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La dermatomiositis positiva contra el gen 5 asociado a la 
diferenciación de melanoma (DM anti-MDA5) es una enfer-
medad rara que representa menos del 2%. La prevalencia 
de DM anti-MDA5 varía de 7 a 60%, con mayor prevalencia 
en asiáticos (11-60%) y mujeres. El cuadro clínico es muy 
variado y se acompaña por las características típicas de 
dermatomiositis, como la eritema en heliotropo, con edema, 
exantema eritematoso en la cara o la parte anterior del tórax 
(signo de V) y en la espalda y los hombros (signo del chal), 
las pápulas de Gottron en la parte dorsal de las articulaciones 
metacarpofalángicas o interfalángicas, que son patognomó-
nicas por definición, pero uno de los signos más llamativos es 
la ulceración cutánea dolorosa que se encuentra hasta en un 
82% de los casos, es profunda y en sacabocados muestran 
costras hiperqueratósicas. Para el diagnóstico son necesa-
rias las erupciones típicas de la DM (pápulas de Gottron o 
signo de Gottron y erupción de heliotropo), junto con una pa-
tología cutánea de «dermatitis de interfase» o evidencia de 
miositis o un MSA (autoanticuerpos específicos de miositis). 
La inmunoprecipitación es el método de referencia para de-
tectar MSA. Para su tratamiento se usan combinaciones de 
glucocorticoides e inmunosupresores; ademas, es necesaria 
la detección de enfermedad intersticial rápidamente progresi-
va (RP-ILD) con tomografía computarizada de alta resolución 
por su alta asociación con un pronóstico fatal.

Resumen Abstract
Dermatomyositis positive anti-melanoma differentiation-asso-
ciated gene 5 (anti-MDA5 DM) is a rare disease that repre-
sents less than 2%. The prevalence of anti-MDA5 DM ranges 
from 7 to 60%, with higher prevalence in Asian (11-60%) and 
women. The clinical picture may be variable and is accom-
panied by the typical features of dermatomyositis, such as 
periorbital heliotrope (blue–purple) rash with edema, erythe-
matous rash on the face, or the anterior chest (in a V-sign), 
and back and shoulders (in a shawl sign), violaceous papules 
or plaques located on the dorsal part of the metacarpopha-
langeal or interphalangeal joints, which are pathognomonic 
by definition; yet, one of the most striking signs is the painful 
ulceration skin that is found in 82% of cases, which is deep 
and in punching holes or showing hyperkeratotic crusts. For 
diagnosis is necessary the typical DM rashes (Gottron’s pa-
pules or Gottron’s sign and heliotrope rash), along with either 
an “interface dermatitis” skin pathology or evidence of myo-
sitis or a MSA (myositis-specific autoantibodies). Immunopre-
cipitation is the gold standard method to detect MSA. Combi-
nations of glucocorticoids and immunosuppressants are used 
for treatment; besides, it is necessary the detection of rapidly 
progressive interstitial disease (RP-ILD) with a high-resolu-
tion CT because of its high association with fatal prognosis.
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Introducción

Las miopatías inflamatorias idiopáticas (MII) son un 
grupo heterogéneo de enfermedades raras del tejido con-
juntivo, caracterizadas por la inflamación de varios órganos 
y tejidos. Tienen cuatro subgrupos muy heterogéneos en 
sus características clínicas, pronósticas y patológicas, lo 
que dificulta el diagnóstico y el tratamiento. Se incluyen la 
miositis necrosante inmunomediada, la miositis por cuerpos 
de inclusión, el síndrome antisintetasa y la dermatomio-
sitis (DM). Sin embargo, el descubrimiento y la inclusión 
de autoanticuerpos específicos de miositis (MSA) en el 
diagnóstico de la miositis permitió una mejor definición de 
subgrupos de pacientes en términos de fenotipos clínicos, 
pronóstico y respuesta al tratamiento.1 Se han descrito cinco 
para DM: anti-Mi-2, anti-factor intermediario de transcrip-
ción 1 γ (TIF1γ), anti-proteína de matriz nuclear 2 (NXP2), 
anti-antígeno de diferenciación de melanoma 5  (MDA5) y 
anticuerpos anti-enzima activadora modificadora similar a 
la ubiquitina (SAE).2

La dermatomiositis positiva contra el gen 5 asociado a 
la diferenciación de melanoma (DM anti-MDA5) es predo-
minante en la región de Asia oriental. En cuanto al cuadro 
clínico, este suele ser muy variado, con rasgos mucocu-
táneos distintivos como ulceración oral, pápulas palmares 
dolorosas, alopecia difusa no cicatrizal, paniculitis, úlceras 
cutáneas, artritis y menor incidencia de miositis (DM hipo 
o amiopática). Por tal razón, se dificulta el diagnóstico. El 
pronóstico puede ser extremadamente malo, debido a la 
alta incidencia de enfermedad intersticial rápidamente pro-
gresiva (EPI-RP) si no se diagnostica de manera temprana, 
aunado a la mala calidad de vida de los pacientes debido a 
las ulceraciones.3,4

Metodología

Este artículo de revisión se ha realizado mediante una 
búsqueda bibliográfica de los últimos cinco años hasta la 
actualidad y se basa en la selección de estudios y revisio-
nes de la enfermedad y de estudios publicados de diferen-
tes bases de datos. Como fuentes de información se han 
utilizado:

•	 Bases de datos bibliográficas: Pubmed, ScienceDirect, 
ClinicalKey.

•	 Guias o protocolos de sociedades científicas: EULAR/
ACR. 

•	 Documentos de organismos oficiales: el 239th ENMC 
International Workshop.

Resultados

La DM anti-MDA5 es una enfermedad con mal pronós-
tico, debido a su relación con la enfermedad intersticial rápi-
damente progresiva, la cual se presenta en pacientes en 
los que no se tuvo una sospecha diagnóstica al principio, 
por lo que en la siguiente revisión se abordarán los aspec-
tos generales de esta entidad, que en primera instancia son 
manifestaciones cutáneas. 

Epidemiología 

La DM anti-MDA5 es una enfermedad rara que repre-
senta menos del 2% de las MII en Europa. Entre el subgrupo 
de DM, la prevalencia varía de 7 a 60%, con mayor preva-
lencia en asiáticos (11-60%) que en caucásicos (7-16%). Al 
igual que otras enfermedades autoinmunes, ocurre princi-
palmente en mujeres, con una relación mujer/hombre que 
varía de 0.6 a 7.3 (F/M > 1 en 14 de 16 estudios).1

Etiología 

Al igual que con otros tipos de DM, la etiología y la pato-
genia de la DM anti-MDA5 siguen siendo desconocidas. 
Generalmente, la enfermedad puede ocurrir como resul-
tado de la exposición a factores ambientales en individuos 
genéticamente susceptibles. El MDA5 es codificado por el 
gen IFIH1, que es uno de los receptores similares al gen 
I (RIG-I) inducible por ácido retinoico (RLR), que funciona 
como un sensor de proteína clave del RNAds viral. Los 
picornavirus, como el virus de la hepatitis A, el virus coxsac-
kie B, el enterovirus y el rinovirus, podrían activar MDA5 
con la producción de IFN tipo I (IFNα e IFNβ) y otras citoci-
nas inflamatorias involucradas en la respuesta antiviral. La 
sobreactivación de la vía del IFN tipo I podría conducir a 
enfermedades autoinflamatorias. Por lo tanto, se propuso 
que las infecciones virales podrían ser un evento desen-
cadenante en el desarrollo de DM anti-MDA5. También el 
IFN-κ, secretado por los queratinocitos, estaba elevado en 
la piel de pacientes con DM anti-MDA5 y podría contribuir a 
la fisiopatología de sus lesiones cutáneas.3

Con respecto a los factores de riesgo genéticos, aun-
que no se observa asociación de anti-MDA5 y la región del 
alelo HLA en caucásicos, se ha descrito la susceptibilidad 
del HLA-DRB*01:01/*04:05 en población japonesa. Un 
estudio reciente de GWAS (Genome-Wide Association Stu-
dies) encontró una variante de empalme del gen WDYF4 
en pacientes con DM anti-MDA5, la cual podría potenciar 
la apoptosis inducida por MDA5 a partir de la activación de 
NK-κB. El Mx1, un gen característico de IFN de tipo I, se 
distribuía en los vasos sanguíneos y se extendía a la dermis 
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profunda, lo que implicaba una vasculopatía relacionada 
con IFN en pacientes con esta patología.3 

La hiperinflamación, evidenciada por hiperferritinemia pro-
nunciada y aumento de citocinas, es otra característica impor-
tante pero no existe un patrón universal y se plantea que 
tenga un patrón dinámico en el trascurso de la enfermedad. 
Las interleucinas involucradas son IL-8, IL-15, IL-6 e IL-18; en 
cuanto a EPI-RP se elevan IFNα, IFN-γ, IL-1β e IL-12.3

Cuadro clínico 

La DM anti-MDA5 tiene predilección por población asiá-
tica. Se acompaña por las características típicas de derma-
tomiositis, como el eritema en heliotropo, edema, exantema 
eritematoso en la cara o la parte anterior del tórax (signo de 
la V) (figura 1) y en la espalda y hombros (signo del chal), 
las pápulas de Gottron en la parte dorsal de las articulacio-
nes metacarpofalángicas o interfalángicas (figura 2), que son 
patognomónicas por definición; sin embargo, uno de los sig-
nos más llamativos es la ulceración cutánea dolorosa, que 
se encuentra hasta en un 82% de los casos y generalmente 
es profunda en sacabocados o muestra costras hiperquerató-
sicas. Las úlceras cutáneas representan la convergencia de 
varios procesos patogénicos independientes, que incluyen 
vasculopatía, dermatitis de interfase severa y vasculitis. Estas 
muestran una predilección por ciertos sitios, como el de las 
pápulas de Gottron, los pulpejos de los dedos y el área periun-
gueal, o sobre el signo de Gottron en las rodillas, los codos o 
ambos (figura 3). También pueden afectar zonas fotoexpues-
tas al sol. Estos pacientes tienen un riesgo significativamente 

Figura 1 Signo de la V en la región anterior del tórax y eritema en he-
liotropo que afecta área periorbitaria en una paciente del INCMNSZ

INCMNSZ: Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutrición Sal-
vador Zubirán

mayor de desarrollar EPI (enfermedad pulmonar intersticial). 
Se pueden presentar las pápulas de Gottron inversas, ubica-
das en la superficie palmar de las articulaciones interfalángi-
cas (a diferencia de las clásicas pápulas de Gottron), que se 
ven como hiperqueratosis triangular blanca.5 La gangrena o 
la osteomielitis pueden sobrevenir y provocar complicaciones 
más graves, como la amputación digital.6

Las pápulas palmares representan otra característica 
única de la dermatomiositis anti-MDA5 en el 60% de los 
casos. Son secundarias a vasculopatía oclusiva y pueden 

Figura 2 Pápulas de Gottron en la parte dorsal de las articulaciones 
metacarpofalángicas o interfalángicas en una paciente del INCMNSZ

INCMNSZ: Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutrición Sal-
vador Zubirán
Nótese cómo las articulaciones metacarpofalángicas o interfalángi-
cas están acompañadas de una costra hiperqueratósica en la quinta 
articulación metacarpofalángica

presentarse como máculas y parches en las palmas y sobre 
los pliegues de las articulaciones metacarpofalángicas o 
interfalángicas. Típicamente son dolorosas, inflamatorias, 
pueden ser pálidas, atróficas y desarrollarse sobre un fondo 
púrpura con una coloración marfileña central o livedoide e 
incluso ulcerarse.7 También se han descrito lesiones cutá-
neas auriculares menos específicas, caracterizadas por 

INCMNSZ: Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutrición Sal-
vador Zubirán

Figura 3 Signo de Gottron: afectación de codos en una paciente 
del INCMNSZ
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máculas violáceas en antihélix/hélix y pápulas eritematosas 
auriculares. Si se presentan, son de mal pronóstico.1 

La poiquilodermia también es un rasgo característico. 
Consiste en atrofia, edema, eritema, hiperpigmentación, 
hipopigmentación y telangiectasias, y comúnmente se pre-
senta en partes del cuerpo expuestas al sol.7 En una dis-
tribución sobre las caderas laterales, la poiquilodermia se 
conoce como el «signo de la funda» (figura 4).8 Asimismo, 
se pueden observar rayas lineales, también conocidas 
como eritema flagelado o rayas de cebra.9 

La alopecia no cicatrizal difusa se encuentra como parte 
de una exacerbación de esta enfermedad y se caracteriza 
por placas atróficas, eritematosas y escamosas.10 Otras 
son úlceras orales dolorosas (50%) y paniculitis (nódulos 
indurados, aislados o confluentes en glúteos, brazos, mus-
los y abdomen) en brazos y muslos (20%).7

Los síntomas constitucionales y musculoesqueléti-
cos son comunes y se presentan como fiebre en el 74% 
de los casos, artralgias y mialgias. La artritis es simétrica, 
erosiva y afecta las pequeñas articulaciones de las manos, 
muñecas y tobillos; se asemeja a la artritis reumatoide y 
puede dejar deformidad permanente. Se puede presentar 
ronquera o dolor de garganta y disfagia. Los pacientes con 
dermatomiositis con asociación a MDA5 tienen enfermedad 
muscular mínima o ausente en comparación con los pacien-
tes con dermatomiositis típica, la cual afecta principalmente 
a los músculos proximales.1,3,7

La enfermedad pulmonar intersticial (EPI) es la com-
plicación sistémica que aumenta la mortalidad en estos 
pacientes. Su prevalencia es del 42 al 100% y con desen-
lace fatal tiene una prevalencia estimada de 39-92%. Se 
debe a la lesión endotelial causada por anticuerpos MDA5 

Figura 4 Signo de la funda: poiquilodermia en una distribución sobre 
las caderas laterales

y el aumento de la expresión de citocinas profibróticas del 
parénquima pulmonar. Se define por fibrosis u opacificación 
en vidrio esmerilado, la cual se observa en la tomografía 
computarizada (TC); también se pueden utilizar pruebas de 
función pulmonar (PFT) con capacidad de difusión del pul-
món para monóxido de carbono (DLCO): la presencia de 
ambas restricciones (capacidad vital forzada < 80% de los 
niveles predichos en ausencia de obstrucción) y la disminu-
ción de la DLCO (< 80% del valor teórico) son sugerentes.7

La malignidad es poco común; en el 25% de los casos 
nuevos se ha encontrado carcinoma metastásico de células 
pequeñas y cáncer de tiroides.1 El cáncer se detecta un año 
antes o hasta tres años después del diagnóstico y tiene una 
correlación inversa con la presencia de EPI.7 

También se enumeran otras complicaciones raras, como 
la afectación cardiaca (por ejemplo, la fibrilación auricular 
de nueva aparición o la elevación de la troponina cardiaca) 
y la hemorragia intramuscular espontánea.3

Algunos pacientes tienen un fenotipo cercano al sín-
drome antisintetasa (es decir, artritis, síndrome de Rayn-
aud, manos de mecánico, EPI), lo que complica aún más el 
diagnóstico.1

Diagnóstico 

Los criterios de Sontheimer y los criterios de la European 
League Against Rheumatism/American College of Rheuma-
tology (EULAR/ACR) se basan en la presencia de autoan-
ticuerpos específicos de la miositis (MSAs), por lo que no 
son muy prácticos.11 Por otro lado, los criterios propuestos 
por el 239th ENMC International Workshop (European Neu-
romuscular Centre) son más aplicables para la DM anti-
MDA5.12 Los antes mencionados toman para el diagnóstico 
las erupciones típicas de la DM (pápulas de Gottron o signo 
de Gottron y erupción de heliotropo), junto con una patolo-
gía cutánea de “dermatitis de interfase” o evidencia de mio-
sitis o un MSA. En otras palabras, con erupciones típicas de 
DM y un anti-MDA5 positivo es suficiente para clasificar al 
paciente como dermatomiositis anti-MDA.3

El diagnóstico de dermatomiositis anti-MDA5 depende de 
la detección de anticuerpos MDA5 por inmunoprecipitación 
o ELISA. La inmunoprecipitación es el método de referen-
cia para detectar MSA, pero esta técnica no es factible en la 
práctica actual.2 Los niveles de ferritina sérica suelen estar 
elevados en personas con dermatomiositis anti-MDA5, con 
valores de corte informados que varían de 450 a 2000 ng/mL. 
Estos niveles parecen correlacionarse con la actividad de la 
enfermedad, en particular con la EPI, por lo que son útiles en 
la evaluación de la respuesta al tratamiento.3,7 
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En la dermatomiositis juvenil, los anticuerpos anti-MDA5 
son los terceros anticuerpos identificados en frecuencia en 
miopatías inflamatorias en niños (6-7%), antecedidos por 
anti-TIF1γ (18%) y NXP2 (15%).13,14 La enzima lactato des-
hidrogenasa (LDH) está relacionada con la actividad de la 
enfermedad de los pacientes con DM, especialmente para 
aquellos con CK normal.6 Hay elevación de ALT y GGT.1

Krebs von den Lungen-6 (KL-6), una glicoproteína de 
alto peso molecular, similar a la mucina, se libera del epite-
lio bronquial dañado y de las células alveolares regenerati-
vas de tipo II. La concentración sérica de KL-6 en pacientes 
con DM-EPI fue significativamente mayor que en pacientes 
sin EPI. El valor del suero KL-6 cambia junto con la progre-
sión o mejora de la EPI.7

El nivel sérico de IL-15 aumentó significativamente en 
anti-MDA5 con EPI-RP y se relacionó con una supervivencia 
deficiente.3

Otros hallazgos son la linfopenia, la velocidad de sedimen-
tación globular elevada y las concentraciones sanguíneas 
periféricas elevadas de interleucina 18. Un bajo porcentaje 
puede dar positivo a anticuerpos antinucleares.7 La positivi-
dad para anti-TRIM21 (Ro52) es de mal pronóstico.1

Clasificación 

Existen tres fenotipos: el primero está compuesto prin-
cipalmente por mujeres con RP-EPI asociada a manos 
de mecánico, con la mayor tasa de mortalidad (80%). El 
segundo (55% de los casos) también lo forman mayori-
tariamente mujeres con artralgias o artritis (83%), menos 
frecuentes RP-EPI (17%) y de mejor pronóstico. El tercer 
fenotipo clínico engloba principalmente a hombres con sín-
tomas dominados por vasculopatías cutáneas, incluido el 
fenómeno de Raynaud (82 %), úlceras cutáneas (77%), 
necrosis digital (32%) y calcinosis (23%). Se asocia a debi-
lidad muscular proximal (68%).1

Tratamiento 

La terapia de primera línea para dermatomiositis en 
general debe incluir fotoprotección agresiva, agentes anti-
pruriginosos y medicamentos antiinflamatorios tópicos (cor-
ticosteroides e inhibidores de la calcineurina).15

Es necesario hacer la detección de enfermedad pulmo-
nar para los casos sospechosos o confirmados. Si bien la 
tomografía computarizada de alta resolución del tórax es el 
estándar de oro para diagnosticar la EPI, su uso puede verse 
limitado por la alta exposición a la radiación acumulada. Por 

lo tanto, PFT con DLCO podría ser una prueba de detección 
inicial y repetir cada 3-6 meses durante el primer año.7

Se ha demostrado que el diagnóstico temprano de 
la dermatomiositis anti-MDA5 y su tratamiento intensivo 
mejoran los resultados de los pacientes con una tasa de 
supervivencia que puede llegar a ser del 100%.16 El régi-
men de tratamiento específico dependerá de los sistemas 
de órganos involucrados y la gravedad de la afectación. Se 
prefiere utilizar micofenolato de mofetilo como agente ini-
cial en pacientes con dermatomiositis anti-MDA5, debido a 
que reduce la expresión de citoquinas profibróticas y parece 
atenuar la progresión de la enfermedad pulmonar. Se usa la 
asociación de glucocorticoides con un inhibidor de la calci-
neurina (ciclosporina A o tacrolimus) o una terapia triple con 
la adición de ciclofosfamida o micofenolato de mofetilo intra-
venosos con una tasa de mortalidad de 40%. Como terapia 
de mantenimiento se utiliza micofenolato de mofetilo con o 
sin tacrolimus.17 Debido a que la enfermedad cutánea en la 
dermatomiositis anti-MDA5 puede ser difícil de manejar, a 
menudo también se usa inmunoglobulina intravenosa junto 
con micofenolato de mofetilo porque parece ser eficaz para 
tratar la dermatomiositis cutánea refractaria. En pacientes 
con enfermedad pulmonar grave o recalcitrante, se puede 
usar rituximab, ciclofosfamida u otros agentes. Existen tera-
pias auxiliares destinadas a mejorar la vasculopatía subya-
cente (por ejemplo, vasodilatadores como la nifedipino y el 
sildenafil), así como los agentes que mejoran la circulación 
periférica (como la aspirina y la pentoxifilina), los cuales 
también pueden ser útiles para tratar la DM anti-MDA5.7

Se reporta un caso donde las ulceraciones digitales 
fueron refractarias al tratamiento con hidroxicloroquina, 
metotrexato, prednisona, ciclosporina, inmunoglobulina 
intravenosa, triamcinolona intralesional y clobetasol tópico 
durante varios meses, por lo que se inició tratamiento con 
ciclofosfamida intravenosa en pulsos (15 mg/kg), y se con-
tinuó con metotrexato oral, ciclosporina y prednisona. Des-
pués de la primera infusión de ciclofosfamida, hubo una 
rápida mejoría de las úlceras digitales y el dolor; el paciente 
tuvo una resolución completa de las úlceras digitales sin 
efectos adversos del tratamiento a las tres semanas.18

En caso de refractariedad al tratamiento y deterioro a 
pesar del soporte con ventilación mecánica en pacientes con 
EPI-RP, como última instancia se puede optar por una tera-
pia puente con la ECMO (oxigenación por membrana extra-
corpórea) que se emplea para el trasplante de pulmón; se 
han descrito cuatro casos con resultados favorables. La tera-
pia de mantenimiento posterior al trasplante sería una com-
binación de micofenolato de mofetilo y tacrolimus.17,19,20,21

Los pacientes con niveles de anticuerpos anti-MDA5 
superiores a 500 U/mL (umbral de positividad a 8 U/mL) son 
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más resistentes al tratamiento con glucocorticoides/ciclofos-
famida o inmunoglobulinas intravenosas y tienen altas tasas 
de mortalidad. Por el contrario, los pacientes con niveles 
de anti-MDA5 inferiores a 500 U/mL tuvieron lesiones pul-
monares menos graves y los síntomas cutáneos mejoraron 
después del tratamiento.1

Se ha planteado como terapia adyuvante el recambio 
plasmático con buenos resultados en pacientes que no res-
ponden a terapia combinada.22

La vía de señalización JAK/STAT es activada por IFN y 
conduce a la transcripción de genes estimulados por interfe-
rón, incluido MDA5. El tofacitinib y el ruxolitinib inhiben esta 
vía y dismuyen la expresión y activación de MDA5. Como 
efecto adverso hay reactivación del citomegalovirus (100% 
de los pacientes), reactivación del virus varicela-zóster 
(60%) e infecciones respiratorias bacterianas (80%).1

Finalmente, a menudo se necesita un enfoque multidis-
ciplinario para abordar adecuadamente las diversas compli-
caciones de la dermatomiositis anti-MDA5.7

Pronóstico 

Las úlceras digitales en la dermatomiositis anti-MDA5 se 
asocian con una mala calidad de vida debido a los síntomas 
incapacitantes.18

La supervivencia de DM anti-MDA5 con EPI es general-
mente pobre. La mayoría de las muertes ocurren dentro de 
la primera mitad del año de la enfermedad debido a la EPI-
RP y a pesar del tratamiento inmunosupresor intensivo, lo 
que lleva a una alta mortalidad a los seis meses, que varía 
entre el 33 y el 66 %.7 A pesar de los avances en el diag-
nóstico oportuno y un tratamiento más eficaz, la mortalidad 
a los seis meses sigue siendo de alrededor del 40%.3

Algunos investigadores han encontrado que la presencia 
de anti-MDA5 por sí sola es un predictor independiente de 
supervivencia deficiente.7 Aunque también se ha visto que 
MDA5 positivo con valores altos (a diferencia de positivo 
medio o débil) se asocia a enfermedad grave, pero su dismi-
nución no predice la respuesta al tratamiento, debido a que 
se reduce de igual manera en pacientes que tienen buen o 
mal desenlace de la enfermedad.23 La presencia de anti-
Ro52 y anti-MDA5 positivos tiende a presentar un fenotipo 
clínico más agresivo con EPI grave y ulceración cutánea, lo 
que se traduce en un peor pronóstico.17,24 

Se puede utilizar el puntaje de FLAIR para predecir mor-
talidad. Este incluye ferritina (< 636 ng/mL, 0; ≥ 636 ng/
mL, 2), lactato deshidrogenasa (< 355 U/L, 0; ≥ 355 U/L, 

2), anticuerpo contra el gen 5 asociado a la diferenciación 
de antimelanoma (negativo, 0; +, 2; ++, 3; +++, 4), puntaje 
de imágenes de TC de alta resolución (< 133, 0; ≥ 133 , 3) 
y EPI-RP (no EPI-RP, 0; EPI-RP, 2). Esto da tres grupos de 
riesgo según la puntuación FLAIR: bajo, de 0 a 4; medio, de 
5 a 9; y alto, de 10 a 13.25

Discusión

La DM anti-MDA5 es una entidad rara en nuestro medio. 
Por tal motivo se llevó a cabo esta revision; sin embargo, por 
la alta mortalidad con la que se asocia, es muy importante 
tomar en cuenta esta patología como diagnóstico diferen-
cial, principalmente en pacientes que manifiesten lesiones 
cutáneas y deterioro de la función respiratoria. Esto ayuda-
ría mucho a establecer un diagnóstico temprano de acuerdo 
con el cuadro clínico, la serología y hacer tamizaje de enfer-
medad intersticial pulmonar con pruebas de función pulmo-
nar o tomografía, en caso de contar con ella, en todos los 
pacientes con diagnóstico sospechoso o confirmado, y de 
esta manera iniciar un tratamiento temprano y agresivo. 

Por otro lado, en cuanto a las manifestaciones cutáneas, 
estas tienen un alto componente emocional para los pacien-
tes y esto se debe a la afección de la calidad de vida, princi-
palmente por las úlceras que presentan, para las cuales hay 
muchas recomendaciones en la literatura, aunque ninguna 
se considera de elección, por lo que sería conveniente com-
parar más estudios.

Conclusiones

Si consideramos todo lo anterior, es importante tomar 
en cuenta esta enfermedad reumatológica en casos futu-
ros y darle un enfoque multidisciplinario tanto médico como 
psicológico con seguimiento estrecho, principalmente por 
la afeccion pulmonar, que es una causa de alta mortalidad 
en estos pacientes. La deteccion temprana de anticuerpos 
nos ayudaría mucho para confirmar de manera temprana a 
estos pacientes.
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