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Resumen

Objetivos. Los anticuerpos antimelanoma differentiation-associated gene 5 o antiMDAS5 son unos
anticuerpos especificos de miopatias inflamatorias, presentes en el 13-26% de |os pacientes. Su presencia se
ha asociado a distintos fenotipos clinicos.

Métodos: Presentamos dos casos que reflejan dos de | os fenotipos de la enfermedad.

Resultados: Caso 1: varén de 64 afios. Ingreso en junio de 2018 por disnea progresiva de 2 meses de
evolucion con insuficiencia respiratoria con saturacion basal O2 del 86%. En la analitica destacaba V SG 48,
ferritina4.475,6 ng/mL. ANA negativo. En el TC se objetivaron datos sugestivos de NOC o neumonia
organizada secundaria. Presentaba una DL CO 74% con desaturacion en el test de la marcha. Tras descartarse
causa infecciosay tumoral seiniciaron pulsos de corticoides. Posteriormente, se confirmoé la positividad de
los anticuerpos anti-MDA-5 y se afiadi6 tacrolimus y rituximab. Dos meses después, sufrié un
empeoramiento clinico, radioldgico y de PFR, por lo que se realizé hemofiltracion con polimixinaB y se
administraron Igs V. Desde entonces ha tenido una mejorialenta pero progresiva, tratado peri6dicamente
con rituximab e lg 1V, prednisona adosis bgjas y tacrolimus. Caso 2: mujer de 58 afios. Ingreso en abril de
2021 por Ulceras necrdticas con celulitis en dorso de manos y regién distal de dedos. Ademas, presentaba
papulas de Gottrom, eritema en heliotropo y signo del chal. Referia pérdida de 10 kg de peso y alopecia
difusa, sin debilidad muscular. En analitica destacaba leucocitosis y elevacion de PCR, con resto del estudio
normal o negativo. En autoinmunidad tenia ANA > 1/2.560 y anticuerpo anti-MDAS positivo. La
capilaroscopia presentaba megacapilares y alguna hemorragia. El electromiograma mostré afectacion
miopatica moderada de predominio en region proximal de extremidades superiores. Se tratd con alprostadilo,
AAS, bemiparinay pentoxifilina, asociando antibioterapia con clara mejoria clinica. Actualmente se
encuentra con prednisona en dosis bajas, metotrexate, amlodipino y bonsentan, con buena evolucion.
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Discusion: Los anticuerpos antiMDADS son caracteristicos de la presencia de clinica amiopatica o

hi pomi opética en pacientes con miopatias inflamatorias. Se han descrito tres fenotipos: neumonia intersticial
rapi damente progresiva con mal prondstico y una supervivencia alos 90 dias del 67%; vasculopatia con
Raynaud, Ulceras cutaneas, necrosisy calcinosis, con prondstico intermedio y afectacion reumatol 6gica
consistente en artritisy artralgias, con buen prondstico. El tratamiento se basa en corticoides e
inmunosupresores. En la afectacion pulmonar se propone terapias combinadas con pulsos de

metil prednisolona, inhibidores de la calcineurina, rituximab, tofacitinib o, mas recientemente, basiliximab.
También se ha descrito mejoria con inmunoglobulinas intravenosas o con hemoperfusion con polimixina B.
Si existe vascul opatia se recomienda asociar vasodilatadores, AAS'y pentoxifilina. Respecto a la afectacion
cutanea se recomiendan medidas de fotoproteccion, hidroxicloroguinay cremas topicas de corticoides o
tacrélimus.

Conclusiones. Los anticuerpos anti-MDA-5 pueden asociarse a distintos fenotipos, o que supone un gran
reto diagnostico y terapéutico. Por ello, esimportante la sospecha clinica para solicitar estos anticuerpos
especificos que nos den € diagndstico definitivo.
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