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INTRODUCCION Y OBJETIVOS. La dermatomiositis (DM) es una enfermedad autoinmune sistémica caracterizada por debilidad muscular y manifestaciones cutaneas especificas. La activacion aberrante de la via del interferon tipo I (IFN-I) desempefia un papel clave en su patogénesis. Anifrolumab

(ANI), un anticuerpo monoclonal dirigido contra el receptor de IFN-I (IFNAR1), representa una potencial opcion terapéutica para enfermedades autoinmunes mediadas por IFN-I. Nuestro objetivo es valuar la eficacia y seguridad de ANI en pacientes con DM refractaria.

MATERIAL Y METODOS. Estudio multicéntrico, multidisciplinar, observacional y retrospectivo de 24 pacientes con DM tratados con ANI bajo uso compasivo. Se recopilaron datos demograficos y clinicos y sobre tratamientos previos. La eficacia se evaludé mediante el Cutaneous Dermatomyositis
Disease Area and Severity Index (CDASI) y el Manual Muscle Test 8 (MMTS). La seguridad se analiz6 mediante la documentacion de eventos adversos (EA).

Figura 2. Impacto de anifrolumab en las diferentes manifestaciones cutaneas a lo largo de 12

RESULTADOS: meses de seguimiento.

* De los 24 pacientes incluidos, el 83% eran mujeres, con una edad media al diagnostico de dermatomiositis (DM) de

58.1£21.1 anos y al inicio de ANI de 53.9+£19.8 anos. Eritema periungueal Alopecia
» La mayoria (79%) eran caucasicos, seguidos de sudamericanos (13%) y arabes (8%). 100 100
* En cuanto al tipo de DM, 9 pacientes presentaban DM clasica, 10 DM amiopatica, 3 DM juvenil (DM)) y 2 sindrome 50 50
antisintetasa; el 21% tenia un origen paraneoplasico. 0 0
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" ]9 pacientes presentaron autoanticuerpos especificos de MI (Figura 1), 9 pacientes fueron positivos para anti-Ro52. . . I I
* [as manifestaciones cutaneas mas comunes fueron papulas de Gottron (100%), prurito (92%), eritema periorbitario i i
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(83%), eritema periungueal (79%), alopecia (46%) y calcinosis (38%). mesl . mes3  mesG mes) mesl  mes3  mesG mes)
" A nivel sistemico, 14 pacientes presentaron afectacion muscular, 10 disfagia, 12 afectacion articular y 5 pulmonar. mmejor (%) migual (%) mpeor (%) mmejor (%) migual (%) mpeor (%)
* [amedia de tratamientos previos a ANI fue de 4.3 + 1.4 (Tabla 1).
» La principal indicacion para iniciar ANI fue refractariedad cutanea (91.6%), seguido de la musculoarticular (8.4%). Eritema periorbitario Prurito
= EI 50% de los pacientes recibieron ANI en combinacion con FAMEsc (4 con metotrexato, 4 con micofenolato y 2 con 100 100
tacrolimus, 1 con azatioprina y 1 con tacrolimus + micofenolato) y el 50% sin FAMEsc. 50 50
60 60
* De los 6 pacientes que recibian IVIG al 1nicio del tratamiento con ANI, se pudo espaciar la pauta en 2 de ellos. 10 10
* Después de una media de seguimiento de 7.5t4.2 meses, se observo mejoria en las manifestaciones cutaneas, medida por 20 20
el indice CDASI, y estabilidad muscular, evaluada mediante el MMTS8 (Figuras 2 y 3). 0 0
» Un paciente con DMj experimentd un brote muscular (CK 450 UI/L y signo de Gowers positivo) tras suspender MTX. o o
* En cuanto a los eventos adversos (EA), se documentaron casos de impétigo (1), artromialgias (1), infeccion del tracto mmejor (%) wmigual (%) = peor (%) mmejor (%) migual (%) = peor (%)
urinario (2) y herpes zoster monometamerico (1).
* Ningun EA motivo la suspension de ANI; sin embargo, un paciente interrumpio el tratamiento debido a pérdida de Papulas de Gottron Calcinosis
seguimiento. 100 100
80 80
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Figura 1. Pertil de anticuerpos especificos de ML Tabla 1. Tratamientos recibidos previos al inicio de ANI. 10 10
Tratamientos previos 20 20
Sin AEM - C(.)rtico.esteroid.es orales 24 (100%) . .
- H1drox1clor0qu1na 21 (88%) mes | mes 3 mes 6 mes 12 mes 1 mes 3 mes 6
An ti-TIFlg _ Metotrexato 21 (8 8%) n=23 n=20 n=12 n=4 n==_ n==8 n=>5
- Azatioprina 6 (25%) mmejor (%) migual (%) mpeor (%) mmejor (%) wigual (%) mpeor (%)
AntioMi - Mlcofe?nolato de mofetil 16 (67%)
- Tacrélimus 5(21%)
- Ciclofosfamida 1 (4.2%)
- Rituximab 7 (29%) Figura 3.Evolucion del CDASI y MMTS tras el inicio de anifrolumab durante 6 meses de
Anti-ARN sintetasa - Tnhibidores de JAK 12 (50%) seguimiento.
- Tofacitinib 10 (42%) 150 - )5
- Baricitinib 2 (8.3%) S ' A N M E 140 _—
Ant-MDAS - Ruxolitinib 1 (4.1%) 130 20
- IVIG 19 (79%) 120 15
110
100 10
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- Anifrolumab demostro eficacia cutanea y muscular desde el primer mes de tratamiento, con un perfil de seguridad favorable, en pacientes con dermatomiositis. basal mes 3 mes 6
~——MMT8 ——CDASI
- Nuestro estudio representa la serie mas extensa publicada hasta la fecha de pacientes con dermatomiositis tratados con Anifrolumab.




