
DISCUSIÓN CON EL EXPERTO

CASO CLÍNICO 1
Dra. Mayka Freire Dapena

Hospital Clínico Universitario de 
Santiago de Compostela.



Paciente de 58 años.

ANTECEDENTES 
PERSONALES:

Fontanero. Casado, 3 
hijos.

Exfumador (IPA 20). 
Consumo 100 
UBE/semana.

Hipercolesterolemia. 
Hiperuricemia. 

Artritis 
microcristalina.

Tratamiento habitual: 
omeprazol 20 mg (1-
0-0) y naproxeno 550 

mg (1-0-0)

ANAMNESIS:

Astenia de grado moderado y adelgazamiento de 10 kg en el último mes con hiporexia y aparición de lesiones 
eritematosas en dorso de ambas manos y en la cara. 

Junio 2020



EXPLORACIÓN FÍSICA:

80 kg, Tº: 35,2º c, TA 126/85 mmhg, FC 
116 lpm, Sat O2 basal 98%,  eupneico, 

tolera decúbito. 

No adenopatías, no IVY.

Placas eritematovioláceas sobre 
articulaciones interfalángicas y 

metacarpofalángicas, 
hiperqueratosis de palmas,  eritema 

violáceo en párpados superiores.

AC: rítmica, no soplos ni roces.

AP: crepitantes finos en base 
derecha.

Abd y MMII: sin hallazgos.

Fuerza normal, simétrica.



LINFOCITOS 15 X103/ΜL,

VSG 35 MM; PCR 0.35 MG/DL; FERRITINA 4222 NG/ML

(AST/GOT) 152 UI/L, (ALT/GPT) 192 UI/L, (GGT) 394 UI/L, FOSFATASA ALCALINA 394 UI/L,

(CK) 82 UI/L, (LDH) 528 U/L

(TSH) 3.162 mUI/L; (PSA) 0.74 ng/mL
Sedimento urinario: sin alteraciones

INDICE SATURACIÓN DE TRANSFERRINA 28.0 %, 
Ceruloplasmina 27 mg/dL, 
SEROLOGÍAS HEPATOTROPOS NEGATIVAS, 

Inmunoglobulina A 296 mg/dL, Inmunoglobulina G 1480 mg/dL, Inmunoglobulina M 107 mg/dL,

(ANAs) Negativo; (AMA) Negativo; (LKM) Negativo; (SMA) Negativo,



RADIOGRAFIA DE TORAX y TC 
TORACOABDOMINAL: sin hallazgos relevantes. 

PFR: FVC 90%; DLCO SB 77.7%, DLCO/VA 84.8 %

ECOGRAFÍA ABDOMINAL: Esteatosis hepática 
difusa grado I.

BIOPSIA HEPÁTICA: parénquima hepático con 
esteatosis macrovacuolar de hasta el 50% sin datos 
de fibrosis.- nas: 3/8.- nash-crn: 0.- depositos de 
hierro: 2/4 con predominio en células de Kupffer.

EMG: normal.





Anticuerpos anti:
Jo-1, Negativo; PL-7 Negativo; 
PL-12 Negativo; EJ Negativo; 
SRP Negativo; Mi2 Negativo; 
MDA-5 Positivo; TIF1-gamma 
Negativo; Ku Negativo; PM-Scl 
Negativo; Scl70 Negativo; Ro-
52 Negativo



TRATAMIENTO: 

PDN 30 mg, 

Tacrolimus 2 mg/12h,

DIAGNÓSTICOS:

1. DERMATOMIOSITIS AMIOPÁTICA anti-MDA5 +, CON AFECTACIÓN 
CUTÁNEA.

2. ESTEATOSIS HEPÁTICA MIXTA (ALCOHOL+METABÓLICA). 

3. CONSUMO PERJUDICIAL DE ALCOHOL. HIPERLIPEMIA. HIPERURICEMIA.



Octubre 2020
(+9 meses)



¿Siguiente prueba diagnóstica?

Capilaroscopia

TACAR

Doppler arterial

Inmunofijación sérica



Capilaroscopia

EXPLORACIÓN FÍSICA:
No esclerodactilia, no induración

cutánea proximal.



¿Diagnóstico?

Esclerosis sistémica

Dermatomiosistis amiopática MDA5

Enfermedad mixta del tejido conectivo

Amiloidosis secundaria



152 DM
43 (28%) úlceras 



Semin Arthritis Rheum 39:398-404





DERMATOMIOSITIS AMIOPÁTICA anti-MDA5 CON:

- AFECTACIÓN CUTÁNEA: pápulas Gottron, manos de 
mecánico, eritema heliotropo. Mejoría actual muy importante.

-  AFECTACIÓN VASCULAR: úlceras digitales. 

TRATAMIENTO:
+ sildenafilo 20 mg/8h



Mayo 2021 (+ 11 meses)

Disnea de medianos esfuerzos desde hace al menos un mes.
Desde hace una semana tos no productiva. 

TACAR:
Enfermedad intersticial difusa de predominio medio-basal 

con engrosamientos septales y múltiples focos 
consolidativos de distribución peribronquial y periférica, que 

se asocian a pequeño componente en vidrio esmerilado, 
bronquiectasias de tracción y patrón perilobulillar.

EF: No IVY ni RHY. AP: crepitantes finos bibasales, predominio base derecha. No edemas periféricos.

PFR:
CVF 77%
DLCO (56%), 
KCO (83%)





¿CUAL DE LOS SIGUIENTES NO ES UN FACTOR DE RIESGO PARA EPI EN DM MDA+?

MDA 5 +

Capilaroscopia patológica

Úlceras digitales

Debilidad muscular 







En pacientes con úlceras cutáneas, el riesgo 
de EPI aumentó específicamente sólo en 
pacientes con anticuerpos anti-MDA5+.



Semin Arthritis Rheum 39:398-404



Bolus de MetilPRED 250 mg iv/día x3. 
Posteriormente PRED 30 mg oral 
(+ septrim + calcio/vitamina D)
+ MFM 2 gr/24h
+ Ig iv mensuales



Junio 2021

• Deterioro de la clase funcional (II-III)

• Reaparición de las úlceras digitales.

PFR: CVF 71%, KCO 64%

No datos en la EF de infección intercurrente o ICC.



¿MODIFICAR TRATAMIENTO?

No, esperar

Asociar RTX

Asociar Tocilizumab

Asociar RTX y cambiar vasodilatador 





+ RTX (1 gr días 0 y 14).​
MACITENTAN (retirando sildenafilo)



PFR DIC 2022: CVF 88%, KCO 86% 



Junio 20 Oct 20 Junio 21Mayo 21 Dic 22

CVF DLCO KCO

PDN 
Tacrolimus + Sildenafilo

Pulsos MetilPRED --> PRED

+ MFM 

+ Ig iv

+ RTX

+ MACITENTAN (sildenafilo)



Aprendizajes

1

La determinación de 
autoanticuerpos específicos 
de miositis no solo ayuda a 

la clasificación de una 
miopatía inflamatoria como 
tal, sino a su caracterización 

en subtipos clínicos y 
pronósticos.

2

La DM MDA5+ se asocia a 
rash severo, ausencia de 

afectación muscular 
(miopatía hipomiopática o 

amiopática) y EPI, en 
ocasiones rápidamente 

progresiva.

3

La presencia de úlceras 
cutáneas es bien conocida 
en la DM MDA5+, aunque 

hay poca experiencia en su 
tratamiento con 
vasodilatadores. 

4

La presencia de alteraciones 
capilaroscópicas en la DM 

MDA5+ se asocia a su 
actividad y al desarrollo de 

EPI.

5

La EPI de la DM MDA5+ 
debe tratarse 

enérgicamente, dada su 
capacidad potencial de 

rápida progresión.
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