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Sindrome antisintetasa sin afectacion muscular
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El sindrome antisintetasa se caracteriza por la asociacién
de enfermedad pulmonar intersticial, clinica inflamatoria
sistémica y artritis, miositis, manos de mecdnico y
fenémeno de Raynaud, todo ello en presencia de
anticuerpos antisintetasa, fundamentalmente anti-Jo1. La
ausencia de afectacién muscular es infrecuente.
Presentamos un caso de un paciente varén de 68 afios con
sindrome antisintetasa en ausencia de miopatia
inflamatoria.

Palabras clave: Sindrome antisintetasa. Enfermedad
pulmonar intersticial. Anticuerpos antisintetasa.
Miopatia inflamatoria y manos de mecdnico.

Antisynthetase Syndrome Without Muscle
Involvement

Antisynthetase syndrome is a well defined syndrome
characterized by the presence of interstitial lung disease in
association with arthritis, miositis, mechanic’s hands and
Ruynaud’s phenomenon in the presence of antisynthetase
antibodies, especially Ac anti-Jol. We described the case
of a 68-year-old man with this syndrome in the absence
of inflammatory muscle disease.

Key words: Antisynthetase syndrome. Interstitial lung
disease. Antisynthetase antibodies. Inflammatory myo-
pathy and mechanic’s hands.

Introduccion

Se presenta un caso de sindrome antisintetasa sin afec-
tacién miopdtica tratado con leflunomida y corticotera-
pia oral.
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Caso clinico

Varén de 68 afios, con antecedentes personales de disli-
pemia e intervenido de adenoma prostitico, que acu-
de a urgencias por malestar general, fiebre y disnea de
2 meses de evolucién. En la auscultacién pulmonar se
apreci6 disminucién del murmullo vesicular y crepitan-
tes bibasales de predominio izquierdo. La radiografia de
térax mostré un infiltrado bibasal que borraba ambos
diafragmas y la silueta cardiaca. La gasometria arterial
basal revel6 insuficiencia respiratoria (PO,, 50,7 mmHg;
PCO,, 41 mmHg, y SatO,, 87,6%), y la analitica de
sangre, hipereosinofilia (7,4%), elevacién de LDH (633
U/l) y CPK (140 U/1), el resto era normal.

El paciente ingresa en planta (servicio de neumologia),
y comienza tratamiento antibiético. La tomografia
computarizada pulmonar mostré infiltrados bilaterales
de predominio periférico en 1ébulos inferiores con
broncograma aéreo, engrosamiento septal y zonas en vi-
drio deslustrado en LID. La baciloscopia, los cultivos
de esputo y las serologias frente a microorganismos ati-
picos fueron negativos. El Mantoux fue negativo. La
broncoscopia hubo de interrumpirse y no se pudo reali-
zar lavado broncoalveolar ni biopsia transbronquial. La
analitica mostré elevacién de VSG (33 mm/h) y PCR
(36 mg/dl), con aldolasa, CPK, GOT y GPT normales.
El estudio inmunolégico fue normal. Ante la sospecha
de enfermedad pulmonar intersticial se inicia trata-
miento con esteroides (1 mg/kg/dia de metilprednisolo-
na, via oral, con descenso paulatino). La mejorfa clinica
fue notable a las 2 semanas. La radiografia de térax y las
pruebas de funcién respiratoria se normalizaron durante
el transcurso de los meses, tras objetivarse en la espiro-
metria realizada tras el alta hospitalaria un patrén res-
trictivo significativo (FEF, .., 85%; FEV,, 70%; FVC,
65%, con FEV /FVC del 76% y una disminucién de
DLco del 77%). Doce meses después, coincidiendo con
el descenso del tratamiento corticoideo hasta 10 mg/dia
de prednisona, el paciente comienza con dolor e infla-
macién en manos, fenémeno de Raynaud y agrieta-
miento con hiperpigmentacién de los dedos, por lo que
se le remite a consultas de reumatologia.

En la exploracién presentaba artritis en carpos, IFP e
IFD y manos de mecanico (fig. 1) sin debilidad muscu-
lar. En la analitica persistia la elevaciéon de VSG y
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Figura 1. Detalle de las “manos de mecdnico” (presencia de grietas
e hiperpigmentacién en dedos).

PCR, con CPK y aldolasa normales. Las pruebas de
funcién respiratoria, la radiografia de térax y el EMG
fueron normales. El estudio inmunolégico mostré posi-
tividad a titulos altos de anticuerpos anti-Jol y anti-
RO/SSA. Se reanudé el tratamiento con corticoides
asociado a leflunomida con remisién de la clinica arti-
cular (poliartritis) y sistémica (normalizacién de VSG y

PCR) en 4 meses.

Discusion

El sindrome antisintetasa es una entidad infrecuente
cldsicamente asociada a las miopatias inflamatorias
idiopaticas (MII), polimiositis y dermatomiositis'?. La
enfermedad pulmonar intersticial es el rasgo clinico ca-
racteristico y se manifiesta como tos seca y disnea de es-
fuerzo®. En gran medida determina el prondstico de
este proceso. La prictica totalidad de los pacientes sue-
len tener afectacién muscular. En ocasiones puede
acontecer afios después de la afectacién pulmonar. Su
ausencia, aunque reflejada en la literatura médica, es ex-
cepcional®*’. Otras manifestaciones clinicas habituales
son sindrome constitucional, fiebre, poliartritis, manos
de mecdnico y Raynaud. La presencia de anticuerpos
antisintetasa (anticuerpos especificos de las miositis) es
caracteristica®. Estos anticuerpos interfieren en la unién

de distintos aminodcidos al ARN (durante la formacién
del ARNTt) al actuar contra su respectiva enzima sinte-
tasa. El anticuerpo anti-Jo1 (frente a una histidina) es el
més frecuentemente encontrado en estos pacientes y
parece relacionarse con el desarrollo y la gravedad de la
enfermedad pulmonar’. Nuestro paciente presentaba
ademds anticuerpos anti-RO/SSA. Su presencia se ha
asociado en las MII (anticuerpos asociados a miopatias)
a un peor pronéstico de la enfermedad pulmonar®. El
tratamiento del sindrome antisintetasa consiste en cor-
ticoides asociados a inmunosupresores (azatioprina y
metotrexato), especialmente cuando hay afectacion pul-
monar y muscular. Se han descrito buenos resultados
con el empleo de rituximab’. En nuestro caso, la elec-
cién de leflunomida se determiné por el predominio de
la clinica articular y su empleo, con buenos resultados,
en diversas enfermedades sistémicas, incluido el sindro-
me antisintetasa'’.
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