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Syndrome de Hoffmann aux urgences
Hoffmann syndrome presenting to the emergency depanent
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Résumé

Nous rapportons un cas de myopathie sur hypothigraiad syndrome de Hoffmann, chez un homme de 31 ans
s'étant présenté aux urgences pour asthénie, Saghlgénérale, myalgies, crampes et arthralgiesidlagie
montrait une élévation trés importante des CPK 28d0) et une hypothyroidie majeure (T4 = 3,8 pg/i8 =

1,3 pg/ml et TSH > 150 pU/ml). Les autres causesgapathie ont été écartées par I'anamnése etffésedts
examens paracliniques. Un traitement substitutif prmones thyroidiennes a doses journaliéres pssgres

(de 75 a 175 pg) a donc été instauré. L'évolutibmigcie a été rapidement favorable. Les mécanismes
physiopathologiques des troubles du métabolismecuhaise induits par I'hypothyroidie, les divers ess
cliniues ainsi que les éléments d'anatomopath®logi sont décrits. Une étiologie précise a cette
symptomatologie doit étre posée car certaines depathologies sont bénignes et répondent trés dien
traitement tandis que d'autres ont un pronostis fgerve (cancer... ).

Abstract

We report a case of hypothyroid myopathy, or Hofimayndrome, in a 31-year-old man who presentdteo
emergency department with asthenia, muscular gaamps, and joint pain. Tests revealed increasedtioe
phosphokinase level (8102 U/L) and severe hypottism (content of T4 = 3.8 pg/ml, T3 = 1.3 pg/mhda
thyrotropin stimulating hormone > 150 pU/ml). Othesiuses of myopathy were excluded by anamnestic
investigation and paraclinical exam. Treatment begun with thyroid hormones (from 75 to 175 ug) godd
clinical evolution was rapid. The pathophysiologly hypothyroid myopathy, clinical aspects and patlyat
anatomic elements are described. The exact etia@bfypothyroidism must be known because some pagfo
features are benign and treatment can have gouolisiegshereas others, such as cancer, have worgagsis.
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1. Histoire de la maladie

Monsieur G., 31 ans, réfugié tchétchéne, s'eseptésaux urgences pour asthénie, faiblesse générgddgies
accompagnées de crampes intermittentes et, dansaindre mesure, arthralgies.

Il ne décrivait pas d'anorexie ni de perte de pditEnamnése systémique ne révélait aucune sympitogae
tant sur le plan pulmonaire que gastroentérologmuencore urinaire. Ses antécédents personnmaiaux
étaient sans particularités hormis qu'il fumaitpamuet de cigarettes par jour. Il ne consommaitdxsool et
n‘avait aucun traitement médical.

L'examen clinique, révélait une Iégére douleur pdipation de I'hnypochondre droit ainsi qu'une gxiité a la
palpation de la thyroide. A la percussion des taadies muscles épicondyliens, on pouvait consiaetenteur
a la décontraction musculaire correspondant a seagomyotonie. Aucune hypertrophie musculaire n'étpe
observée. Les muscles semblaient étre Iégerenmgntaniques a la palpation.

La radiographie du thorax et I'echographie de Babeh étaient normales. En revanche, les résuliglsgimues
montraient une élévation modérée des transamiraseatiques (TGO : 139 U/l, TGP : 77 U/l), une I&gér
augmentation de la créatine (1,90 mg/dl) avec uméndtion modérée du MDRDModification of diet in renal
diet) a 44 ml/min et surtout une élévation marquée daéatine phosphokinase (CPK : 8102 U/l). Il n'yiava
pas de syndrome inflammatoire biologique. L'analyseaire était négative.

Un électromyogramme des membres inférieurs a élésée: il montrait une Iégére activité spontanéetype
fibrillation, de petits potentiels d'unité motricUMs) polyphasiques avec un recrutement normal a
I'électrodétection et des valeurs normales a taustidétection.
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Le patient fut alors hospitalisé. Un contréle dlabisanguin a confirmé une élévation trés marquse@PK
(7015 U/1), une élévation de la lacticodéshydrogén@DH) a 1391 U/l. L'hormonologie thyroidienneéaélé
une hypothyroidie majeure avec une thyroxine (T&)&pg/ml, une triiodothyronine (T3) a 1,3 pg/nlume
thyréostimuline antéhypophysaire (TSH) supérieurd58 pU/ml. Les sérologies virales, bactériennes et
parasitaires étaient négatives de méme que le ioerunitaire. L'échographie et la scintigraphiertigienne
mettent en évidence une petite thyroide hétérogénevide d'iode suggérant un aspect de thyraiti@nique.
L'échographie cardiaque était normale.

Le patient a donc bénéficié d'un traitement sultsitipar hormones thyroidiennes a doses progresgoe 75 a
175 pg par jour). En deux semaines, il a consta¢énette diminution de l'asthenie, des douleudestcrampes.
Apres trois semaines, le dosage des CPK étaitlistahi la limite supérieure de la norme et aprésnois, les
tests biologiques concernant la thyroide s'étaiennalisés.

Le diagnostic de myopathie sur hypothyroidie oudsyme de Hoffmann a donc été retenu.
2. Discussion

Aux urgences, le diagnostic de myopathie est pap&lement sur base des résultats du bilan sanguliom
observait une élévation marquée des CPK et des LDé&lectromyogramme met en évidence un trace
caractéristique avec une activité spontanée de srdfibrillations) et des potentiels d'unités masc
polyphasiques [6].

Les étiologies fréquentes [4,7,12], détaillées dengableau 1, sont médicamenteuses, endocrinigBine
infectieuse, inflammatoire ou paranéoplasique. Danise cas, I'étiologie iatrogene est éliminée ld@mmnéese,
la biologie exclut une origine infectieuse ou inflmatoire et permet d'affirmer I'existence d'unedilyproidie
franche.

L'évolution clinique, rapidement favorable soustéraent de substitution par hormones thyroidienoesfirme
l'origine thyroidienne de la myopathie (syndromeHdéfmann) [10].

Chez notre patient, la symptomatologie faisant @erés une myopathie sur hypothyroidie était : asehén
faiblesse musculaire, myalgies, crampes, arthralgie pseudomyotonies. D'autres aspects cliniquasme
fermeté a la palpation et hypertrophie musculaoat également typiques mais non retrouvés icil]5,1

L'hypothyroidie entraine un ralentissement global détabolisme qui se répercute au niveau de nombreu
organes dont le systéme musculosquelettique [1].

Le ralentissement de la contraction et de la rélemades muscles est provoqué par une modificadams la
distribution des fibres musculaires rapides et dgnfl0]. Une réduction de la capacité oxydative des
mitochondries et des récepteupsadrénergiques des muscles entraine ces changemeéatsumulation
anormale de protons et d'ions phosphates monosgaiempliqués dans l'interaction actine-myosinet tmmme

le métabolisme anormal de l'ion calcium, peuveaigmgent en étre des causes.

Récemment, il a été mis en évidence qu'une dingnudte la carnitine dans les muscles pouvait ausgribuer
a la myopathie chez des patients hypo- et hypeasttigns [9].

Chez les patients hypothyroidiens, une hyponatréstisouvent présente. Celle-ci a des répercusaions/eau
de la pompe Na/KATPase, entrainant des concemsatiotracellulaires de Naanormales et des désordres
d'excitabilité membranaire [11].

Tableau 1 Diagnostiques différentiels des myopathies claglulte
Médicamenteusescorticoides, fibrates, statines, D-pénicillamine,
antipaludéens de synthése, colchicine, antithyeagiinterféronu...
Endocriniennes dysthyroidie, hyperparathyroidie, diabéte,
hypercorticisme, acromégalie...

Infectieuses bactérienne (staphylocoques), virale (coxsakieglB),
parasitaire (Taenisolium,Toxoplasmayondii)...

Inflamatoire: polymyosite, dermatomyosite, myosite a inclusjons
myofasciite & macrophages, vascularite ou autrad@be systeme.
Paranéoplasiquescancer du sein, bronchique, intestinal, prostietiq
Autres affections raresdystrophies musculaires ou myopathies
héréditaires métaboliques d'expression tardive...

Tous ces facteurs contribuent a la fatigue, laléaie et aux myalgies lors d'exercices physiquesnteainent
une intolerance HAl'effort [2].
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« L'oedéme musculaire » (+ 30 % des patients hypaittigns) est provoqué par un retard du recaptag@a!
par le réticulum sarcoplasmique, prolongeant latregtion musculaire, et amenant donc a une hypgerieo
progressive.

Sur une biopsie musculaire, on peut observer dessfiatrophiques, une augmentation du nombre dauroy
intracellulaires et, éventuellement, des dépbtsndeopolysaccharides dans les tissus conjonctiffoiBades
fibres musculaires nécrosées, d'autres en régénérdt une lymphocytose interstitielle peuvent &téerites.
Les formes chroniques séveres sont souvent accar@psag'une dégénérescence graisseuse [3].

L'examen EMG montre des PUMs polyphasiques de dédaéte qui apparaissent plus minces, plus fireslgs
PUMs normaux. L'amplitude des PUMs dans les myapsthst en moyenne plus faible que celle des PUMs
normaux car le processus myopathique tend a rédrogressivement le nombre de fibres musculairesipiée
motrice. Le tracé est caractérisé par une discomlantre sa richesse en PUMs et le peu de forcelafiée,
s'exprimant sous la forme d'un recrutement excgssif la force fournie. On peut également enregiigtine
activité spontanée a l'introduction de l'aiguilnd le muscle atteint [6].

3. Conclusion

Devant tout tableau de myopathie, une étiologieipeé(Tableau 1) doit étre confirmée afin d'enteegre un
traitement rapidement. En effet, I'atteinte musicelaeut se résoudre peu de temps aprés lins@urdiune
thérapeutique adéquate dans plusieurs patholodiésignes ». Cependant, une myopathie peut &tprd'ssion
d'une pathologie plus grave qui nécessite une prisgharge plus lourde (cancer...).
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