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CAS CLINIQUE 

SUMMARY 

Introduction. Le syndrome des antisynthétases est définit par l’association d’une myopathie inflammatoire, à une pneumo-
pathie interstitielle, une polyarthrite, un phénomène de Raynaud et des anomalies cutanées à type de «mains de mécani-
ciens», avec la présence d’auto-anticorps spécifiques, les anti-aminoacyl-ARNt-synthétases dont le plus fréquent est l’anti-
corps anti-Jo1.  

L’atteinte pulmonaire interstitielle est importante car elle conditionne le pronostic vital.  

Observation. C’est une patiente de 60 ans qui souffrait depuis vingt ans d’une dyspnée d’effort associée à des polyarthral-
gies, des myalgies et un phénomène de Raynaud, chez qui l’examen clinique objectivait une hyperkératose fissuraire des 
mains. Le diagnostic d’un syndrome des antisynthétases était évoqué et confirmé par la présence des anticorps anti-JO1. La 
patiente était mise sous corticothérapie à forte dose, nécessitant une année après l’association d’un immunosuppresseur 
avec une évolution satisfaisante.  

Conclusion. L’examen clinique est fondamental pour évoquer ce syndrome, qui reste méconnu et de diagnostic tardif, en 
reconnaissant l’aspect des mains de mécanicien. 
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Introduction. The anti-synthetase syndrome is defined by the association between inflammatory myopathy, interstitial 
lung disease, polyarthritis, Raynaud syndrome, and skin abnormalities like “mechanic hands”, which is associated with 
the presence of specific auto-antibodies, anti-aminoacyl-ARNt-syntheases. Among it, the anti-Jo1 antibody is the most fre-
quent. 

The interstitial lung damage is important because it conditions the vital prognostic.  

Observation. A 60 years man who suffered since 20 years  a dyspnea at exercise, associated with  polyarthritis, myalgia, 
and  Raynaud phenomenon. The clinical examination in this patient founded out a hyperkeratosis fissure in his hands.  
The diagnosis of antisynthetase syndrome was evoked and confirmed by the presence of anti-JO1 antibodies. The patient 
was treated by high dose of corticosteroids and needed then the association with immunosupressor in following year with 
satisfactory evolution.   

Conclusion. The clinical examination is fundamental for the diagnosis of this syndrome. This syndrome is still unclear with 
late diagnosis by finding the aspect of mechanic hands. 
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INTRODUCTION 
 
Le syndrome des antisynthétases (SAS) est une con-
nectivite auto-immune hétérogène, décrit pour la 
première fois en 1989, comme l’association d’une 
myopathie inflammatoire avec une pneumopathie 
interstitielle diffuse (PID), une polyarthrite, un phé-
nomène de Raynaud et une atteinte cutanée de type 
hyperkératose fissuraire des doigts appelée «mains 
de mécaniciens», avec la présence d’auto-anticorps 
spécifiques: les anti-aminoacyl-ARNt-synthétases 
(AAS) dont le plus fréquent est l’anticorps anti-Jo1 [1
-4]. Il s’agit d’une entité rare dont les mécanismes 
immunologiques soient aujourd’hui mieux compris 
[2, 5].  
 
A travers ce premier cas clinique diagnostiqué dans 
notre formation, nous insistons sur le rôle de l’exa-
men clinique dans l’orientation diagnostique surtout 
en cas d’une PID inexpliquée. 
 
 
OBSERVATION 
 
C’est une patiente âgée de 60 ans, qui était admise 
pour une dyspnée d’effort associée à une altération 
modérée de l’état général. À l’anamnèse, la patiente 
se plaignait de polyarthralgies évoluant depuis 20 
ans, associés à une fatigabilité musculaire et une dif-
ficulté à effectuer des gestes simples affectant la qua-
lité de vie, un phénomène de Raynaud et une xéros-
tomie sans xérophtalmie.  
 
L’examen physique objectivait des râles crépitants 
bilatéraux, une hyperkératose fissuraire des mains 
donnant l’aspect des mains de mécanicien (Figure 1), 
une arthrite des poignets et chevilles, une sclérose 
cutanée de la face avec limitation de l’ouverture buc-
cale.  
 

FIGURE 1. Hyperkératose fissuraire des pulpes des doigts 

donnant l’aspect des mains de mécanicien.  

 
 

Le bilan biologique trouvait un syndrome inflamma-
toire, une élévation des enzymes musculaires, le bi-
lan immunologique objectivait des AC anti-Jo1 posi-
tifs alors que les anticorps anti- nucléaires (AAN), 
facteurs rhumatoïdes et AC anti-Scl70 étaient néga-
tifs. L’imagerie thoracique objectivait un syndrome 
interstitiel associé à des bronchectasies (Figure 2).  
 
Les explorations fonctionnelles respiratoires (EFR) 
montraient un syndrome restrictif. La fibroscopie 
avec biopsie bronchique, la radiographie des mains 
et pieds ainsi que la biopsie des glandes salivaires 
étaient normaux. La patiente était mise sous-
corticothérapie forte dose: 1 mg/kg par jour pendant 
6 semaines puis dégression jusqu’à la dose d’entre-
tien 10 mg/jour, l’évolution était marquée une année 
après par l’aggravation de la dyspnée et des po-
lyarthralgies, ainsi la patiente était mise sous métho-
trexate avec une amélioration clinique, radiologique 
et fonctionnelle.  
 
 
DISCUSSION 
 
Le SAS est une entité rare, sa prévalence est estimée 
à 1,5 cas pour 100 000 personnes. Son incidence varie 
de 1,2 à 2,5 nouveaux cas par million d’habitants [1, 
2, 6]. Avec une prédominance féminine (sex-ratio: 
3/1). Ce syndrome touche des patients âgés en 
moyenne  de 50 ans, notre patiente était âgée de 60 
ans. Le SAS est un syndrome très hétérogène, dont le 
diagnostic positif reste parfois difficile, ses manifes-
tations cliniques sont variables (Tableau I). Les signes 
généraux sont inconstants et dominés par la fièvre 
[1, 7].  
 
L’atteinte pulmonaire (75% des cas) est souvent au 
premier plan et conditionne le pronostic, il s’agit 
dans la majorité des cas d’une PID [2, 8, 9]. Deux 
modes d’installation sont possibles: aigu ou progres-
sif avec des pronostics différents. Dans la forme 

 
 

FIGURE 2. TDM Thoracique montrant un syndrome in-
terstitiel avec la présence des bronchectasies.  
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associée à une fièvre, elle s’accompagne d’un 
«dommage alvéolaire diffus». Cette forme nécessite 
souvent une prise en charge en réanimation et elle 
est de mauvais pronostic. Dans la forme progressive, 
la dyspnée est principalement d’effort associée à une 
toux sèche et persistante, des râles crépitants et plus 
rarement un hippocratisme digital. Chez notre pa-
tiente, l’installation de l’atteinte respiratoire était 
progressive. Sur le plan fonctionnel, les EFR rensei-
gnent non seulement sur la sévérité de la PID mais 
également sur son pronostic, le paramètre le plus 
fiable est la capacité de diffusion du monoxyde de 
carbone (DLCO).  
 
Trois principaux tableaux radiologiques sont décrits: 
la pneumopathie interstitielle non spécifique (PINS), 
la pneumopathie interstitielle commune et la pneu-
mopathie organisée. Le LBA permet d’identifier le 
type d’atteinte histologique pulmonaire et surtout de 
préciser son stade évolutif. Une fois le diagnostic de 
PID est posé, l’objectif principal est d’en évaluer la 
sévérité et le pronostic à long terme. Ainsi, à côté du 
mode de survenue de la PID, l’existence d’une at-
teinte des muscles respiratoires et la survenue d’une 
pneumopathie d’inhalation sont également des fac-
teurs de mauvais pronostic. Trois évolutions sous 
traitement sont rapportées: une résolution dans 20% 
des cas, une stabilité dans 60% des cas ou une aggra-
vation dans 20% des cas [10-13].  
 
L’atteinte musculaire (67% des cas) peut prendre 
plusieurs formes, allant de l’augmentation asympto-
matique des enzymes musculaires, aux myalgies 
isolées voire à la myosite sévère avec déficit muscu-
laire. Dans les formes peu sévères, le diagnostic peut 
être apporté par l’électromyogramme, l’imagerie par 
résonance magnétique (IRM) et la biopsie musculaire 
[1,2,9].  
 
Les caractéristiques histologiques de la myosite du 
SAS répondent plus souvent aux critères de derma-
tomyosite (atrophie péri-fasciculaire) avec parfois un 
aspect particulier sous la forme d’une fragmentation 
et une infiltration inflammatoire du tissu conjonctif 
périmysial [14]. Généralement, la faiblesse muscu-
laire s’améliore sous traitement, néanmoins, cette 
évolution est difficile à prédire et certains patients 
peuvent évoluer vers une forme chronique ou pré-
senter des rechutes, elle est plutôt sévère dans les 
SAS avec anti-Jo-1 [15].  
 
Chez notre patiente, l’atteinte musculaire dominait 
le tableau clinique, avec un retentissement important 
sur la qualité de vie, l’évolution était marquée par 
une nette amélioration après démarrage de traite-
ment. 
Les manifestations articulaires (57% des cas) 

 

 inflammatoires localisées aux petites articulations 
qui sont peu sévères, des polyarthrites non défor-
mantes le plus souvent, mais parfois également éro-
sives de pronostic fonctionnel plus réservé. De ce 
fait, une évaluation rigoureuse est importante et doit 
comporter la recherche de facteurs rhumatoïdes et 
d’anticorps anti-peptide-citrulliné (négatifs chez 
notre patiente).  
 
En effet, il a été démontré au cours du SAS que ces 
anticorps pouvaient être positifs définissant ainsi 
une entité mixte, chevauchant avec la polyarthrite 
rhumatoïde [2,16]. Dans ce contexte précis, ou de-
vant des symptômes rhumatologiques réfractaires au 
traitement, une échographie et/ou une IRM articu-
laire peuvent avoir un intérêt diagnostique et de sui-
vi. Toutefois, la sévérité de ces formes articulaires est 
difficile à prédire et à prendre en charge spécifique-
ment.  
 
L’atteinte cutanée est assez caractéristique et très 
évocatrice du SAS et représente un élément sémiolo-
gique d’orientation. Dans notre cas, c’était un élé-
ment clinique inhabituel et en même temps fonda-
mental pour évoquer ce syndrome. Il s’agit d’une 
hyperkératose fissuraire des pulpes et des bords laté-
raux des doigts donnant l’aspect des « mains de mé-
canicien ». Cet aspect est fréquent au cours de SAS, 
sa prévalence est variable de 11 à 72% selon les sé-
ries, et il est important de savoir le reconnaitre, car il 
peut permettre le diagnostic surtout dans les formes 
amyopathiques. Il évolue de façon parallèle aux 
autres manifestations, et il n’a aucun traitement spé-
cifique [1, 17].  
 
Le phénomène de Raynaud peut être associé au SAS, 
avec une fréquence supérieure à 44 % des cas. Sur le 
plan physiopathologique, cette atteinte peut être ex-
pliquée par une activation des cellules endothéliales 
par les anti-Jo1. La capillaroscopie peut révéler une 
atteinte microvasculaire de type sclérodermique. La 
sévérité du phénomène de Raynaud varie selon les 
cas, et peut parfois engendrer des ulcères digitaux 
[1,2].  
 
Sur le plan immunologique, ce sont les anticorps anti
-cytoplasmiques dirigés contre les enzymes aminoa-
cyl-t- RNA-synthétases (AAS) qui permettent d’évo-
quer et de confirmer le diagnostic. Les plus fréquents 
sont les anticorps anti-Jo1, les autres sont: PL7, PL12, 
OJ, EJ, KS, anti- JS, anti- ZO et anti- YRS. Plusieurs 
études ont démontré que le spectre clinique du SAS 
dépend de la spécificité de l’anticorps associé 
[6,9,12].  
 
Ainsi, les patients avec anti-Jo1 présentaient un    
SAS plus diffus avec myosite, pneumopathie intersti-
tielle, arthralgies, signes de sclérodermie systémique,  
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tandis que les patients avec anti-PL12 ou anti-PL7 
présentaient un SAS plus volontiers limité aux pou-
mons. 
Le traitement est basé sur les glucocorticoïdes à 
doses élevées pendant les premières 4 à 6 semaines 
pour atteindre le contrôle de la maladie, suivies 
d’une dégression progressive jusqu’à l’obtention de 
la dose minimale efficace pour maintenir la rémis-
sion. Parfois, le recours à un immunosuppresseur est 
nécessaire surtout en cas de développement d’une 
cortico-résistance ou d’une cortico-dépendance. Tou-
tefois, il est délicat de savoir quel immunosuppres-
seur proposer, quand le débuter ou le modifier.  
 
Actuellement, les immunosuppresseurs les plus sou-
vent prescrits sont le cyclophosphamide, la ciclospo-
rine, le  mycophénolate mofétil, ou le tacrolimus  [18,  
 
 
 
CONFLITS D’INTÉRÊTS 
 
Aucun. 
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