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Dermatomyosite a anti MDAS :
Profil épidémiologique, clinique, thérapeutique et
evolutif : A propos de 05 cas
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Introduction :
Au sein des dermatomyosites (DM), les entités seropositives pour les anticorps du gene 5 associe a la différenciation ant1 mélanome
(MDAJS) representent une cateégorie rare et particuliecre de I’ensemble des dermatomyosites. Le pronostic est 1i€ au tropisme
pulmonaire de la maladie, et en particulier a l'atteinte interstitielle de progression rapide (RP-ILD).

Matériels et méthodes :

Nous avons re¢alis¢ une ¢tude rétrospective colligeant les dossiers des patients porteurs d'une dermatomyosite a anti-MDAS
(DM-MDAJS) suivis entre le 01 Janvier 2019 et le 31 Décembre 2024 au sein du service de Medecine Interne et
d' Immunologie Clinique du Centre Hospitalier Universitaire Mohammed VI de Tanger .

Ont ¢te 1nclus tous les patients repondant aux criteres de I’European NeuroMuscular Center (ENMC) 2003 et ayant des anticorps
ant1-MDAJS.

Résultats:

Notre s¢rie comprend cing patients, dont quatre femmes et un homme, avec un age moyen de 49 ans. Sur le plan neurologique,
trois patients présentaient une dermatomyosite cliniquement amyopathique (CADM), tandis que deux patientes avaient une
atteinte musculaire s¢vere. L’atteinte cutanee, quant a elle, etait typique et eévocatrice de la maladie chez I’ensemble des cas.

Le profil serologique revele la présence d’anticorps anti-MDAS associes a I’anti-Ro52 chez trois patientes, dont 1’une ¢tait
cgalement positive pour ’anti-TIF1y. Les deux autres patients preésentaient un anti-MDAJS 1sol¢.

Une pneumopathie interstitielle rapidement progressive (RP- ILD) a ¢t¢ observee chez quatre patients, avec un delar moyen de
progression de cing semaines. Sur le plan thérapeutique, deux patientes ont recu une trithérapie a base de de corticoides,
mycophéenolate mofetil (MMEF) et cyclophosphamide. Une patiente a ¢te traitée par immunoglobulines humaines combinees au
cyclophosphamide. Une patiente présentant une atteinte pulmonaire debutante a recu une corticothérapie associce au MMF, tandis
qu’un patient a béneficie d’une corticothérapie systemique suivie de six cures de cyclophosphamide, relayées par de 1’azathioprine.
Devant 1’absence de progression clinique, fonctionnelle ou radiologique de la fibrose, I’'indication du Nintedanib n’a pas ¢te pose.
Des complications telles que le pneumomediastin et le pneumothorax ont ¢t¢ observees chez trois patients, entrainant une 1ssue
fatale dans un cas. Par ailleurs, une pyomyosite multifocale a ¢t¢ rapportee chez 1’une des patientes.

Figure 1 : images montrant successivement : Papules de Gottron des mains et cedéme Figure 2 : images montrant successivement : papules de Gottron des mains et genoux, radio et
palpébrale liliace, pneumomediastin de moyenne abondance avec PID TDM thoraciques montrant une PID Pattern PIC avec Pneumomeédiastin et pneumothorax
Conclusion

La survenue de pneumothorax et de pneumomediastin au décours d'une pneumopathie interstitielle constitue une complication
redoutable chez les patients avec une dermatomyosite a anticorps antt MDAS. Un traitement précoce et agressif ameliore
significativement le taux de survie a 6 mois. Les traitements qui ont fait preuve d’efficacite sont le cyclophosphamide, le rituximab,
le tacrolimus et les immunoglobulines intraveineuses voire la transplantation pulmonaire. Mais 1'association de molecules
Immunosuppressives expose a un risque accru d'infections secondaires.
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