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» Introduction:

Les anticorps anti-MDAS identifient un sous-groupe particulier de dermatomyosite (DM), reconnu comme entité clinique
distincte, au profil évolutif atypique. Ce phénotype se caractérise par des manifestations cutanées évocatrices, une atteinte
musculaire souvent modérée et un risque elevé d’atteinte pulmonaire parfois rapidement progressive, responsable d’'une morbi
mortalité importante.

> Patients et méthodes :

Il s’agit d’'une étude descriptive rétrospective menée dans un service de médecine interne sur une période de 7 ans (2018-2025).
Les patients inclus présentaient une DM dont le diagnhostic était établi selon les criteres de classification ACR-EULAR 2017, et chez
lesquels |la présence d’anticorps anti-MDAS était confirmée.

> Obse rvati()n e v Le bilan immunologique montrait des anti-MDAS5 dans tous les cas et

v Il s'agissait de 7 femmes et 3 hommes d'dge moyen de 52,1 + 13ans une cryoglobulinemie associée dans un cas.
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v Les manifestations principales sont présentées dans le Tableau | Aucune maladie auto immune associee n’etait retenue.
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Tableau | : Les principales manifestations cliniques observées chez 'ensemble L'enquéte néoplasique revelait le diagnostic dadenocarcinome

prostatique chez 1 patient.

Atteinte n/10

Cutanée " v’ Sur le plan thérapeutique, tous les patients recevaient une

Musculaire 9
pulmonaire symptomatique 9 corticothérapie forte dose, initiee par des bolus de méthylprednisolone

Signes généraux 7

(n=6). Llindication était : une atteinte ORL (n=2), une atteinte

Articulaire 6

Forme pulmonaire rapidement progressive : respiratoire (n=6) et une atteinte cardiaque (n=1).

v Uatras L . . , o . .
Latteinte cutanee était constante (Figure 1) v Un traitement immunosuppresseur était associé chez 7 patients,

reposant sur le cyclophosphamide (n=5), le méthotrexate (n=1) et

I"azathioprine (n=1).

v’ Uindication était dominée par une détresse respiratoire aigué (n=7), une

2 atteinte cardiaque (n=1) et un pneumo médiastin (n=1).

N

Erytheme liace frytheme du  Atteinte du cuit v’ Les immunoglobulines intraveineuses étaient instaurées en urgence

périorbitaire décolleté chevelu

devant une détresse respiratoire aigué chez 2 patients dont 1 cas de

v Une atteinte musculaire était notée chez ien V ne élévation , , . .,
était notée chez 9 patients, avec une élévatio tétraplégie associée.

modeéré nzymes m laires (<3 fois la normal n | : L .
odeéree des enzymes musculaires (<3 fois la normale) dans tous les cas v’ Le rituximab était indiqué chez un patient devant la sévérité du tableau

une myocardite (n=1), une atteinte oropharyngee (n=2) et une paralysie (ulcérations cutanées étendues, paralysie diaphragmatique et atteinte

diaphragmatique confirmée a ’'EMG (n=2). oulmonaire rapidement progressive).

v Llatteinte pulmonaire retrouvée chez 9 patients était symptomatique dans v’ Lévolution était favorable chez 5 patients. Le décés survenait dans 3 cas

tous les cas et était rapidement progressive chez 5 patients. Le scanner 3 cause d’une atteinte pulmonaire parenchymateuse rapidement fatale

thoracique montrait principalement une pneumopathie interstitielle avec un délai médian de 10 jours. Une rechute systémique (cutanéo-

diffuse type pneumopathie interstitielle non specifique (PINS) : n=6, une musculaire et pulmonaire) était observée chez une patiente nécessitant

pneumopathie organisee (PO) : n=2 et un aspect PINS-PO dans un cas le recours au mycophénolate mofétil et I'association du Rituximab.

v Une atteinte articulaire a type de polyarthralgies inflammatoires était v Une patiente développait un pneumomédiastin spontané justifiant le

observee chez 6 patients avec polyarthrite (n=2). renforcement des corticostéroides et [|'association d’azathioprine

/ ° 7 e 7 e ’ . . .
Une neuropathie périphérique paralysante était retenue chez une patiente secondairement.

présentant une tétraplégie.

» Conclusion:

Notre série confirme le phénotype particulier de la DM a anti-MDAS5, caractérisé par une atteinte cutanée évocatrice marquéee
par des ulcérations fréquentes, une atteinte musculaire souvent modérée et une fréquence élevée d’atteinte pulmonaire sévere.
Dans notre cohorte, 'atteinte pulmonaire concernait 90% des patients avec une forme rapidement progressive (50%). La
mortalité observée était exclusivement liee a des détresses respiratoires aigués préecoces, soulignant que |'atteinte pulmonaire
parenchymateuse constitue le principal déterminant pronostique imposant |'instauration précoce d’un traitement intensif.
Malgré une prise en charge adéquate, I'évolution reste sévere dans les formes rapidement progressives.
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