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Resumen

Objetivos: La dermatomiositis (DM) asociada al anticuerpo anti-MDA5 (melanoma differentiation-
associated protein-5) se caracteriza por una afectacion muscular leve, lesiones cutaneas
caracteristicas y riesgo elevado de enfermedad intersticial pulmonar difusa (EPID), la cual puede
tener un curso agudo y condiciona una elevada mortalidad. Este trabajo tiene como objetivo
describir las caracteristicas clinicas e histologicas de los pacientes con DM anti-MDA5+.

Métodos: Se incluyeron los pacientes de una cohorte histérica de miositis, diagnosticados de DM
asociada al anticuerpo anti-MDA5+ (n = 8/134) segun los criterios clasificatorios de Casal-
Dominguez et al. El estudio fue aprobado por el comité de ética del HCB.

Resultados: Del total de 8 pacientes con DM anti-MDAS, 6 fueron varones, la edad media al
diagnostico fue de 55 afos (rango 44,8-65,2) y la mitad eran caucasicos. Mientras que la afectacion
cuténea estuvo presente en la totalidad de los pacientes (papulas de Gottron, 75%; eritema en
heliotropo, 62,5%; ulceras digitales, 50% y manos de mecanico, 71%), solo 5 de ellos presentaron
debilidad muscular y esta fue proximal y simétrica. De estos 5 pacientes, 3 presentaron elevacion de
la aldolasa y solo en 2 se asocid la elevacion de la creatina quinasa (CK). En los 2 pacientes sin
elevacion de enzimas musculares la biopsia muscular no mostré cambios morfologicos patologicos,
pero si positividad para el complejo mayor de histocompatibilidad tipo I (CMH-I). En los tres
pacientes sin debilidad muscular, la biopsia muscular mostré un patroén tipico de DM. A destacar que
estos tres pacientes presentaron valores normales de CK, pero con elevacion de aldolasa. A nivel
histopatoldgico el 75% presento atrofia perifascicular e infiltrados inflamatorios perivasculares; el
80% presentod necrosis y regeneracion de fibras musculares. EI CMH-I fue positivo en todos los
casos. A nivel inmunoldgico, el 100% de los pacientes presentaron anticuerpos antinucleares
positivos en su mayoria siguiendo un patrén moteado, y una tercera parte presentd asimismo
positividad frente al anticuerpo anti-Ro-52. En 5 pacientes se asoci6é enfermedad pulmonar, 3 de
ellos en forma de EPID y en uno de ellos fue rdpidamente progresiva. Los otros 2 pacientes
presentaron afectacién pulmonar. Dos requirieron ingreso hospitalario con intubacién orotraqueal y
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ventilacion mecanica por agudizacién respiratoria (neumonia, agudizacion no infecciosa con
neumomediastino espontdneo). Dos pacientes presentaron neumomediastino espontaneo. Dos
pacientes cumplieron criterios de trasplante bipulmonar, que se llevé a cabo con éxito en uno de
ellos. Como otras complicaciones se observo: miocarditis (n = 2), vasculitis intestinal (n = 1) y
artritis (n = 4). Todos los pacientes recibieron corticoides asociado a un inmunodepresor
(tacrolimus, n = 4; micofenolato, n = 2; azatioprina n = 1). Solo uno recibié inmunoglobulinas, dos
tofacitinib, uno rituximab y dos recambios plasméticos. La supervivencia fue del 37,5% (n = 3/8) a
los 7 afios. Las causas de muerte fueron miocarditis fulminante (1), sepsis grave respiratoria en
trasplantado (1), insuficiencia respiratoria y neumomediastino (1) y no-documentada (2).

Conclusiones: Desde un punto de vista histoldgico, la totalidad de los pacientes presentan afectacion
muscular, con evidencia clinica en méas de la mitad. La elevacion aislada de aldolasa podria ser una
herramienta util para el diagndstico del compromiso muscular.
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