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Résumé 

 

Introduction. Les dermatomyosites (DM) sont des myopathies inflammatoires associées 

à des anticorps (Ac) dans 50 à 70% des cas. Les Ac anti-MDA-5 semblent associer un 

phénotype particulier de DM avec une atteinte pulmonaire interstitielle sévère et une 

atteinte musculaire peu intense. Nous rapportons une observation de DM avec présence 

d’Ac anti-MDA-5 compliquée d’une pneumopathie interstitielle et de nécrose cutanée 

digitale rapidement extensive. 

Observation. Un homme de 28 ans était hospitalisé pour altération de l’état général avec 

des myalgies, une dyspnée d’effort ainsi qu’un œdème et des lésions purpuriques et 

cyanotiques de tous les doigts avec des papules érythémateuses des hélix, des coudes 

ainsi que des papules de Gottron. Un traitement par corticothérapie générale a été 

débuté. Le bilan immunologique mettait en évidence la présence d’Ac anti-MDA-5. 

Malgré la corticothérapie, l’évolution a été défavorable avec l’apparition de nécrose 

digitale rapidement progressive et une dégradation de l’état pulmonaire nécessitant des 

traitements successifs par cyclophosphamide, cures d’immunoglobuline, augmentation 

de la corticothérapie puis ajout de ciclosporine ayant stabilisé la maladie. 

Discussion. Les Ac anti-MDA-5 sont spécifiques des DM et sont un facteur de risque 

d’atteinte pulmonaire interstitielle sévère (70% des cas) conditionnant le pronostic avec 

une mortalité de 40%. L’atteinte cutanée est spécifique avec des papules palmaires et 

des ulcérations cutanéo-muqueuses. L’apparition de nécrose digitale rapidement 

extensive n’a pas été rapportée. 

Conclusion. Nous rapportons un cas de DM associée aux anticorps anti-MDA-5 avec des 

nécroses digitales rapidement extensives d’une particulière sévérité. Devant des signes 

cliniques évocateurs et les risques pulmonaires le dosage des MDA-5 devrait être réalisé. 



22 

 

Summary 

 

Introduction. Dermatomyositis (DM) is an inflammatory disease associated with auto- 

antibodies in 50 to 70% of cases. A new antibody anti MDA-5 has been described in 

association with a specific type of DM with a rapidly interstitial lung disease and 

minimal muscle disease. We report the first case of DM with MDA-5 antibodies with 

interstitial lung disease and a massive digital necrosis. 

Observation. A 28 years old male was hospitalized for asthenia, myalgia and subacute 

dyspnea. Examination demonstrated skin lesion with edema of every digit associated 

with purpurique and cyanotic lesion. Were also noticed erythematous papules of helix, 

elbow and Gottron’s papules. A steroid therapy was initiated. The immunoprecipitation 

results indicated the presence of anti MDA-5 antibodies. Despite the corticosteroid, the 

respiratory status gradually deteriorated towards a pulmonary fibrosis and a rapidly 

extensive necrosis appears on every fingers and toes. Theses affects were resistant to 

cyclophosphamide, immunoglobulin and get stabilized by ciclosporin.  

Discussion. Antibody anti MDA-5 are specific of DM and are a risk factor of interstitial 

lung disease (70% of cases) with a higher risk of mortality (40%). The cutaneous 

presentation of this DM is specific with palmar papules and mucocutaneous ulceration. 

Rapidly digital necrosis have not been previously reported. None of treatments has 

shown superiority.  

Conclusion. We report the first case of DM with MDA-5 antibodies with interstitial lung 

disease and a massive digital necrosis. Because of the pulmonary risk and in front of 

clinical lesions of MDA-5 DM, those antibodies should be looked for.   
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Introduction  

 

Les dermatomyosites (DM) sont des myopathies inflammatoires primitives des muscles 

striés qui peuvent se présenter cliniquement sous différentes formes et dont l’étiologie 

est inconnue. Ce sont des maladies avec atteinte systémique pouvant toucher tous les 

organes mais avec une atteinte préférentielle pour la peau et les muscles. Elles ont une 

incidence de 5 { 10 cas par million d’habitants. Si le diagnostic porte essentiellement sur  

des critères cliniques, de nombreux anticorps y sont associés et sont présents dans 50 à 

70% des DM (1). Les anticorps anti melanoma differentiation associated gene 5 (anti-

MDA-5) ont été décrits pour la 1ere fois en 2005 par Sato et al. (2) avec des atteintes 

cutanées et muqueuses spécifiques et un risque de développer une pneumopathie 

interstitielle diffuse plus important. Nous rapportons l’observation d’un patient atteint 

d’une DM avec une atteinte musculaire pauci-symptomatique et la présence d’anticorps 

anti MDA-5, compliquée d’une nécrose extensive des extrémités, d’une atteinte 

pulmonaire interstitielle rapidement évolutive, ainsi que d’une atteinte cardiaque et 

muqueuse.  
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Observation 

 

Un homme de 28 ans d’origine sénégalaise sans antécédent, ne signalant ni prise de 

toxique ni traitement au long cours, était hospitalisé pour une éruption cutanée associée 

à une asthénie, des arthralgies et des myalgies diffuses accompagnées de pics fébriles. Il 

signalait une dyspnée au moindre effort, ainsi qu’un amaigrissement et un syndrome de 

Raynaud évoluant depuis 2 mois. L’examen clinique était marqué par des myalgies avec 

un discret signe du tabouret. L’examen cutané trouvait des œdèmes et des lésions 

purpuriques et cyanotiques de tous les doigts, des papules érythémateuses des hélix, des 

coudes, et du dos des 2ème et 3ème métacarpo-phalangiennes (MCP) gauche et droite 

correspondant à des papules de Gottron. Les pouls périphériques étaient perçus.   

Le bilan biologique initial mettait en évidence une anémie microcytaire arégénérative, 

un discret syndrome inflammatoire avec une protéine C réactive (CRP) à 11mg/ml, un 

bilan rénal normal, un bilan hépatique montrant une élévation isolée des aspartate 

amino transférases (ASAT) { 4 fois la normale ainsi qu’une élévation des créatine 

phosphokinases (CPK) à 2310 UI/l et une protéinurie à 0,99g/24h. Il existait des 

anticorps anti-nucléaires positifs à un taux de 2048 sur cellules HEP2 ainsi que des 

anticorps anti-RNP. Les anticorps anti-DNA natifs, anti-centromères, ANCA, anti-Sm, 

anti-SSA, anti-SSB, anti-Scl70, anti-JO1 et anti PM-Scl  n’étaient pas identifiés. La 

recherche de cryoglobulines et d’agglutinines froides était négative. La recherche 

d’anticoagulant circulant était négative de même que les anticorps antiβ2 GPI, les 

anticorps anti cardiolopide étaient initialement positifs et contrôlés négatifs. Le 

complément total CH50 et les fractions C3 et C4 du complément étaient normaux. Les 

sérologies du virus d’immunodéficience humaine, des hépatite B et C étaient négatives. 

Les EFR réalisées trouvaient un syndrome restrictif associé à une diminution de la 
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valeur absolue du transfert du CO. Devant l’aspect cyanotique des extrémités, une 

échographie doppler des membres supérieurs était réalisée et était normale. Le 

scanner thoraco-abdomino-pelvien initial montrait un syndrome interstitiel sous 

pleural bilatéral prédominant aux bases, ainsi qu’un épanchement péricardique. Il n’y 

avait aucun argument pour une néoplasie sous jacente.  

Devant la suspicion initiale de connectivite mixte, un traitement par prednisone à 

0,5mg/kg/j et hydroxychloroquine 400 mg était introduit avec un traitement par 

inhibiteur calcique pour le syndrome de Raynaud. Une amélioration des myalgies et 

des arthralgies avec normalisation des CPK était constatée en quelques jours. 

Cependant on observait une absence d’amélioration du syndrome de Raynaud avec un 

aspect purpurique constant des extrémités associé { l’apparition d’ulcérations 

pulpaires, puis l’apparition d’ulcérations sur le dos des 2ème et 3ème MCP gauche et 

droite et de la 3ème inter-phalangienne proximale (IPP) droite (Fig. 1).  

Devant cette évolution clinique défavorable, la corticothérapie était majorée à 

1mg/kg/j avec ajout d’aspirine { dose anti-agrégante en raison de l’aspect purpurique 

des extrémités. Malgré ces thérapeutiques, l’évolution était toujours défavorable. Le 

patient présentait une nécrose pulpaire de tous les doigts et des orteils avec un 

pourtour inflammatoire et douloureux et l’apparition de nouvelles ulcérations des 

coudes, du pavillon des oreilles de façon bilatérale ainsi que de papules légèrement 

hyperkeratosiques de la paume droite (Fig. 2, 3, 4). La pression d’oxygène transcutanée 

(TcPO2) était en faveur d’une ischémie critique justifiant la mise en place de cures 

d’iloprost et  d’une anti coagulation curative par héparine ainsi que la réalisation d’un 

premier bolus de cyclophosphamide 500mg. Un nouveau bilan immunologique mettait 

en évidence la présence d’anticorps anti-MDA-5 fortement positifs ainsi que des 
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anticorps anti Mi-2 positifs permettant de poser le diagnostic de dermatomyosite à 

anticorps anti-MDA-5.  

Parallèlement { l’atteinte cutanée, le patient avait présenté un passage en ACFA 

secondaire { une péricardite, réduite sous cordarone, ainsi qu’une aggravation brutale 

de sa dyspnée justifiant un scanner thoracique en urgence. Celui ci mettait en évidence 

un pneumomédiastin sur ulcérations muqueuses œsophagiennes associé { une 

aggravation du syndrome interstitiel pulmonaire (Fig. 5). Le patient présentait ensuite 

un sepsis sévère et des ostéites à staphylococcus aureus des MCP gauches sur les 

ulcérations cutanées qui ont été résolutives sous antibiothérapie.  

Devant l’extension rapide de la nécrose digitale, avec une nécrose sèche des dernières et 

de la moitié des secondes phalanges de tous les doigts des mains ainsi que des 

premières phalanges de tous les orteils et les complications cardiaques, pulmonaires, 

rénales, infectieuses et médiastinales le traitement était intensifié. Le patient était traité 

successivement par de nouveaux bolus de cyclophosphamide 1g (6 cures) associés à des 

bolus de solumedrol, puis par des cures d’immunoglobulines (2 cures de 6 jours) et 

enfin l’ajout de ciclosporine. Suite { l’introduction de ciclosporine, la pathologie s’était 

stabilisée avec un arrêt de la progression de la nécrose, une régression du 

pneumomédiastin, de la péricardite et une stabilisation de l’atteinte pulmonaire qui 

avait évolué vers une atteinte fibrosante en quelque mois (Fig. 6). Cette stabilisation 

avait permis une diminution progressive de la corticothérapie et une réautonomisation 

par kinésithérapie. 
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Discussion 

 

Nous rapportons un cas de dermatomyosite à anticorps anti MDA-5 compliquée d’une 

pneumopathie interstitielle diffuse (PID) et d’une atteinte cutanée d’une particulière 

sévérité.  

Le diagnostic de DM à anticorps anti MDA-5 a été posé devant une faible atteinte 

musculaire, la présence de papules palmaires, des l’hélix, des coudes, des papules de 

Gottron, des ulcérations digitales évoluant vers une nécrose, des ulcérations muqueuses 

de l’œsophage ayant entrainé un pneumomédiastin, l’apparition précoce d’une atteinte 

pulmonaire à type de PID ayant rapidement évolué vers une fibrose et la présence 

d’anticorps anti Mi-2 et anti MDA-5. Le diagnostic de lupus avait été exclu (tableau 1) 

devant l’absence d’atteinte cutanée spécifique, l’absence d’anticorps anti DNA natifs, 

anti-Sm ou anti-phospholipides et l’absence de consommation du complément. De 

même, si la présence initiale d’un syndrome de Raynaud, d’ulcérations digitales et 

d’atteinte pulmonaire interstitielle pouvait faire évoquer une sclérodermie, l’absence de 

sclérose cutanée, de sclérodactylie, d’anticorps anti centromère et anti Scl-70 n’ont pas 

permis de retenir ce diagnostic. Enfin, le diagnostic de connectivite mixte avait été exclu 

malgré la présence d’un syndrome de Raynaud, d’une atteinte musculaire discrète, 

d’arthralgies, de péricardite et la présence d’anticorps anti RNP. En effet, les anticorps 

anti RNP sont présents dans 100% des connectivites mixtes, mais peuvent être présents 

dans 10 à 15% des DM. Par contre, les anticorps anti MDA-5 sont, eux, spécifiques des 

DM et ne sont pas observés dans d’autres pathologies. L’atteinte pulmonaire de la 

connectivite mixte se caractérise par la présence d’une alvéolite et d’une hypertension 

artérielle pulmonaire, différente de l’atteinte interstitielle diffuse constatée au cours de 

l’observation présentée et qui est caractéristique des DM. De plus, le diagnostic de 
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connectivite mixte est exclu s’il existe assez de critères pour porter le diagnostic d’une 

autre maladie auto immune.  

 

Le cas présenté ici est particulier de par l’atteinte cutanée sévère avec nécrose 

digitale extensive. En effet le patient a présenté en quelques semaines, l’aggravation 

d’une nécrose initialement pulpaire, jusqu'à la moitié de la seconde phalange de tous les 

doigts et secondairement des orteils. Cette nécrose était très douloureuse et présentait, 

à la phase aiguë, un pourtour inflammatoire. Cette douleur était résistante aux 

antalgiques de pallier III et seul le contrôle de la maladie avec les traitements 

immunosuppresseurs a permis de soulager ces douleurs. Ces nécroses sont rarement 

rapportées dans la littérature dans le cadre de DM à anticorps anti-MDA5. Clottu et al. 

(3) ont décrit le cas d’une patiente de 68 ans ayant présenté une DM à anticorps anti 

MDA-5 avec une atteinte pulmonaire interstitielle et une nécrose digitale de la pulpe de 

l’index gauche. Cette nécrose était survenue 7 mois après le début des signes cliniques et 

avait évolué favorablement sous iloprost. L’analyse histologique des biopsies cutanées 

trouvait une dermite d’interface associée { une occlusion vasculaire due { une 

myofibrose sans vasculite. Pau-Charles et al. (4) rapportent l’observation d’un patient de 

55 ans présentant une DM à anticorps anti MDA-5 avec atteinte pulmonaire et 

cardiaque. Le patient présentait un aspect livédoïde des extrémités associé à des plages 

de nécrose des pulpes. L’évolution était rapidement défavorable avec un décès du 

patient par arrêt cardio respiratoire. Les nécroses cutanées digitales sont dues, dans les 

DM, à une vasculite entrainant une occlusion vasculaire des petits vaisseaux et donc une 

nécrose. Toutefois, une nécrose cutanée aussi sévère et rapide associée à la DM à 

anticorps anti MDA-5 n’a jamais été, { notre connaissance, décrite dans la littérature. 
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L’apparition d’une nécrose cutanée dans le cadre d’une DM « classique » signerait un 

risque plus élevé d’association { une néoplasie, (5,6). Il est  cependant important de 

noter que la DM à MDA-5 ne semble pas être associée aux cancers (7). Dans le cas 

présenté ici, malgré la présence de nécrose extensive, aucune néoplasie n’a été détectée 

après un an de recul. 

 

La présentation clinique habituelle des DM comprend une atteinte musculaire avec 

un déficit proximal, des myalgies, associées { des atteintes cutanées { type d’érythème 

lilacé des paupières, de papules de Gottron, du signe de la manucure, du signe du châle, 

d’érythème photo-exposé ou encore d’une atteinte poïkilodermique (8). A cette 

présentation « classique » s’opposent des DM associées { des anticorps spécifiques et 

des signes cliniques distinctifs. Ainsi, le syndrome des anti synthétases (avec présence 

d’anticorps anti Jo-1 ou PL-7 et PL-12) associe un aspect cutané en « main de 

mécanicien », une atteinte articulaire, une atteinte musculaire moindre mais surtout un 

risque de pneumopathie interstitielle majoré (8). Au cours de la DM associée aux 

anticorps anti MDA-5 des atteintes cutanées spécifiques ont été décrites (9-11). Des 

papules palmaires érythémateuses, douloureuses avec une coloration ivoire centrale, 

disposées en regard des plis des articulations métacarpo-phalangiennes et en regard des 

articulations inter-phalangiennes, en feuillets de livre ont ainsi été décrites (9). La 

présence d’ulcérations cutanées pulpaires, sur les faces latérales des bords péri-

unguéaux, et de façon plus rare sur les coudes, les genoux, les hélix est également 

rapportée (9,10). Des ulcérations secondaires peuvent survenir sur les papules 

palmaires ou sur les papules de Gottron, avec une possibilité d’évolution vers une 

nécrose digitale. Les ulcérations muqueuses sont aussi plus fréquentes, de même que la 

présence de panniculite (7).  Chez le patient présenté ici, la présence de papules 
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palmaires, les ulcérations digitales, les papules de Gottron, de l’hélix et des coudes ainsi 

que les ulcérations muqueuses du palais mou et de l’œsophage ayant entrainé un 

pneumomédiastin sont similaires à celles décrites dans la littérature.  

 

La DM à anticorps anti-MDA5 est marquée par l’absence ou la faible atteinte 

musculaire, mais surtout par une atteinte pulmonaire agressive. En effet, ce type de DM 

associe un risque 20 fois plus important de développer une pneumopathie interstitielle 

diffuse (PID) que dans les formes de DM « classique » (11) et que dans le syndrome des 

anti synthétases. Cette atteinte est présente dans 70% des cas (12) et conditionne le 

pronostic. En effet la PID se présente sous forme de dyspnée rapidement progressive, 

hypoxiémiante aboutissant à une insuffisance respiratoire sévère et au décès du patient 

dans environ 20 à 35% des cas (13,14). De plus ces PID semblent être plus résistantes 

aux traitements immunosuppresseurs (15,16). Dans le cas présenté ici, le patient 

présentait une atteinte musculaire minime mais signalait une dyspnée au moindre effort 

dès le début de sa maladie avec, au scanner thoracique initial, des images de syndrome 

interstitiel en faveur d’une PID, évoluant en quelques mois, vers une fibrose pulmonaire 

prédominant aux bases. Cette atteinte était  corticorésistante et ne s’était stabilisée 

qu’après plusieurs traitements immunosuppresseurs. Au vu de la gravité de ce type 

d’atteinte Zou et al. (17) et Tamai et al. (15) préconisent la réalisation d’un scanner 

thoracique dès le diagnostic afin de repérer et traiter l’atteinte pulmonaire au plus tôt. 

 

Les anticorps anti MDA-5 (anciennement CADM-140) ont été décrits pour la 1ere fois 

en 2005 en Asie. Ces anticorps sont spécifiques des DM et ne sont jamais présents au 

cours des polymyosites (18, 19), du lupus et des sclérodermies (20). Ils sont présents 

dans 13 { 35 % des DM de l’adulte (9, 19, 21). Chez l’adulte, le taux d’anticorps anti 
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MDA-5 semble être corrélé { l’activité et { la gravité de la maladie (4), alors que chez 

l’enfant, leur présence serait un facteur de bon pronostic (21). Ainsi, chez l’adulte, ce 

taux décroit avec l’efficacité du traitement (11, 22). Il pourrait donc être utilisé pour 

juger de l’efficacité du traitement et de la gravité de la maladie (10). Par ailleurs, les taux 

de ferritine supérieur à 1000ug/l, et une élévation des gamma-glutamyl-transférases 

(GGT) semblent aussi être des facteurs biologiques de l’activité de la maladie (13, 17, 

23).  

 

Le traitement des DM associées aux anticorps anti MDA-5 est mal codifié et il n’existe 

pas de recommandation dans la littérature. Néanmoins, il semble reposer comme pour 

les DM « classiques » sur la corticothérapie générale associée à des 

immunosuppresseurs en fonction de la réponse initiale. L’atteinte pulmonaire 

conditionne le pronostic et justifie { elle seule l’instauration d’un traitement systémique 

avec un risque de corticorésistance important (24). Dans le cas présenté, la ciclosporine 

a stoppé la progression de la maladie. Dans la littérature, seul un cas rapporte cette 

même efficacité (25). D’autres observations de la littérature décrivent une efficacité 

aléatoire, en monothérapie ou en association, de la cyclophosphamide (12), des 

immunoglobulines, du rituximab (3), du méthotrexate, de l’azathioprine (21) et du 

mycophénolate mofétil (6). Les données de la littérature sont donc insuffisantes pour 

juger de l’efficacité et pour recommander un immunosuppresseur spécifique. De même 

devant l’absence d’autre cas similaire de nécrose digitale extensive atteignant tous les 

doigts aucun traitement ne peut être privilégié. 
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Conclusion : 

 

Nous présentons un cas original de nécrose digitale extensive touchant tous les doigts 

et les orteils, non rapporté dans la littérature, dans le cadre de la dermatomyosite à 

anticorps anti MDA-5. Etant donné l’atteinte pulmonaire fréquente et sévère et le taux 

de mortalité important, il est important de reconnaître ce type de DM. Ainsi, l’apparition 

de papules palmaires en feuillets de livre, d’ulcérations cutanées multiples (pulpaires,  

péri-unguéales, coudes, genoux, hélix), d’ulcérations muqueuses, de panniculite ou de 

nécrose cutanée associées à une atteinte pulmonaire et une atteinte musculaire 

infraclinique doit faire rechercher la présence d’anticorps anti MDA-5. Un scanner 

thoracique dès le début de maladie permettrait de diagnostiquer l’atteinte pulmonaire 

au plus tôt et de la traiter plus rapidement. Les dosages des anticorps anti MDA-5, des 

GGT, et de la ferritine pourraient permettre le suivi du patient puisque leurs taux 

semblent corrélés { l’activité de la maladie.  
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Figures: 
 
 
 

 
Figure 1 Ulcération en regard de la 3ème IPP de la main droite 

 
 
 
 
 
 

 
Figure 2 Nécrose digitale sèche de tous les doigts avec ulcération des 2ème et 3ème MCP 
bilatérales 
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Figure 3 Nécrose sèche des orteils. 

 
Figure 4 Nécrose sèche du pouce gauche avec pourtour inflammatoire 

 

 
Figure 5 a. Pneumomédiastin initial avec extension vers l'apex sur l'image b. et comblement des 

creux sus-claviculaires 
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Figure 6 Tomodensitométrie thoracique injectée. A gauche: scanner initial de pneumopathie 
interstitielle prédominant aux bases. A droite: évolution en quelques mois vers une fibrose 
pulmonaire constituée. 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



40 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 Sclérodermie Lupus Connectivite 
mixte 

Dermatomyosite à 
anticorps anti 
MDA-5 

Critères 
positifs 

Clinique -Ulcération digitale 
-Fibrose pulmonaire 
-Syndrome de 
Raynaud 
-Nécrose digitale 

-Ulcération muqueuse 
-Péricardite 
-Atteinte rénale 
-Arthralgie 

-Ulcération 
cutanéo-
muqueuse 
-Péricardite 
-Nécrose digitale 
-Arthralgie 

-Ulcération cutanéo-
muqueuse 
-Papules palmaires 
-Pneumopathie 
interstitielle 
-Péricardite 
-Nécrose digitale 
-Arthralgie 

Biologique -Ac anti nucléaire -Ac anti nucléaire 
-Ac anti RNP 

-Ac anti RNP 
-Ac anti 
nucléaire 

-Ac anti MDA-5 
-Ac anti RNP 
-Ac anti nucléaire 
-Ac anti Mi-2 

Critères 
négatifs 

Clinique -Absence de sclérose 
cutanée ou de 
sclérodactylie 

-Absence d’éruption 
malaire, de 
photosensibilité 

  

Biologique -Absence d’Ac anti 
Scl-70 et anti 
centromère  
-Ac anti MDA-5 

-Absence d’Ac anti 
DNA, Sm, 
phospholipides, de 
consommation du 
complément 
-Ac anti MDA-5 

-Ac anti MDA-5  

Tableau 1 Diagnostics différentiels de la dermatomyosite à anticorps (Ac) anti-MDA-5 
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RÉSUMÉ DE LA THÈSE 

 
 
Introduction : Les dermatomyosites (DM) sont des myopathies inflammatoires 
associées à des anticorps (Ac) dans 50 à 70% des cas. Les Ac anti-MDA-5 décrits 
récemment semblent associer un phénotype particulier de DM avec une atteinte 
pulmonaire interstitielle sévère et une atteinte musculaire peu intense. Nous rapportons 
une observation de DM avec présence d’Ac anti-MDA-5 compliquée de pneumopathie 
interstitielle et de nécroses cutanées digitales rapidement extensives. 
Observation : Un homme de 28 ans était hospitalisé pour altération de l’état général 
avec des myalgies, une dyspnée d’effort ainsi qu’un œdème et des lésions purpuriques et 
cyanotiques de tous les doigts avec des papules érythémateuses des hélix, des coudes 
ainsi que des papules de Gottron. Un traitement par corticothérapie générale a été 
débuté. Le bilan immunologique mettait en évidence la présence d’Ac anti-MDA-5. 
Malgré la corticothérapie, l’évolution a été défavorable avec l’apparition de nécroses 
digitales rapidement progressives et une dégradation de l’état pulmonaire nécessitant 
des traitements successifs par cyclophosphamide, cures d’immunoglobuline, 
augmentation de la corticothérapie puis ajout de ciclosporine ayant stabilisé la maladie. 
Discussion : Les Ac anti-MDA-5 sont spécifiques des DM et sont un facteur de risque 
d’atteinte pulmonaire interstitielle sévère (70% des cas) conditionnant le pronostic avec 
une mortalité de 40%. L’atteinte cutanée est spécifique avec des papules palmaires et 
des ulcérations cutanéo-muqueuses. L’apparition de nécroses digitales rapidement 
extensives n’a pas été rapportée. 
Conclusion : Nous rapportons un cas de DM associée aux anticorps anti-MDA-5 avec des 
nécroses digitales rapidement extensives d’une particulière sévérité. Devant signes 
cliniques évocateurs et les risques pulmonaires le dosage des MDA-5 devrait être réalisé. 
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