalgies et une élévation des CPK. Les dystrophies musculaires de début tardif 

peuvent également être prises à tort pour des myosites du fait de la possible absence d’histoire 

familiale lorsque la transmission est récessive. Les dystrophies les plus souvent confondues 

sont les dysferlinopathies, les calpainopathies et la dystrophie facio-scapulo-humérale. En effet, 

la présence d’atypies chez des patients FSH avec une atteinte de la face discrète et souvent non 

rapportée spontanément, l’absence de scapula alata et un déficit moteur sans asymétrie évidente 

peuvent rendre le tableau clinique trompeur. Les dysferlinopathies qui peuvent se présenter sous 

la forme d’une myopathie des ceintures, sont de transmission autosomique récessive et se 

présentent à l’âge adulte par un tableau de déficit à prédominance proximale et de douleurs. Les 

calpaïnopathies survenant plutôt chez l’adulte jeune avec un début insidieux aux ceintures peut 

également être confondue. La dystrophie myotonique de type II peut également se présenter 

sous la forme d’une faiblesse proximale, avec des myalgies fréquentes et une myotonie plus 

inconstante que dans la forme de type I, apparaissant chez l’adulte en moyenne à 48 ans. [16,10] 

 

A l’inverse, des situations plus rares rapportées d’authentiques myosites, souvent 

d’installation plus insidieuse, parfois avec une dysphagie ou une atteinte faciale sont prises à 

tort pour des dystrophies. Ces difficultés diagnostiques sont plus spécifiques des myosites 

nécrosantes auto-immunes, en particulier à anti-SRP qui ont été plus récemment décrites et qui 

une évolution plus sévère que les polymyosites. [4,17,10] 
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2. ENMG  

La valeur diagnostique de cet examen est très variable avec environ un quart d’examens 

normaux chez des patients avec un diagnostic prouvé par l’anatomopathologie. La valeur 

prédictive positive a été évaluée à 51% et la valeur prédictive négative à 74%. Les études ne 

précisent pas toujours les modalités de l’examen et le nombre de muscles explorés. La 

multiplication du nombre de muscles explorés et l’utilisation de techniques de quantification 

permet d’en augmenter la sensibilité. Du fait de la sélectivité de certaines myopathies, se 

limitant parfois à quelques muscles dans les formes précoces ou sur des muscles profonds 

d’exploration difficile, il n’est parfois pas possible d’identifier des anomalies lors de l’examen.  

La présence de décharges myotoniques ou paramyotoniques est un élément 

d’orientation diagnostique essentiel vers les dystrophies myotoniques liées à des expansions 

pathologiques des canaux ioniques chlore et vers les myotonies congénitales liées à des 

mutations de canaux membranaires (CLNC 1, SCN4A, KCNJ2, CACN1AS…). Les 

dystrophies myotoniques étant liées à des expansions de triplets ou quadruplets nucléotidiques, 

elles ne sont pas détectées par l’analyse génétique par NGS et nécessitent d’être recherchées 

spécifiquement. L’orientation diagnostique à l’issue de l’examen est donc essentielle. Par 

ailleurs, les décharges myotoniques ou répétitives complexes peuvent également être 

rencontrées dans certaines myopathies métaboliques (maladie de Pompe), certaines myosites 

(myosites à inclusion), certaines myopathies distales et plusieurs dystrophies des ceintures.  

 

L’ENMG est une analyse fonctionnelle de l’unité motrice et de l’excitabilité musculaire 

avec une corrélation des anomalies structurales à la biopsie qui n’est pas automatique. En cas 

de troubles isolés de l’excitabilité musculaire, cela peut expliquer l’absence d’anomalie 

anatomopathologique et l’ENMG peut réorienter le diagnostic vers certains groupes de 

myopathies sans atteinte structurale. [7] 

 

 
3. Anatomopathologie 

 
 

Une anomalie de morphologie des fibres peut être spécifique de certaines dystrophies 

(exemple des fibres hypercontractées dans les maladies de Duchenne et de Becker). Une 

surcharge en glycogène ou en lipides est révélée par les tests enzymatiques dans les myopathies 

métaboliques. Certains signes pathologiques peuvent être aspécifiques comme la centralisation 
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des noyaux ou la vacuolisation des fibres musculaires mais il existe cependant des éléments 

d’orientation pertinents (larges vacuoles à contours flous dans les glycogénoses, multiples 

petites vacuoles dans les surcharges lipidiques, vacuoles bordées dans les myosites à inclusion).  

Dans les mutations RYR1, on retrouve de façon typique des fibres de type 1 de petite taille avec 

des noyaux centralisés. Les défects en protéines spécifiques des dystrophies identifiés en 

immunomarquage et en Western-Blot sont un argument diagnostique fort. Dans la dystrophie 

myotonique de type 2, de nombreux sacs nucléaires sont observés, correspondant en fait à une 

atrophie majeure des fibres de type 2.  

 

Parmi les éléments pouvant différencier les myopathies d’origine génétique des 

myosites, des processus de nécrose et de régénération et leur localisation au sein du muscle 

apportent des renseignements sur le mécanisme : en petits groupes pour les dystrophies, diffuses 

pour les rhabdomyolyses. Un pattern a largement été étudié parmi les éléments utiles au 

diagnostic des myosites auto-immunes, il s’agit du marquage du complexe majeur 

d’histocompatibilité (CMH). En effet, l’association de la positivité du CMH de type I et de type 

II a une bonne valeur diagnostique pour les myopathies auto-immunes. Le CMH de type I a une 

excellente sensibilité mais elle est peu spécifique car observée dans les myosites à inclusion, 

les dystrophies et les myopathies métaboliques. Cependant, l’association avec la positivité du 

CMH de type II a une sensibilité de 25 à 60 % mais une excellente spécificité (90 à 100 %). 

Dans le cas particulier des myosites à inclusions, il a été montré que des signes d’invasion des 

myofibrilles saines par des lymphocytes T CD8, quand elle était associée à des vacuoles bordées 

et à un dysfonctionnement mitochondrial était évocateurs de ce diagnostic. [18,4,19,9] 

 

Les dystrophies musculaires les plus « inflammatoires » ont des profils 

anatomopathologiques aspécifiques. Dans la FSH, des biopsies réalisées sur des muscles 

montrant un œdème musculaire ont révélé un infiltrat inflammatoire lymphocytaire T CD8 

endomysial ou périvasculaire mais n’infiltrant pas les fibres saines. Des processus de nécrose 

et régénération sont notés et sont complètement aspécifiques Ce profil n’a pas de valeur 

diagnostique, et l’on ne peut pas éliminer une inflammation secondaire au processus nécrotique. 

[4,20] Les dépôts de complément sarcolemmiques sur des fibres non nécrotiques sont décrits 

plutôt pour les dystrophies mais peuvent être également présents également dans les myosites 

auto-immunes, et ne peuvent donc pas être utiles à l’orientation diagnostique de façon isolée. 
[19] 
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Une infiltration éosinophilique, macrophagique, lymphocytaire est fréquemment 

identifiée dans les calpaïnopathies, pouvant chez les enfants porter à tort un diagnostic de 

fasciite à éosinophiles. [10] La présence de fibres ragged red et de fibres COX négatives 

évocatrices de dysfonctionnement mitochondrial peuvent être vues dans de nombreuses 

pathologies et ne signent pas une myopathie d’origine mitochondriale.  Elles peuvent être 

observées dans les myosites à inclusions ou les dermatomyosites. [4,19] 

 

 

4. Génétique  

Les techniques de NGS ont des limites car elles peuvent révéler des variants connus 

pathogènes mais dont le phénotype habituel ne correspond pas au patient, des variants dans 

plusieurs gènes ou dont la pathogénicité est incertaine. [12] Ces techniques ne sont pas non plus 

accessibles dans tous les centres. Une équipe a étudié la rentabilité diagnostique de l’analyse 

par NGS dans le diagnostic en pathologie neuromusculaire et a montré qu’environ 20 % de 

diagnostics moléculaires définitifs pouvaient être établis, toutes causes confondues. Des 

variants de signification indéterminée étaient identifiés chez 53 % des patients dont seulement 

0.7 % étaient reclassés secondairement en pathogènes. [21] Plus récemment, le séquençage chez 

des patients avec une myopathie des ceintures a montré l’absence de potentiel variant pathogène 

chez 19% des patients et aucun variant potentiellement causal chez 31%. [13]  

Il est important de noter que les techniques de NGS ne peuvent pas identifier toutes les 

répétitions, les mutations de promoteurs, les duplications et certaines mutations de l’ADN 

mitochondrial et qu’il faudra donc les rechercher spécifiquement. Par exemple, une des 

dystrophies génétiques les plus fréquentes, la dystrophie facio-scapulo-humérale ne fait pas 

partie de ces panels. Devant un nombre encore important de variants non documentés, il est 

important d’avoir le plus de données phénotypiques et anatomopathologiques pour établir un 

diagnostic syndromique et pouvoir continuer les explorations de façon orientée. [22] 

 
III. Imagerie diagnostique des myopathies 

 
1.   Généralités  

 
L’imagerie musculaire de référence dans le diagnostic des pathologies neuromusculaires 

est l’IRM. L’excellente résolution en contraste de l’IRM permet l’analyse des tissus mous, elle 

permet une analyse précise de l’intensité et de la topographie des lésions musculaires. Elle peut 
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distinguer l’infiltration graisseuse chronique des lésions inflammatoires « actives ». L’IRM 

permet ainsi de guider la biopsie musculaire en ciblant les muscles atteints mais qui ne sont pas 

complètement involués et, pour les myopathies inflammatoires, les muscles montrant des 

infiltrats inflammatoires. [23, 24] 

 

L’identification de la sélectivité de l’atteinte musculaire spécifique d’une myopathie, 

telle une signature radiologique, gagne une valeur diagnostique croissante et de nombreuses 

pathologies sont à l’étude. L’identification de ces patterns radiologiques apporte également 

d’importantes informations sur les processus physiopathologiques. Il faut noter que les patterns 

ne sont pas à interpréter de la même manière en fonction des stades d’évolution. Lors des formes 

précoces, on tient compte de l’atteinte musculaire sélective alors que dans lors des formes 

tardives, c’est l’épargne de certains muscles qui est plus pertinente. Par exemple, une des 

maladies les mieux caractérisée est la maladie de Pompe où l’on met en évidence une 

dégénérescence systématique des muscles axiaux avec une atteinte des extenseurs du rachis, 

des abdominaux et des cuisses, avec une épargne des jambes. La dégénérescence graisseuse des 

muscles de la langue est un des signes les plus évocateurs chez ces patients. [25,26,27,28,29] 

 

Cependant, d’autres modalités d’imagerie sont possibles. Historiquement, le scanner 

musculaire ciblé, puis du corps entier a été utilisé pour le diagnostic des pathologies 

neuromusculaires et a permis d’identifier des modifications musculaires comme une involution 

fibreuse ou graisseuse. Il permet de préciser la topographie de l’atteinte musculaire, ainsi que 

des modifications morphologiques comme une atrophie ou une hypertrophie. Actuellement, il 

n’est utilisé qu’en cas de contre-indication à l’IRM. L’échographie musculaire permet 

d’identifier une involution graisseuse ou atrophique du muscle lorsqu’il apparait plus 

hyperéchogène. Elle peut être utilisée de façon plus commode en pédiatrie, et permet de faire 

le diagnostic d’une atteinte myogène. Elle permet une analyse semi quantitative relativement 

fine et a un intérêt dans le cadre du suivi. Elle ne permet cependant pas d’identifier l’œdème 

musculaire. [26,30] 

 

 
2. Séquences 

 
Les séquences IRM utilisées de façon systématique sont le T1 et le STIR. Le muscle 

sain est en hyposignal T1 par rapport au tissu sous-cutané. La nécrose, l’involution fibreuse ou 

graisseuse se présentent en hypersignal T1, qui peut être analysé de façon semi quantitative 
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grâce à des échelles visuelles. La plus utilisée est l’échelle de Mercuri (2002) en 4 stades (0 : 

muscle sain, 1 : involution de moins de 30 % du muscle, 2 : involution entre 30 et 60 %, 3 : 

involution entre 60 et 100 %, 4 : muscle complètement involué). Une analyse de l’atrophie peut 

être réalisée sur cette séquence mais il n’existe pas d’échelle usuelle et la lecture radiologique 

est souvent basée sur une comparaison avec les muscles contigus.  

 

Le muscle sain est en hyposignal en séquence STIR. L’œdème intramusculaire apparaît 

en hypersignal, qui n’est pas spécifique d’une atteinte inflammatoire. Il peut parfois se retrouver 

dans les maladies infiltratives notamment néoplasiques, granulomateuses ou être vu dans les 

processus de dénervation (sclérose latérale amyotrophique), les traumatismes ou les 

rhabdomyolyses. L’annulation du signal de la graisse permet de limiter l’apparition 

d’hypersignaux liés à une infiltration graisseuse intense des muscles involués. [31,24,32,23] 

 

La séquence de Diffusion est une séquence « fonctionnelle », utilisée dans de plus en 

plus de protocoles d’IRM corps entier. Elle a une valeur diagnostique d’autant plus utile pour 

la détection d’inflammation intra musculaire que si elle est associée au STIR. Elle a surtout été 

évaluée dans le cadre des maladies hématologiques et les rhumatismes inflammatoires, mais 

elle montre des résultats robustes quant à l’analyse de l’œdème intra musculaire pour 

discriminer les patients sains des patients avec une myopathie inflammatoire. [33,34,35,36] 

 

Une analyse quantitative est possible grâce à la mise au point de la séquence Dixon qui 

permet la détermination automatique de l’œdème et de l’infiltration graisseuse. Elle consiste à 

faire 2 acquisitions en écho de spin : la première, où les protons de l'eau et de la graisse sont en 

phase, la deuxième dans laquelle l'impulsion de 180° est légèrement décalée pour obtenir un 

deuxième signal pour lequel les protons de l'eau et de la graisse sont déphasés. Par addition des 

deux signaux, on ne visualise que celui de l'eau. Par soustraction, on efface le signal de l'eau au 

profit de celui de la graisse. [29,26,27] 

 

Des protocoles d’IRM corps entier sont en cours d’élaboration mais en pratique, les 

modalités de l’imagerie diagnostique des pathologies musculaires n’est pas homogénéisée dans 

tous les centres de référence. Il semble être consensuel de réaliser au minimum des acquisitions 

coronales et axiales en séquence T1 et STIR pour ces pathologies. [37] 
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3. Arbres décisionnels existants 
 

Le diagnostic des maladies musculaires doit être basé sur l’identification de points clés 

dans l’histoire de la maladie, la topographie de l’atteinte musculaire et la biopsie musculaire 

qui peut apporter des informations importantes. Le pattern radiologique obtenu en IRM fait 

partie des examens permettant maintenant de guider la génétique en précisant le phénotype 

syndromique musculaire, parfois moins perceptible à l’examen clinique. L’analyse des patterns 

radiologiques permet en effet de cibler un groupe de myopathies et peut parfois permettre de 

raccourcir la durée d’analyse génétique voire de se passer de la biopsie. La généralisation de 

leur utilisation rendrait les investigations moins invasives, plus rapides pour le patient, et moins 

coûteuses. [29,36] 
 

En pédiatrie, l’IRM corps entier a révélé un bénéfice diagnostique important. Il semble 

exister en effet une forte corrélation du pattern identifié avec le diagnostic génétique chez deux 

tiers des patients avec rigidité axiale ou hyperlaxité. [38] Une autre équipe a élaboré un 

algorithme décisionnel pour des adultes présentant des myopathies avec rigidité axiale qui a 

montré une performance diagnostique entre 90 et 100 % pour faire la différence entre les 7 

myopathies se présentant avec ce phénotype. Cet algorithme a été identifié à travers l’analyse 

de 10 muscles sur des IRM corps entier. [39] 

 

 
 
Muscular MRI-based algorithm to differentiate inherited myopathies presenting with spinal rigidity, 
Tordjman, Eur Radiol, 2018 
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Il a été identifié un pattern spécifique et facilement identifiable des myopathies liées à 

la mutation SEPN-1. Les myopathies myofibrillaires font partie des pathologies dont le pattern 

est le mieux établi du fait du grand nombre de mutations existantes rendant d’autant plus utile 

cet outil diagnostique. [46,40,41] Dans les dystrophinopathies (Duchenne, Becker), les patterns 

étaient similaires selon les études. Plus de la moitié des séries rapportées montraient une 

involution préférentielle du grand et du moyen fessier, du grand adducteur et de l’épargne du 

sartorius et du gracile. [42] 

 

 

4. Limites  
 

Il n’y a pas de consensus actuellement sur le rôle dans la démarche diagnostique des 

patterns radiologiques. Il persiste encore des doutes sur leur fiabilité et leur pertinence dans 

certaines myopathies du fait de divergences entre certaines études. Ces patterns sont 

actuellement en cours de description, avec de faibles effectifs de patients du fait de la rareté de 

ces maladies, dans des essais le plus souvent monocentriques. Le nombre de patients qu’il 

faudrait analyser dans chaque pathologie pour obtenir un pattern spécifique et fiable n’est pas 

connu. Les myopathies plus rares sont moins décrites en raison du faible effectif par centre et 

du manque de données d’IRM corps entier. Il est nécessaire pour les centres de référence de 

mettre en commun les données d’IRM afin de pouvoir obtenir un plus grand nombre de données 

radiologiques et d’en améliorer la fiabilité. Par exemple, une équipe a utilisé des patterns 

radiologiques issus des données de la littérature pour orienter le diagnostic des myopathies 

distales sur une cohorte de patients. Globalement, la sensibilité était de 50 % et la spécificité de 

32 %. Pour certaines myopathies génétiques, notamment la myotilline et pour les myosites à 

inclusion, l’IRM était très performante. [36,43] 

 

Il existe une co existence de certains patterns radiologiques pour plusieurs myopathies 

ne correspondant donc pas à une signature génétique, par exemple entre les dysferlinopathies, 

la myopathie de Myoshi et la dystrophie des ceintures de type LGMD2B. [49] 

 
 
 
 
 
 



13 
 

Redefining dysferlinopathy phenotypes based on clinical findings and muscle imaging studies. Paradas, 
Neurology 2010 

 

Les résultats des études sur les patterns sont souvent complexes à analyser, avec des 

données nombreuses pour les IRM corps entier dont la synthèse est parfois difficile. Les 

données sont le plus souvent exposées sous forme de cartes de chaleur ou de coupes 

schématiques d’IRM avec des gradients d’intensité d’atteinte, pour rendre l’analyse d’un grand 

nombre de données issues des IRM corps entier plus intuitive et représenter un “profil” 

schématique pour chaque myopathie. Ces résultats sont difficiles à transposer en pratique et 

l’utilisation de ces données brutes et détaillées, multipliées par le nombre important de 

myopathies est quasiment impossible. 
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Whole-body magnetic resonance imaging evaluation of facioscapulohumeral muscular dystrophy: Whole-
Body MRI in FSHD, Leung and al., Muscle and Nerve, 2015. 

 
Devant ces difficultés d’application pratique, des projets d’utilisation des techniques 

d’intelligence artificielle sont actuellement en cours. Cet outil est en développement comme 

aide à la décision diagnostique dans les situations où le nombre ou la complexité des données 

à prendre en compte est trop importante. Une équipe a étudié la performance diagnostique d’un 

outil de machine learning dans le diagnostic des myopathies génétiques avec des résultats 

prometteurs (pertinence diagnostique de 95.7%, sensibilité globale de 92.1 % et spécificité de 

99.4 %). De plus, l’outil informatique a montré une meilleure performance que les radiologues 

après l’apprentissage (55 points pour la machine contre 35 points pour les examinateurs). 

Cependant, il a été nécessaire de pré traiter les IRM pour une analyse de données numériques 

uniquement et non pas d’imagerie. [44] 
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IV.      Imagerie des FSH 
 

1. Généralités 
 

La dystrophie facio-scapulo-humérale est l’une des myopathies génétiques les plus 

fréquentes. Elle est la 2ème ou 3ème la plus fréquente selon les études, après la dystrophie 

myotonique de Steinert (6.8 à 10 pour 100 000 habitants) et la maladie de Duchenne (3 à 4,8 

pour 100 habitants) avec une incidence estimée de 4 à 4.5 pour 100 000 habitants. [45,46] 

Elle est liée à la contraction d’un macrosatellite situé dans le locus 4q35 du chromosome 

4, qui se traduit par une diminution des répétitions DZ4. La plupart du temps, la maladie 

s’exprime lorsque la contraction de cette région atteint 1 à 10 répétitions et si elle s’effectue sur 

l’allèle A. Il en résulte une hypométhylation entraînant la transcription anormale et la 

production d’une protéine supposée toxique pour le muscle, DUX4. La maladie est de 

transmission autosomique dominante mais on rapporte jusqu’à 20 % de mutations de novo. [47, 

48] La recherche de cette contraction a une bonne valeur diagnostique avec une sensibilité de 

93 % et une spécificité de 98 %. [49] L’imputabilité de la protéine DUX4 a été suggérée lors 

d’une étude in vitro qui a montré une expression réduite de régulateurs myogéniques Myf5 et 

MyoD sur des myoblastes morphologiquement normaux mais incapables de se différencier en 

myotubes. Il existe donc un rôle de perturbation de l’homéostasie et de la régénération 

musculaire. [50] 

 

L’âge de début des symptômes est variable, en général à la fin de l’adolescence, mais 

parfois plus tardif. En général, plus le début des symptômes est précoce, plus il est associé à un 

handicap important. [51] Le handicap est en général modéré, seulement 10 à 20 % des patients 

auront besoin d’un fauteuil roulant et l’espérance de vie n’est pas diminuée. Il existe une 

hétérogénéité clinique entre les familles et même entre les apparentés. Les signes spécifiques 

décrits classiquement sont l’asymétrie du sourire, l’atteinte des orbiculaires des paupières, une 

scapula alata, des difficultés d’abduction des bras, des bras de « Popeye » avec une involution 

des muscles triceps et biceps alors que les deltoïdes et l’avant-bras sont préservés et une atteinte 

abdominale avec le beavor sign. L’atteinte est asymétrique dans la plupart des cas. [52,53,54] 

Parmi les signes associés, il existe une atteinte respiratoire restrictive inconstante et tardive, 

chez 1 à 13 % des patients, principalement avec une atteinte évoluée. [55] Une atteinte 

ophtalmique a été évoquée à type de vascularite rétinienne chez les patients avec de larges 

délétions, ainsi qu’une hypoacousie. [56] L’atteinte cardiaque caractérisée par des troubles 
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conductifs ou du rythme est controversée. Une étude a montré la présence d’un bloc de branche 

droit incomplet chez un tiers des patients, qui restent asymptomatiques. [57] 

 

2. Données de littérature d’imagerie 
 

La FSH a fait l’objet de plusieurs études d’analyse de patterns et de suivi par IRM, afin 

de mieux comprendre la physiopathologie de cette maladie.  

Une étude sur 226 patients, comprenant des IRM corps entier et des IRM ciblées, a 

montré que les abdominaux, les semi-membraneux, les petits fessiers et le chef long du biceps 

fémoral étaient les plus fréquemment et sévèrement atteints. Les muscles poplités, tibial 

postérieur, fléchisseur long des orteils, obturateur interne et externe et iliopsoas étaient 

épargnés. Des combinaisons diagnostiques ont été proposées, comprenant l’atteinte d’un 

abdominal et d’un ischio-jambier associée à l’épargne des iliopsoas. Cette combinaison était 

retrouvée chez 67 % des patients, dont 88 % à des stades intermédiaires. Chez les jeunes, on 

retrouvait le tibial antérieur, le semi-tendineux, le droit fémoral et le long adducteur. D’une 

manière générale, l’atteinte était asymétrique chez 78 % des patients. [58] Une autre étude sur 

des IRM de la ceinture scapulaire a identifié une atteinte du trapèze (100 % des patients), du 

grand dentelé (85 %), du grand dorsal (77 %) et du grand pectoral (75 %). Les sous-épineux, 

sus-épineux et sous-scapulaires étaient épargnés. Une asymétrie sur au moins un muscle était 

relevée chez 89 % des patients. [59] Une autre équipe a étudié 13 IRM corps entier et 34 IRM 

des 4 membres, et a montré l’atteinte préférentielle du semi-membraneux, associée à l’épargne 

des sus, sous épineux, sous scapulaires, petits ronds, iliaques, obturateurs. [60] Globalement, 

les patterns constants étaient l’attente sévère du semi-membraneux ainsi que le gastrocnémien 

médial et le tibial antérieur, alors que le tibial postérieur et le fibulaire étaient épargnés. L’ilio 

psoas était toujours épargné. En contraste avec les dystrophinopathies et les myopathies des 

membres inférieurs, le sartorius et le gracile n’étaient pas particulièrement épargnés. [44] 
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En STIR, des hypersignaux ont été identifiés chez 72 % des patients sur 7% des muscles. 

Les plus fréquemment atteints étaient le vaste médial, latéral, tibial antérieur, gastrocnémien 

médial, fléchisseur long de l’hallux et soléaire. [79] Sur une autre étude en IRM corps entier, 

on notait en plus une atteinte préférentielle du chef long du biceps fémoral et du grand 

adducteur. Ces hypersignaux STIR étaient le plus souvent associés à un hypersignal T1 mais 

pas aux stades les plus sévères. [79] Au niveau scapulaire, les hypersignaux STIR étaient moins 

fréquents, dans 31 % des patients, sur 8 % des muscles prédominant sur les grands dentelés et 

les grands pectoraux. [78] 

Magnetic resonance imaging patterns of muscle involvement in genetic muscle diseases: a systematic 
review., Leung, J Neurol , 2017 

 

Pour analyser la spécificité du pattern de la FSH par rapport aux autres dystrophies, une 

combinaison caractérisée par l’atteinte des petits, grands fessiers et des obliques associée à 

l’épargne des iliaques, psoas, tibial postérieur et obturateurs a été testée. Elle était retrouvée 

chez 53 % des patients FSH contre 13 % des autres dystrophies. L’atteinte de la coiffe était 

également plus fréquente chez les patients non FSH (61%) contre 13 % des FSH. L’asymétrie 

était un des critères les plus discriminants. [61] 

 
 

3. Imagerie de suivi 
 

Des études de suivi longitudinal des patients FSH ont été menées afin de mieux 

comprendre les processus physiopathologiques sous-jacents. Une des principales hypothèses 

est l’évolution en 2 phases de la maladie, une phase inflammatoire précédent l’involution 

graisseuse. Plusieurs équipes ont montré que les muscles en hypersignal STIR évoluaient 
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toujours vers une infiltration graisseuse, alors que les autres muscles restaient stables en T1. Il 

semble également que l’hypersignal STIR ne régresse qu’après l’involution graisseuse 

complète du muscle. [62,63,64] 

 

Une étude a suggéré l’utilité de l’échographie dans le suivi des patients FSH. Cette 

équipe a montré que le taux d’infiltration graisseuse en T1 et l’échogénicité étaient corrélés 

fortement à la sévérité clinique. L’échographie permet de détecter des changements dans 

l’architecture musculaire, même dans les muscles qui semblent normaux en IRM, mais l’IRM 

est meilleure pour détecter les stades plus tardifs d’involution et l’œdème. Les corrélations entre 

les scores semi quantitatifs ou quantitatifs étaient fortes pour l’IRM et plus variables pour 

l’échographie. [65] 

 
 

V.  Imagerie des myosites 
 

1.  Généralités 
 

Les myosites auto-immunes sont des pathologies rares, dont l’incidence rapportée est 

de 0,1 à 1 pour 100 000 personnes et une prévalence de 0,55 à 6 pour 100 000 aux États-Unis. 

[66] Les modifications successives des critères diagnostiques depuis les critères de Bohan et 

Peter en 1970 rendent difficile une estimation précise de la prévalence de ces maladies.  

Elles sont caractérisées par des déficits moteurs d’intensité variable, fréquemment 

associés à des atteintes extra-neurologiques, le plus souvent pulmonaires, cutanées, cardiaques. 

De nouveaux critères diagnostiques ont été proposés par Dalakas (2003), l’ENMC (2004), puis 

par l’EULAR /ACR en 2017 révisant les critères moins spécifiques de Bohan et Peter. Ils 

définissent de façon plus précise les données cliniques et paracliniques pertinentes. Ces 

nouveaux critères de l’EULAR/ACR ont été évalués sur une cohorte de patients avec des 

résultats qui semblent plus pertinents que les critères de Dalakas et de l’ENMC, avec des 

sensibilités respectivement de 77 et 71 %, et des spécificités de 99 et 82 %. [67] 

Les signes cliniques définis de façon consensuelle sont l’apparition subaiguë ou 

insidieuse d’un déficit moteur symétrique prédominant en proximal et aux fléchisseurs plutôt 

qu’aux extenseurs du cou. L’éruption cutanée typique est définie comme un œdème 

périorbitaire héliotrope, des papules violacées (papules de Gottron), un érythème de la poitrine 

et du cou. Les caractéristiques cliniques de myosite à inclusion font désormais partie des critères 

d’exclusion (déficit moteur asymétrique, distal, prédominant sur les fléchisseurs aux membres 
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supérieurs et les extenseurs aux membres inférieurs). [ 68 ] Le taux de CPK doit être 

significativement et durablement élevé.  D’autres critères paracliniques doivent être présents 

comme la sérologie avec les anticorps spécifiques des myosites auto-immunes, la présence d’un 

syndrome myogène isolé à l’ENMG et les données spécifiques de la biopsie. Les nouveaux 

critères ont introduit les anomalies IRM en tant qu’outil diagnostique. [69,70,71] 

La biopsie musculaire est recommandée à la fois pour confirmer le diagnostic et pour 

exclure d'autres myopathies. Elle est également importante pour définir le sous-type de maladie. 

La présence d’infiltrats inflammatoires, le type d’infiltrat cellulaire et leurs localisations dans 

le muscle ou le tissu interstitiel sont un élément d’orientation. Les anomalies principales sont 

une infiltration endomysiale par des cellules mononucléées ou dans le sarcolemme de fibres 

saines non nécrotiques, une infiltration périmysiale ou périvasculaire, une atrophie péri 

fasciculaire, des vacuoles bordées, des groupes de fibres plus petits en périfascisculaire qu’au 

centre. Il est à noter qu'une biopsie musculaire normale n'exclut pas le diagnostic car les 

infiltrats peuvent être inégalement répartis. La surexpression du CMH de type I et II est 

également reconnue comme un signe fort en faveur des lésions inflammatoires. [92,72] 

Il existe aujourd’hui plusieurs classifications associées à la découverte des auto-

anticorps, avec des phénotypes émergents. On distingue de manière relativement consensuelle 

les dermatomyosites qui peuvent survenir chez les enfants, les polymyosites, les myosites 

nécrosantes et les syndromes des anti-synthétases. Des myosites « overlap » regroupant les 

critères des dermatomyosites et des polymyosites sont décrites. Les myosites nécrosantes ont 

été décrites de façon plus récente, avec l’augmentation des prescriptions des statines (anticorps 

anti-HMGCoA). Elles semblent avoir une évolution différente, plus sévère et insidieuse 

notamment pour le cas particulier des myosites à anticorps anti-SRP. On décrit des formes 

paranéoplasiques dont le pronostic est lié au traitement de la maladie sous-jacente. Les myosites 

à inclusion sont traditionnellement classées parmi les myosites auto-immunes mais leurs 

caractéristiques cliniques et radiologiques et leur physiopathologie en font dorénavant des 

pathologies spécifiques. [73] 
 

 
2. Intérêt diagnostique  

 
L’IRM a un intérêt majeur pour le diagnostic et le suivi des myosites. Elle permet 

d’identifier l’inflammation intra-musculaire, parfois infra-clinique notamment avec les 
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protocoles d’IRM corps entier. Elle permet également d’identifier une inflammation du tissu 

sous-cutané, des fascia, des articulations qui ont un intérêt pour le diagnostic étiologique. [74] 

 

Elle permet de guider les biopsies avec un meilleur rendement des biopsies guidées au 

préalable par les données d’IRM, ciblant les muscles montrant le plus d’inflammation intra-

musculaire, avec un meilleur rendement diagnostique (faux négatifs passant de 23 à 6 %). [75] 

Une autre étude a montré que les biopsies réalisées sur les muscles suspects d’une infiltration 

inflammatoire intense sur l’IRM révélaient plus d’infiltrats inflammatoires. [76] 

 

 Elle peut également permettre de détecter des néoplasies, en raison de la forte 

association des cancers et des dermatomyosites plus particulièrement. [77] 

 

Les IRM réalisées chez les patients atteints de myopathies auto-immunes montrent 

typiquement une inflammation symétrique et proximale des ceintures scapulaires et pelviennes. 

Les polymyosites ont une atteinte globale des cuisses, alors que dans la dermatomyosite on peut 

noter une inflammation plus hétérogène au sein du muscle, pouvant toucher les fascia et les 

tissus sous-cutanés, et touchant préférentiellement le quadriceps. Les myosites nécrosantes et 

notamment les myosites à anticorps anti-SRP montrent une atteinte préférentielle des 

adducteurs, des vastes latéraux alors que les vastes intermédiaires sont plus préservés. Elles ont 

également un pattern d’inflammation plus diffuse, touchant les adducteurs, le pelvis, avec une 

infiltration graisseuse, une atrophie plus sévère notamment de la cuisse que les polymyosites 

ou les dermatomyosites. [99,78] 

 

 
Diagnostic Imaging of Inflammatory Myopathies: New Concepts and a Radiological Approach., Guimaraes, 
Curr Rheumatol Rep. 2019 
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VI. Objectifs 
 

Les données concernant la fiabilité des patterns aujourd’hui semblent se généraliser à 

de plus nombreuses maladies. Leur caractère spécifique à une seule pathologie et leur caractère 

discriminant par rapport aux autres myopathies ont moins été étudiés. 

Nous avons conçu une étude ayant pour objectif d’identifier la valeur diagnostique des 

patterns radiologiques dans la discrimination de deux diagnostics, les myosites auto-immunes 

et les FSH. La FSH est l’une des myopathies génétiques les plus fréquentes et fait partie des 

myopathies génétiques inflammatoires qui peuvent être prises à tort pour une myosite. Une 

analyse radiologique détaillée des IRM corps entier des patients avec un diagnostic prouvé a 

été réalisée dans l’objectif de mettre en évidence un pattern à travers l’identification des muscles 

statistiquement différents entre les maladies. L’objectif est de pouvoir déterminer la meilleure 

combinaison de muscles en tant qu’outil pour le diagnostic différentiel.  

Cette étude est l’étape préliminaire d’un projet de machine learning supervisé, basé la 

lecture des données d’imagerie brutes, ayant pour objectif l’aide au diagnostic radiologique des 

myopathies.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



22 
 

MATERIELS ET METHODES 

 

Il s’agit d’une étude observationnelle analytique rétrospective, monocentrique, au 

Centre Hospitalier Universitaire Purpan de Toulouse.   

 

Éthique  
 

Une lettre d’information avec un formulaire de non opposition a été envoyé à tous les 

patients retenus pour l’analyse, selon les lois en vigueur pour les études non interventionnelles. 

L’étude a été approuvée par le comité d’éthique du CHU (numéro 19 317 C). 

 

Matériels  
 

Les IRM corps entier réalisées dans l’indication des pathologies musculaires entre le 

mois de mars 2018 et d’avril 2019 ont été retenues pour l’analyse.  

Un investigateur indépendant a collecté les données cliniques, biologiques, 

électromyographiques et anatomopathologiques, de façon rétrospective, grâce au dossier 

médical informatisé du CHU. Elles étaient colligées dans un fichier Excel anonymisé. Deux 

groupes ont été constitués : les myosites auto-immunes (myosites) et les dystrophies facio-

scapulo-humérales (FSH). Nous avons exclu les autres myopathies génétique ou acquises ainsi 

que les imageries des patients dont les données étaient insuffisantes pour retenir un diagnostic 

de certitude. 

Le groupe FSH a été défini par l’association d’une symptomatologie clinique évocatrice 

avec un diagnostic génétique établi par la réduction des répétitions DZ4 entre 1 et 10 sur le 

chromosome 4 par technique de Southern Blot. Nous n’avons pas inclus les patients dont le 

diagnostic moléculaire était en faveur d’une FSH de type II. [79,56] 

Le groupe myosites a été constitué de patients avec un diagnostic défini par un faisceau 

d’arguments cliniques et biologiques compatibles s’ils étaient confirmés par les données 

anatomopathologiques, comme défini dans les derniers critères diagnostiques de l’ENMC et de 

l’EULAR/ACR. [96,71,80,81,82,83] Les myosites à inclusion n’étaient pas inclues du fait de leur 

physiopathologie et de leur pattern d’atteinte musculaire différents. [99] 
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Analyse IRM 

Les images ont été acquises sur une IRM General Electrics OPTIMA 1.5 T, de la 

mandibule jusqu’aux chevilles (Tableau 1). 

Paramètres T1 STIR 
Plan Axial Axial 
Etendue (mm) 480 440 
Matrice 416 x 352 320 x 224 
Epaisseur coupes (mm) 2 8 
Ecart entre les coupes (mm) 0 0 
TR (ms) 475 6099 
TE (ms) 14 60 
TI (ms)  145 
Temps d’acquisition (min) 10  12  

Tableau 1 : caractéristiques IRM 

 

Les séquences T1 et STIR dans un plan axial et coronal ont été analysées de manière 

rétrospective. L’ensemble des coupes des 2 séquences ont été lues de façon conjointe, en 

aveugle des données cliniques, de manière indépendante par 2 observateurs (un radiologue 

senior et un neurologue junior). En cas de discordance, un consensus a été obtenu par une 

troisième lecture de façon conjointe par les 2 observateurs.  

Une grille d’analyse de 49 muscles a été définie au préalable, au niveau du cou, de la 

ceinture scapulaire, des bras, du thorax, de l’abdomen, du bassin, des cuisses, des mollets. (Cf 

annexe). En séquence T1, la sévérité de l’infiltration graisseuse a été cotée selon une échelle 

visuelle semi-quantitative en 5 points selon la classification de Mercuri. [84] Les scores étaient 

définis comme tels, 0 : pas d’hypersignal T1, 1 : hypersignaux T1 occupant moins de 30% du 

muscle, 2 : hypersignaux T1 occupant entre 30 et 60 % du muscle, 3 : hypersignaux T1 

occupant plus de 60 % du muscle, et 4 : totalité du muscle en hypersignal T1. La somme des 

grades de sévérité d’infiltration retenus pour chaque muscle a été additionnée pour obtenir un 

score de sévérité pour chaque muscle. L’infiltration d’un muscle en T1 a été de plus cotée de 

manière binaire entre 0 : muscle sain et 1 : muscle atteint, pour obtenir un score de fréquence 

d’atteinte pour chaque muscle. En séquence STIR, la présence d’un hypersignal d’allure 

inflammatoire intramusculaire a été relevée de façon binaire entre 0 : pas d’hypersignal et 1 : 

hypersignal STIR intramusculaire. Au final, pour chaque muscle, 3 scores étaient obtenus : un 

score de fréquence d’infiltration musculaire en T1, un score d’intensité d’atteinte en T1 et un 

score de fréquence d’atteinte inflammatoire en STIR. 
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Le degré d’asymétrie a été mesuré pour chaque muscle entre la gauche et la droite, 

retenue si la différence de score était supérieure ou égale à 2 pour le score d’intensité en T1 et 

entre 0 ou 1 pour les autres. 

Les muscles non vus car hors champ de l’IRM ou dont la lecture était trop perturbée par 

des artéfacts de mouvements ont été cotés sains (0) en T1 et en STIR. Les images suspectes 

d’artéfacts magnétiques en particulier pour les muscles les plus superficiels, ou liées à la 

présence d’une inflammation articulaire de contiguïté ont été cotées 0. 

 

Analyses statistiques 

Le critère de jugement principal était la mise en évidence de la combinaison musculaire 

avec la meilleure valeur diagnostique pour le diagnostic différentiel entre le groupe myosites et 

le groupe FSH, par analyse radiologique seule, pour chacun des 3 scores obtenus. 

Les mesures pour chaque muscle ont été relevées sur un fichier Excel anonymisé. La 

fiabilité des mesures entre les observateurs a été déterminée par un coefficient kappa de Cohen 

et par un coefficient kappa pondéré pour les mesures semi-quantitatives. 

Une étude de la corrélation entre les variables des 2 groupes a été réalisée dans un 

premier temps. Des analyses univariées ont été réalisées entre les données de chaque muscle et 

des données démographiques par un test du Khi2 et un test de Wilcoxon. Les variables 

significatives ont été analysées grâce à une technique de Random forest afin de prendre en 

compte les variables significatives en tenant compte de leur corrélation. Le modèle le plus 

discriminant était retenu pour constituer des courbes ROC. Une comparaison des capacités de 

prédiction du modèle Random forest avec un modèle simple a été proposée pour éliminer de 

possibles facteurs confondants. Les statistiques ont été réalisées sur le logiciel R.  
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RÉSULTATS 

 

Nous avons analysé au total, 161 dossiers patients dont l’IRM correspondait à 

l’indication pathologie neuromusculaire. Le diagnostic de myosite a pu être retenu pour 25 

patients et de FSH pour 19 patients. Les détails des diagnostics identifiés chez les patients 

exclus sont résumés en annexe.  

 

Figure 1. Diagramme de flux 

Données démographiques  

Les données démographiques sont résumées dans le tableau 1. Il existe une différence 

d’âge significative entre les patients des 2 groupes qui sont plus âgés dans le groupe myosites 

(p = 0.025) et pour les durées d’évolution de la maladie, significativement plus élevées dans le 

groupe FSH (p < 0.001). Il n’y a pas de différence pour la répartition des hommes et femmes 

dans les groupes.  

 FSH Myosites p 
Âge (médian) 55 (31 ; 62) 64 (48 ; 74) 0.025 

Sexe   0.8 
Femmes (n) 10 (53 %) 11 (44 %)  
Hommes (n) 9 (47 %) 14 (56%)  

Durée d’évolution (années) 14.0 (5.5 ; 18.5) 2.0 (2.0 ; 6.0) < 0.001 
Tableau 1. Données démographiques 

161 

IRM corps entier pour indication 
neuromusculaire

IRM exclues : 78

- Diagnostic incertain (50)

- Autres myopathies génétiques (8)

- Autres myopathies acquises (18)

- Dénervation (2) 

19 

FSH

25 

Myosites
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Données radiologiques  

 

Analyses descriptives 

Myosites 

Les muscles montrant le plus fréquemment une infiltration graisseuse en T1 sont, par 

ordre décroissant, les petits fessiers, les semi-membraneux (17 patients parmi les 25, soit 68 

%), les paravertébraux lombaires (14/25, 56%), les semi-tendineux, les biceps fémoraux et les 

sartorius (14/25, 56 %).  

Les muscles montrant l’infiltration graisseuse la plus sévère en T1 sont les petits fessiers 

(score total de 30), les semi-membraneux, les paravertébraux lombaires (25) et les vastes 

latéraux, biceps fémoraux, semi-tendineux et moyens fessiers (20).  

Les muscles le plus souvent sains étaient les sterno-cléido-mastoïdiens, les trapèzes, les 

élévateurs de la scapula, les paravertébraux cervicaux, les petits pectoraux et les grands 

adducteurs (2/25, 8%) (figures 2, 5). 

En STIR, les muscles les plus souvent atteints étaient le droit fémoral droit (15/25, 60 

%), les vastes latéraux (14 et 15/25, 56 et 60 %), le sus-épineux (14/25, 56 %), l’infra- épineux 

et le tibial antérieur droit (13/25, 52 %) (figure 3). 

 La reproductibilité inter-observateur pour la lecture des IRM de ces patients a été 

calculée par un coefficient kappa de Cohen de 0.56 avec un kappa pondéré de 0,69. 

 

FSH 

En T1, les muscles les plus fréquemment atteints étaient les semi-membraneux (16 et 

17 patients parmi les 19, soit 86 et 89 % des patients), l’oblique gauche (15/19, 79%) et le 

dentelé droit (14/19, 75 %).  

Les plus sévèrement involués étaient le semi-membraneux droit (score de 49), semi-

membraneux gauche (45), dentelé droit (37), dentelé gauche, semi-tendineux (34), le biceps 

fémoral droit (35) et le gastrocnémien médial droit (33). 

Les muscles épargnés étaient les sterno-cléido-mastoïdiens, les muscles de la coiffe des 

rotateurs (sous-épineux, infra-épineux, sous-scapulaires), les obturateurs internes, obturateurs 

externes, les psoas et les tibiaux postérieurs (0/19, 0 %) (figures 2, 4,5).  
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En STIR, les muscles plus souvent atteints étaient les tibiaux antérieurs, le 

gastrocnémien médial droit (11/19, 58 %), les fléchisseurs du pied (9/19, 47%) et le vaste latéral 

droit (6/19, 32 %) (figure 3). 

 La reproductibilité inter-observateur par le calcul du coefficient kappa de Cohen était 

de 0.55 et le kappa pondéré de 0,71. 

 
Figure 2. Représentation de l’atteinte musculaire en séquence T1 dans les 2 groupes 
En haut, groupe FSH ; en bas, groupe myosites 
En bleu, représentation du score de sévérité, en rouge et en vert, représentation du score de fréquence 
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Figure 3. Représentation de l’atteinte musculaire en séquence STIR dans les 2 groupes 
En haut, groupe FSH ; en bas, groupe myosites 
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Figure 4. Représentation du score de fréquence pour les 2 groupes selon un gradient de gris 
(blanc : non atteint ; noir : toujours atteint) 
A gauche : myosites, à droite : FSH 
De haut en bas : coupes correspondant aux mollets, cuisses, thoracique, scapulaire 
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Figure 5. Représentation du score d’intensité pour les 2 groupes selon un gradient de gris (blanc : 
non atteint ; noir : sévèrement atteint) 
A gauche : myosites, à droite : FSH 
De haut en bas, coupes correspondant aux mollets, cuisses, thoracique, scapulaire 
 
 

Asymétrie 

Dans le groupe FSH, on observe une asymétrie significative entre la droite et la gauche 

pour au moins un muscle pour tous les patients. Les muscles les plus souvent asymétriques 

étaient le petit rond, l’oblique, le sartorius, le semi-membraneux, le droit fémoral, le soléaire et 

le gastrocnémien médial (différence > 5 points). L’atteinte était plus sévère à droite dans 75 % 

des cas, exceptés pour les obliques et les sartorius.  

Dans le groupe myosites, l’asymétrie était plus discrète, principalement pour les 

gastrocnémiens médiaux et latéraux (différence entre 2 et 3 points).  
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Analyses comparatives 

Scores T1 

Après analyse statistique univariée, les muscles les plus différents pour le score 

d’intensité étaient le dentelé droit (p < 0.001), le dentelé gauche (p = 0.001), le semi-

membraneux gauche (p = 0.004) et droit (p = 0.006), l’oblique gauche (p = 0.009), le 

gastrocnémien médial droit, les carré fémoraux (p = 0.004) et le semi-tendineux droit (p = 

0.009).  

Pour le score de fréquence, les muscles les plus significativement différents le sous-

scapulaire droit (p = 0.006) et les carrés fémoraux (p = 0.003) (figure 6). 

A.  
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B.    

Figure 6. Représentation des muscles les plus significativement différents en T1.  
A gauche, groupe FSH, à droite, groupe myosites.  
A : score d’intensité, en gris, muscle sain, en rouge foncé, infiltration graisseuse complète (grade 4)  
B : score de fréquence, en gris, muscle sain, en rouge, muscle atteint. 
 

Scores STIR 

Les muscles les plus différents entre les groupes étaient les sus-épineux (p = 0.001), les 

infra-épineux (p = 0.003), les sous-scapulaires (p = 0.006), le grand rond gauche (p = 0.006) et 

le droit fémoral droit (p = 0.002) (figure 7). 

 
Figure 7. Représentation des muscles les plus significativement différents en STIR  
A gauche, représentation du groupe FSH, à droite, groupe myosites.  
En gris, muscle sain, en rouge, muscle atteint.  
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Analyses multivariées 

Après application de la technique de Random forest pour les variables significatives, 

tenant compte du degré de corrélation entre les variables, des combinaisons ont été retenues 

avec génération des courbes ROC correspondantes.  

Pour le score d’intensité, l’association sous-scapulaire droit, dentelés, oblique gauche, 

carré fémoral gauche, semi-tendineux droit, semi-membraneux, gastrocnémien médial droit, de 

l’âge et la durée d’évolution a été retenue dans le modèle. L’aire sous la courbe était de 0.95. 

L’effet de l’âge et de la durée d’évolution n’ont pas montré de valeur discriminante lorsqu’ils 

étaient testés seuls (figure 8).  
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Figure 8. Représentation du modèle obtenu pour le score d’intensité en T1.  

En haut, représentation de la méthode du choix des variables retenues par Random forest pour le score 
d’intensité en fonction du petit p.  
En bas, courbe ROC obtenue avec une courbe bleue pour le modèle sous-scapulaire droit, dentelés, oblique 
gauche, carré fémoral gauche, semi-tendineux droit, semi-membraneux, gastrocnémien médial droit, âge et 
durée d’évolution.  
Comparaison avec la courbe ROC verte obtenue à partir de l’âge et la durée d’évolution de façon 
indépendante et avec la courbe ROC rouge obtenue à partir de l’âge, du sexe et de la durée d’évolution. 
 

Pour le score de fréquence, l’association trapèze gauche et oblique gauche, avec l’âge 

et la durée d’évolution a été retenue pour le modèle. L’aire sous la courbe était de 0.98 (figure 

9).  
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Figure 9. Représentation du modèle obtenu pour le score de fréquence en T1. 
En haut, représentation du choix des variables retenues par Random forest pour le score de fréquence en 
fonction du petit p.  
En bas, courbe ROC bleue obtenue pour le modèle trapèze gauche, oblique gauche, âge et durée d’évolution. 
Comparaison avec la courbe ROC rouge obtenue à partir de l’âge, du sexe et de la durée d’évolution. 
 



36 
 

Pour le score STIR, la combinaison sus-épineux gauche, infra-épineux droit et droit 

fémoral droit, associés à l’âge et la durée d’évolution était retenue pour la courbe ROC. L’aire 

sous la courbe était de 0.86.  
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Figure 10. Représentation du modèle obtenu pour le score en STIR. 

En haut, représentation de la méthode de choix des variables retenues par Random forest pour le score 
STIR en fonction du petit p.  
En bas, courbe ROC verte obtenue pour le modèle sus-épineux gauche, infra-épineux droit, droit fémoral 
droit, âge et durée d’évolution. Comparaison avec la courbe ROC rouge obtenue à partir de l’âge, du sexe 
et de la durée d’évolution de façon indépendante. 
 

 

En cas de difficultés diagnostiques, le repérage d’un nombre restreint de muscles peut 

permettre de différencier ces maladies de façon fiable sur notre population. L’atteinte du trapèze 

gauche, quelle que soit sa sévérité, pourra orienter vers un diagnostic de FSH. Une atteinte des 

muscles de la coiffe des rotateurs et des carrés fémoraux est fortement en faveur d’une 

myopathie auto-immune. L’atteinte sévère de l’oblique gauche, des semi-membraneux, semi-

tendineux, du gastrocnémien médial droit et plus spécifiquement des muscles dentelés (score 

de Mercuri supérieur ou égal à 3), est un élément à retenir pour orienter le diagnostic vers une 

FSH.  En STIR, l’atteinte de la coiffe des rotateurs et du droit fémoral droit permet de conduire 

plutôt au diagnostic de myosite. Nous avons proposé un algorithme diagnostique simple 

(figures 11 et 12). 
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Figure 11. Algorithme diagnostique proposé pour la séquence T1 

 

 
Figure 12. Algorithme diagnostique proposé pour la séquence STIR 
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DISCUSSION 
 

Nos résultats suggèrent l’existence d’un pattern spécifique d’atteinte musculaire chez 

les patients FSH par rapport aux myopathies auto-immunes. Les différentes combinaisons 

obtenues grâce à la séquence T1 semblent performantes avec une valeur proche de 1 des aires 

sous les courbes ROC, qu’elles prennent en compte l’intensité ou non de l’infiltration. Le 

pattern obtenu grâce à la séquence STIR montre de bonnes capacités diagnostiques même si 

elles sont moins performantes. L’intérêt de ces combinaisons, pour le score obtenu en STIR ou 

le score de fréquence en T1, est le nombre restreint de muscles d’intérêt, ce qui peut rendre leur 

utilisation facile en pratique. Ces modèles soulignent également l’importance de relever les 

muscles atteints mais également les muscles sains pour l’orientation diagnostique.  

Le pattern que nous avons identifié chez nos patients FSH est similaire aux données de 

la littérature avec l’infiltration des trapèzes, des dentelés, des semi-membraneux et des obliques 

avec une épargne des psoas et de la coiffe des rotateurs. Comme dans l’étude de Gerevini 

montrant un pattern discriminant parmi les autres dystrophies musculaires, le respect de la 

coiffe faisait partie des éléments utiles pour le diagnostic différentiel. L’épargne des psoas n’a 

par contre pas été retenue dans notre modèle alors qu’il s’agit d’une variable significativement 

différente entre les groupes. En STIR, l’atteinte du grand pectoral est bien décrite mais nous 

n’avons pas retrouvé parmi nos patients d’atteinte du vaste médial comme rapportée dans la 

littérature. Dans la jambe, nos données restent concordantes, avec l’épargne des fibulaires et du 

tibial postérieur et l’atteinte du gastrocnémien médial et des fléchisseurs du pied. L’asymétrie 

de l’atteinte chez nos patients FSH est également retrouvée chez tous les patients, sur un nombre 

restreint de muscles, ce qui est déjà bien décrit dans la littérature. [86,81,80,79] 

Nous avons distingué la fréquence d’atteinte d’un muscle avec la sévérité de son 

infiltration. Il semble que cette distinction soit pertinente avec des combinaisons musculaires 

différentes pour ces 2 scores. Par exemple, le trapèze a un intérêt diagnostique lorsqu’il est 

atteint, quel que soit le degré d’involution. A contrario, les semi-membraneux n’ont de valeur 

discriminante que lorsque l’atteinte est sévère. Un outil diagnostique pourrait être proposé avec 

l’utilisation de la combinaison obtenue à partir du score de fréquence en T1 dans un premier 

temps puis des critères de sévérité dans un deuxième temps. Cette méthodologie pourrait être 

appliquée pour d’autres myopathies qui sont fréquemment confondues ou dont l’orientation 

diagnostique génétique pourrait être mieux précisée. Elle pourrait permettre de préciser la 
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pathogénicité imputable à un variant génétique avec la généralisation de ces données pour les 

autres myopathies. 

 
Nous avons tenu compte de la latéralité dans la cotation radiologique et dans le modèle 

statistique. En effet, des études ont montré une atteinte préférentielle à la fois clinique et en 

IRM du côté droit chez les patients FSH. Il semble que cela se confirme parmi nos patients (75 

%). Il pourrait être pertinent dans l’objectif d’améliorer la précision des patterns d’utiliser une 

combinaison de muscles qui conserve la latéralité pour ces myopathies asymétriques. [79,80,85] 

Il est intéressant d’observer que la combinaison de muscles la plus pertinente comporte 

des muscles cervicaux, thoraciques, abdominaux, pelviens, confirmant l’intérêt des protocoles 

d’IRM corps entier. Une étude avait montré que le tronc n’avait pas d’utilité pour confirmer le 

diagnostic des myosites auto-immunes, permettant ainsi de raccourcir les protocoles d’IRM 

corps entier. Nous soulignons ici que l’étude du tronc est cependant très importante en cas de 

doute diagnostique avec une autre myopathie inflammatoire. [86] 

Les bras et l’abdomen n’étaient pas visibles chez plusieurs patients car hors du champ 

de l’IRM du fait de leur positionnement ou d’une obésité. Ce manque de données peut être 

source d’un biais avec une sous-estimation de l’infiltration graisseuse et de l’inflammation des 

bras et l’abdomen. Cependant, il existe peu de données de la littérature sur l’infiltration des bras 

qui ne sont le plus souvent pas décrits dans les protocoles d’IRM corps entier. L’atteinte 

abdominale notamment des obliques reste significative chez nos patients malgré les données 

manquantes ce qui pourrait souligner la valeur robuste de cette atteinte.  

Nous avons enfin utilisé des méthodes statistiques qui ont permis d’identifier un modèle 

fiable avec un nombre restreint de muscles utiles au diagnostic alors que les muscles 

statistiquement différents étaient nombreux.  

Parmi les limites de notre étude, il existe une différence significative entre les deux 

groupes pour l’âge et la durée d’évolution de la maladie ce qui peut potentiellement biaiser les 

résultats en raison de l’augmentation de l’involution graisseuse avec l’âge de manière 

physiologique. Par ailleurs, les effectifs de nos groupes de patients étaient trop faibles pour 

tester nos modèles sur d’autres patients.  

Nous n’avons pas tenu compte de la prise d’un traitement corticoïdes et de sa durée, qui 

peut influer sur l’infiltration graisseuse et sa distribution. Par ailleurs, la prise d’un traitement 
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immunosuppresseur et le contrôle clinique de la maladie peut également influencer la présence 

d’hypersignaux STIR inflammatoires.  

De possibles artéfacts de susceptibilité magnétiques sur la séquence STIR ont été 

évoqués car l’on observe plus d’hypersignaux STIR pour le grand pectoral droit et les vastes 

latéraux droits, plus superficiels, pour les deux groupes, ce qui n’est pas toujours rapporté dans 

la littérature notamment pour les vastes latéraux dans la FSH. [87] Par ailleurs, notre protocole 

d’IRM corps entier ne comprenait pas au moment du recueil de séquence Dixon qui pourrait 

permettre de limiter les artéfacts magnétiques et de préciser l’infiltration graisseuse avec des 

techniques de quantification et donc une limitation des variations possibles liées à la subjectivité 

de l’analyse visuelle.  

 Les résultats de notre étude confirment que l’utilisation des données radiologiques dans 

ce domaine sont difficiles à traiter telles quelles, en raison de la quantité d’informations à 

prendre en compte et de leur complexité. L’utilisation de l’intelligence artificielle semble être 

une méthode prometteuse dans ce type de problématique diagnostique. Elle a montré des 

résultats intéressants mais qui ont nécessité un traitement préalable par l’œil humain, avec un 

lourd travail de lecture des IRM et de cotation pour le traitement de données quantitatives, voire 

de segmentation des images pour les analyses automatisées. Ce pré-traitement expose à la 

subjectivité des méthodes d’analyse usuelles. Il semble pertinent de développer des techniques 

d’intelligence artificielle qui utilisent les données d’imagerie non traitées ni segmentées pour 

s’affranchir des éventuels biais de la lecture subjective. La nécessité d’apporter une 

explicabilité à ses résultats, afin d’en montrer la fiabilité, souligne l’intérêt de développer en 

parallèle des algorithmes diagnostiques facilement utilisables dans ces pathologies. Le type de 

raisonnement que nous avons utilisé ici pourrait faire partie d’une méthodologie utilisée pour 

développer l’utilisation des patterns radiologiques en pratique et apporter des données 

d’explicabilité utiles à la validation des résultats informatisés. 
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CONCLUSION  
 

L’utilisation de l’IRM corps entier a un intérêt majeur dans la démarche diagnostique 

des myopathies afin d’orienter au mieux les investigations étiologiques. Cela a pour objectif de 

réduire l’errance diagnostique et la iatrogénie, d’améliorer la prise en charge spécifique et 

l’inclusion dans les protocoles de recherche. Pour cela, la mise en évidence de patterns 

radiologiques reproductibles mais également spécifiques doit être améliorée. Nous avons ici 

proposé une méthode diagnostique facilement utilisable pour faire la différence entre une 

myosite et une FSH par lecture radiologique seule. Ces outils diagnostiques sont essentiels au 

développement des méthodes de machine learning et notamment de leur explicabilité.  
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ANNEXE 

 

 
COU Sterno-cléio-mastoïdien 

Trapèze 
Elévateur de la scapula  
Paravertébraux cervicaux 

CEINTURE SCAPULAIRE Deltoïde 
Supra-épineux 
Infra-épineux 
Sous-scapulaire 
Petit rond 
Grand rond 
Rhomboïde 

BRAS Biceps 
Triceps 

THORAX Grand pectoral 
Petit pectoral 
Grand dorsal 
Grand dentelé 
Paravertébraux dorsaux 

ABDOMEN Grands droits 
Obliques 
Transverses 
Paravertébraux lombaires 

BASSIN Grands fessiers  
Moyens fessiers 
Petits fessiers 
Ilio-psoas 
Obturateurs externes 
Obturateurs internes 
Piriformes 
Carré fémoral 

CUISSES Grands adducteurs 
Courts adducteurs 
Longs adducteurs 
Gracile 
Sartorius 
Vastes latéraux 
Vastes intermédiaires 
Vastes médiaux 
Droits fémoraux 
Semi-tendineux 
Semi-membraneux 
Biceps fémoral 

MOLLETS Tibial antérieur 
Tibial postérieur 
Fibulaire 
Soléaire 
Fléchisseurs du pied et des orteils 
Gastrocnémien médial 
Gastrocnémien latéral 

 

Tableau 1 : Grille d’analyse des muscles par région. 



Autres myopathies génétiques 
(8) 

FSH type II (2) 
Mutation Filamine C 
Mutation collagène 6 (2) 
Mutation de la myotiline 
Calpaïnopathie (2) 

Autres myopathies acquises 
(6) 

Myopathie à la Dépamide 
Fasciite à éosinophiles 
Myosite sarcoïdosique 
Myosite granulomateuse non sarcoïdosique 
Fasciite dysimmunitaire post chimiothérapie 
Myopathie par déficit induit en alpha glucosidase après 
prise d’Acarbose 

 

Tableau 2. Résumé des diagnostics exclus  

 

 

Polymyosite (14) Dermatomyosite (4) Anti synthétases (1) Myosite nécrosante (6) 
Anti Ku (2) 
Anti NXP2 (1) 
Pas d’anticorps (11) 

Anti NXP2 (1) 
Anti MDA5 (1) 
Pas d’anticorps (2) 

Anti JO1 (1) Anti HMGCoA (4) 
Anti SRP (2) 

 

Tableau 3. Sous-type de myosite et auto-anticorps associés 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 
FSH Myosites p-value2 

Sus-épineux droit 
  

0.042 
0 19 (100%) 18 (72%) 

 

1 0 (0%) 6 (24%) 
 

4 0 (0%) 1 (4.0%) 
 

Infra-épineux droit 
  

0.042 
0 19 (100%) 18 (72%) 

 

1 0 (0%) 6 (24%) 
 

4 0 (0%) 1 (4.0%) 
 

Infra-épineux gauche 
  

0.042 
0 19 (100%) 18 (72%) 

 

1 0 (0%) 6 (24%) 
 

4 0 (0%) 1 (4.0%) 
 

Sous scapulaire droit  
  

0.043 
0 19 (100%) 15 (60%) 

 

1 0 (0%) 6 (24%) 
 

2 0 (0%) 1 (4.0%) 
 

3 0 (0%) 1 (4.0%) 
 

4 0 (0%) 2 (8.0%) 
 

Sous-scapulaire gauche 
  

0.035 
0 19 (100%) 16 (64%) 

 

1 0 (0%) 6 (24%) 
 

3 0 (0%) 1 (4.0%) 
 

4 0 (0%) 2 (8.0%) 
 

Grand rond droit 
  

0.039 
0 17 (89%) 18 (72%) 

 

1 0 (0%) 6 (24%) 
 

3 2 (11%) 0 (0%) 
 

4 0 (0%) 1 (4.0%) 
 

Dentelé droit 
  

<0.001 
0 5 (26%) 15 (60%) 

 

1 2 (11%) 9 (36%) 
 

2 6 (32%) 0 (0%) 
 

3 1 (5.3%) 0 (0%) 
 

4 5 (26%) 1 (4.0%) 
 

Dentelé gauche 
  

0.001 
0 7 (37%) 14 (56%) 

 

1 1 (5.3%) 10 (40%) 
 

2 5 (26%) 0 (0%) 
 

3 1 (5.3%) 0 (0%) 
 

4 5 (26%) 1 (4.0%) 
 

Obliques droit 
  

0.022 
0 11 (58%) 15 (60%) 

 

1 1 (5.3%) 9 (36%) 
 

2 3 (16%) 0 (0%) 
 

3 1 (5.3%) 0 (0%) 
 

4 3 (16%) 1 (4.0%)  
 

Obliques gauche 
  

0.009 
0 4 (21%) 15 (60%) 

 

1 6 (32%) 9 (36%) 
 

2 5 (26%) 0 (0%) 
 

3 1 (5.3%) 0 (0%) 
 

4  3 (16%) 1 (4.0%) 
 

Sartorius gauche 
  

0.035 



0 15 (79%) 11 (44%) 
 

1 1 (5.3%) 11 (44%) 
 

2 2 (11%) 2 (8.0%) 
 

3 1 (5.3%) 0 (0%) 
 

4 0 (0%) 1 (4.0%) 
 

Gracile gauche 
  

0.024 
0 15 (79%) 17 (68%) 

 

1 0 (0%) 7 (28%) 
 

2 3 (16%) 0 (0%) 
 

4 1 (5.3%) 1 (4.0%) 
 

Carré fémoral droit 
  

0.004 
0 19 (100%) 14 (56%) 

 

1 0 (0%) 10 (40%) 
 

4 0 (0%) 1 (4.0%) 
 

Carré fémoral gauche 
  

0.004 
0 19 (100%) 14 (56%) 

 

1 0 (0%) 10 (40%) 
 

4 0 (0%) 1 (4.0%) 
 

Droit fémoral droit 
  

0.015 
0 13 (68%) 13 (52%) 

 

1 1 (5.3%) 9 (36%) 
 

2 0 (0%) 2 (8.0%) 
 

4 5 (26%) 1 (4.0%) 
 

Droit fémoral gauche 
  

0.022 
0 14 (74%) 13 (52%) 

 

1 1 (5.3%) 9 (36%) 
 

2 0 (0%) 2 (8.0%) 
 

4 4 (21%) 1 (4.0%) 
 

Vaste latéral droit 
  

0.010 
0 17 (89%) 12 (48%) 

 

1 0 (0%) 8 (32%) 
 

2 0 (0%) 4 (16%) 
 

3 1 (5.3%) 0 (0%) 
 

4 1 (5.3%) 1 (4.0%) 
 

Vaste latéral gauche 
  

0.034 
0 16 (84%) 12 (48%) 

 

1 1 (5.3%) 8 (32%) 
 

2 0 (0%) 4 (16%) 
 

3 1 (5.3%) 0 (0%) 
 

4 1 (5.3%) 1 (4.0%) 
 

Vaste intermédiaire droit 
  

0.022 
0 16 (84%) 12 (48%) 

 

1 1 (5.3%) 9 (36%) 
 

2 0 (0%) 3 (12%) 
 

4  2 (11%) 1 (4.0%) 
 

Vaste intermédiaire gauche 
  

0.022 
0 16 (84%) 12 (48%) 

 

1 1 (5.3%) 9 (36%) 
 

2 0 (0%) 3 (12%) 
 

4 2 (11%) 1 (4.0%) 
 

Semi tendineux droit 
 

  0.009 
0 9 (47%) 11 (44%) 

 

1 1 (5.3%) 10 (40%) 
 

2 1 (5.3%) 3 (12%) 
 

3 1 (5.3%) 0 (0%) 
 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Tableau 4. Comparaison de l’intensité de l’atteinte en T1 dans les 2 groupes 

 

 

4 7 (37%) 1 (4.0%) 
 

Semi tendineux gauche 
  

0.027 
0 8 (42%) 11 (44%) 

 

1 1 (5.3%) 9 (36%) 
 

2 3 (16%) 4 (16%) 
 

3 1 (5.3%) 0 (0%) 
 

4 6 (32%) 1 (4.0%) 
 

Semi membraneux droit 
  

0.006 
0 3 (16%) 8 (32%) 

 

1 3 (16%) 11 (44%) 
 

2 3 (16%) 5 (20%) 
 

3 4 (21%) 0 (0%) 
 

4 6 (32%) 1 (4.0%) 
 

Semi membraneux gauche 
  

0.004 
0 2 (11%) 8 (32%) 

 

1 3 (16%) 11 (44%) 
 

2 4 (21%) 5 (20%) 
 

3 2 (11%) 0 (0%) 
 

4 8 (42%) 1 (4.0%) 
 

Tibial postérieur droit 
  

0.042 
0 19 (100%) 18 (72%) 

 

1 0 (0%) 6 (24%) 
 

2 0 (0%) 1 (4.0%) 
 

Tibial antérieur droit 
  

0.016 
0 10 (53%) 17 (68%) 

 

1 0 (0%) 4 (16%) 
 

2 3 (16%) 3 (12%) 
 

3 0 (0%) 1 (4.0%) 
 

4 6 (32%) 0 (0%) 
 

Tibial antérieur gauche 
  

0.043 
0 7 (37%) 17 (68%) 

 

1 5 (26%) 4 (16%) 
 

2 2 (11%) 3 (12%) 
 

3 0 (0%) 1 (4.0%) 
 

4 5 (26%) 0 (0%) 
 

Gastrocnémien médial droit 
  

0.039 
0 7 (37%) 16 (64%) 

 

1 2 (11%) 6 (24%) 
 

2 3 (16%) 1 (4.0%) 
 

3 3 (16%) 2 (8.0%) 
 

4 4 (21%) 0 (0%) 
 

Fléchisseurs droits 
  

0.013 
0 12 (63%) 15 (60%) 

 

1 0 (0%) 8 (32%) 
 

2 1 (5.3%) 1 (4.0%) 
 

3 1 (5.3%) 1 (4.0%) 
 

4 5 (26%) 0 (0%) 
 

Âge 55 (31, 62) 64 (48, 74) 0.025 
Durée d'évolution 14.0 (5.5, 18.5) 2.0 (2.0, 6.0) <0.001 



 
FSH Myosites p-value2 

Trapèze gauche 
  

0.039 
0 13 (68%) 24 (96%) 

 

1 6 (32%) 1 (4.0%) 
 

Sus-épineux droit 
  

0.036 
0 19 (100%) 18 (72%) 

 

1 0 (0%) 7 (28%) 
 

Infra-épineux droit 
  

0.036 
0 19 (100%) 18 (72%) 

 

1 0 (0%) 7 (28%) 
 

Infra-épineux gauche 
  

0.036 
0 19 (100%) 18 (72%) 

 

1 0 (0%) 7 (28%) 
 

Sous scapulaire droit 
  

0.006 
0 19 (100%) 15 (60%) 

 

1 0 (0%) 10 (40%) 
 

Sous-scapulaire gauche 
  

0.011 
0 19 (100%) 16 (64%) 

 

1 0 (0%) 9 (36%) 
 

Obliques gauches 
  

0.023 
0 4 (21%) 15 (60%) 

 

1 15 (79%) 10 (40%) 
 

Psoas droit 
  

0.020 
0 19 (100%) 17 (68%) 

 

1 0 (0%) 8 (32%) 
 

Psoas gauche 
  

0.020 
0 19 (100%) 17 (68%) 

 

1 0 (0%) 8 (32%) 
 

Obturateur interne droit 
  

0.020 
0 19 (100%) 17 (68%) 

 

1 0 (0%) 8 (32%) 
 

Obturateur interne gauche 
  

0.020 
0 19 (100%) 17 (68%) 

 

1  0 (0%) 8 (32%) 
 

Sartorius gauche 
  

0.043 
0 15 (79%) 11 (44%) 

 

1 4 (21%) 14 (56%) 
 

Carré fémoral droit 
  

0.003 
0 19 (100%) 14 (56%) 

 

1 0 (0%) 11 (44%) 
 

Carré fémoral gauche 
  

0.003 
0 19 (100%) 14 (56%) 

 

1 0 (0%) 11 (44%) 
 

Vaste latéral droit 
  

0.011 
0 17 (89%) 12 (48%) 

 

1 2 (11%) 13 (52%) 
 

Vaste latéral gauche 
  

0.031 
0 16 (84%) 12 (48%) 

 

1 3 (16%) 13 (52%) 
 

Vaste intermédiaire droit 
  

0.031 
0 16 (84%) 12 (48%) 

 

1 3 (16%) 13 (52%) 
 

Vaste intermédiaire gauche 
  

0.031 
0 16 (84%) 12 (48%) 

 

1 3 (16%) 13 (52%) 
 



Tibial postérieur droit 
  

0.036 
0 19 (100%) 18 (72%) 

 

1 0 (0%) 7 (28%) 
 

 

Tableau 5. Comparaison de la fréquence de l’atteinte en T1 dans les 2 groupes 

 

 
 

FSH Myosites p-value 
Sus-épineux droit 

  
0.001 

0 18 (95%) 11 (44%) 
 

1 1 (5.3%) 14 (56%) 
 

Sus-épineux gauche 
  

0.001 
0 18 (95%) 11 (44%) 

 

1 1 (5.3%) 14 (56%) 
 

Infra-épineux droit 
  

0.003 
0 18 (95%) 12 (48%) 

 

1 1 (5.3%) 13 (52%) 
 

Infra-épineux gauche 
  

0.003 
0 18 (95%) 12 (48%) 

 

1 1 (5.3%) 13 (52%) 
 

Sous scapulaire droit 
  

0.006 
0 19 (100%) 15 (60%) 

 

1 0 (0%) 10 (40%) 
 

Sous-scapulaire gauche 
  

0.006 
0 19 (100%) 15 (60%) 

 

1 0 (0%) 10 (40%)   
Deltoïde droit 

  
0.036 

0 19 (100%) 18 (72%) 
 

1 0 (0%) 7 (28%) 
 

Petit rond droit 
  

0.011 
0 19 (100%) 16 (64%) 

 

1 0 (0%) 9 (36%) 
 

Petit rond gauche 
  

0.011 
0 19 (100%) 16 (64%) 

 

1 0 (0%) 9 (36%) 
 

Grand rond droit 
  

0.020 
0 19 (100%) 17 (68%) 

 

1 0 (0%) 8 (32%) 
 

Grand rond gauche 
  

0.006 
0 19 (100%) 15 (60%) 

 

1 0 (0%) 10 (40%)   
Biceps droit 

  
0.036 

0 19 (100%) 18 (72%) 
 

1 0 (0%) 7 (28%) 
 

Grand dorsal gauche 
  

0.041 
0 18 (95%) 16 (64%) 

 

1 1 (5.3%) 9 (36%) 
 

Oblique droit 
  

0.041 
0 18 (95%) 16 (64%) 

 

1 1 (5.3%) 9 (36%) 
 

Paravertébral lombaire droit 
  

0.021 
0 17 (89%) 13 (52%) 

 



1 2 (11%) 12 (48%) 
 

Obturateur externe droit 
  

0.020 
0 19 (100%) 17 (68%) 

 

1 0 (0%) 8 (32%) 
 

Obturateur externe gauche 
  

0.020 
0 19 (100%) 17 (68%) 

 

1 0 (0%) 8 (32%) 
 

Obturateur interne droit 
  

0.036 
0 19 (100%) 18 (72%) 

 

1 0 (0%) 7 (28%) 
 

Obturateur interne gauche 
  

0.036 
0 19 (100%) 18 (72%) 

 

1 0 (0%) 7 (28%) 
 

1 2 (11%) 7 (28%) 
 

Droit fémoral droit 
  

0.002 
0 17 (89%) 10 (40%) 

 

1 2 (11%) 15 (60%) 
 

Droit fémoral gauche 
  

0.012 
0 18 (95%) 14 (56%) 

 

1 1 (5.3%) 11 (44%) 
 

Vaste médial droit 
  

0.011 
0 19 (100%) 16 (64%) 

 

1 0 (0%) 9 (36%) 
 

Vaste médial gauche 
  

0.020 
0 19 (100%) 17 (68%) 

 

1 0 (0%) 8 (32%) 
 

Vaste intermédiaire droit 
  

0.020 
0 19 (100%) 17 (68%) 

 

1 0 (0%) 8 (32%) 
 

Vaste intermédiaire gauche 
  

0.020 
0 19 (100%) 17 (68%) 

 

1 0 (0%) 8 (32%) 
 

1 3 (16%) 5 (20%) 
 

Total 8 (4, 12) 17 (8, 44) 0.015 
 

Tableau 6. Comparaison de la fréquence de l’atteinte en STIR dans les 2 groupes 
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UTILISATION DE L’IRM CORPS ENTIER COMME OUTIL DANS LE 
DIAGNOSTIC DIFFÉRENTIEL DES MYOPATHIES INFLAMMATOIRES 

 
Introduction. L’IRM corps entier fait l’objet d’un intérêt croissant dans le diagnostic des myopathies à 
travers l’identification de patterns radiologiques. La dystrophie facio-scapulo-humérale (FSH) fait partie 
des myopathies génétiques parfois confondues avec les myosites auto-immunes. Les IRM de nos 
patients suivis pour une FSH ou une myosite ont été relues afin d’identifier un pattern radiologique 
discriminant.  

Méthodes. Les IRM corps entier réalisées au CHU de Toulouse ont été relues par 2 observateurs en 
aveugle du diagnostic, à l’aide d’une grille de lecture de 49 muscles, pour obtenir un grade d’infiltration 
graisseuse entre 0 et 4 en T1. Des scores de fréquence et de sévérité pour chaque muscle en T1 et en 
STIR ont été obtenus. Parmi les muscles statistiquement différents entre les 2 groupes, des 
combinaisons de muscles ont été testées pour déterminer les modèles les plus discriminants.  

Résultats. Nous avons retenu 19 IRM corps entier pour le groupe FSH et 25 pour le groupe myosites. 
Pour le score d’intensité, les muscles les plus différents étaient les dentelés, les semi-membraneux, 
l’oblique gauche, le gastrocnémien médial droit, les carrés fémoraux et le semi-tendineux droit. Pour le 
score de fréquence, il s’agissait du sous-scapulaire droit et des carrés fémoraux. Pour le STIR, on 
retrouvait les muscles de la coiffe des rotateurs, le grand rond gauche et le droit fémoral droit. Après 
analyse multivariée, des courbes ROC ont été établies. Pour le score d’intensité, une AUC à 0.95 pour 
la combinaison sous-scapulaire droit, dentelés, oblique gauche, carré fémoral gauche, semi-tendineux 
droit, semi-membraneux, gastrocnémien médial droit a été obtenue, pour le score de fréquence, une 
AUC à 0.98 pour la combinaison trapèze gauche et oblique gauche, et pour le STIR, une AUC à 0.86 
pour la combinaison sus-épineux gauche, infra-épineux droit et droit fémoral droit.  

Discussion. Nous avons identifié un modèle diagnostique performant, basé sur un nombre réduit de 
muscles, utilisable en pratique, concordant avec la littérature. Il est important de souligner la différence 
entre la fréquence et la sévérité de l’infiltration adipeuse. Nos données sont à nuancer du fait d’un 
nombre réduit de patients qui ne nous a pas permis de tester nos modèles.  

Conclusion. Cette méthode est utilisable dans d’autres myopathies quand le diagnostic différentiel est 
complexe ou l’orientation génétique différente. Elle est un préalable intéressant à l’utilisation des outils 
d’intelligence artificielle et à son explicabilité. 
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