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Resumen

Objetivos. Analizar las caracteristicas clinicas, € perfil de Acy laevolucion del SAS en laUnidad de
Enfermedades Autoinmunes Sistémicas de referencia de la Comunidad Balear.

Material y métodos. Estudio retrospectivo de una serie de pacientes diagnosticados de SAS'y seguidos por la
Unidad durante el periodo de 11 afios (2006-2017). Se han recogido las variables clinicas, de laboratorio y de
funcion pulmonar, asi como la evolucion presentada.

Resultados: La serie constade 11 pacientes, 7 (63,6%) mujeresy 4 (36,4%) varones, con una media de edad
de 47,5 + 13,89 afios, (25-66). Las manifestaciones al inicio fueron miopatia (55%), manos de mecanico
(27%), artralgias (27%) y fendmeno de Raynaud (18%). En la anamnesis dirigida referian disnea el 90% de
los pacientes. El laboratorio de inmunologia mostré anti-Jol (36,3%), anti-PL7 (27,2%), anti-PL12 (18,1%) y
2 casos negativos (18,1%), definiéndose como fenotipo antisintetasa. En un 36% se asociaron anticuerpos
anti-Ro (52kD). A todos los pacientes se lesrealizo TAC de ataresolucion (TACAR) presentando e 90%
enfermedad pulmonar intersticial difusa (EPID): 45% vidrio deslustrado, 9% NINE y 36% fibrosis pulmonar.
En el 36% presentaron de forma asociada bronquiectasias por traccion. El estudio de ladifusién (DLCO) fue
patol 6gico en 10 casos (90%): leve (DLCO > 60%) en un 20%, moderada (DL CO 40-60%) en un 60%, y
grave (DLCO 40%) en un 20%. Estos ultimos tenian ademés hipertensién pulmonar en grado moderado-
severo. Durante el seguimiento 9 pacientes han recibido corticoides. Respecto a los inmunosupresores el
tacrélimus hasido € inmunosupresor mas frecuente (45%), seguido de micofenolato mofetilo (36%),
ciclofosfamida (36%), azatioprina (27%) e inmunoglobulinas (9%). Un 18% recibieron terapia biol6gica con
rituximab correspondiendo alos casos de mayor severidad clinica. Todos los pacientes han mantenido una
lenta o nula progresion clinica con el tratamiento. Las exacerbaciones se han tratado con bolus de corticoides
y guste de inmunosupresores. Todos |os pacientes siguen tratamiento en la actualidad de forma mantenida.
Ninguno de los pacientes ha fallecido, ha desarrollado neoplasia ni harequerido VMNI o ingreso en unidad
de Cuidados Intensivos (UCI).

Discusion: Larelacion del SAS con la enfermedad pulmonar intersticial difusa, se ha descrito en numerosas
series, y la determinacion de los Ac antisintetasa deberiaincluirse en el protocolo de estudio de estas lesiones
pulmonares. De |os Ac antisintetasa descritos, nosotros solo hemos detectado anti-Jol, anti-PL7 y anti-PL 12,
en una proporcién similar, sin haber podido establecer relacion con la severidad de la afectacién pulmonar.
Tampoco hemos constatado peor evolucién con la presencia de Ac anti-Ro (52kD). Ello podria estar
relacionado, bien con €l periodo de seguimiento que fue inferior a 8 afios en un 63% de los casos, o bien con
la estrategia de tratamiento establecida de mantener en el tiempo la terapiainmunosupresora, alin en situacion
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de control o remisién clinica. Laausencia de Ac no descartael SAS, y la estrategia de tratamiento debe
mantenerse como en €l resto de pacientes. A diferencia de otras conectivopatias, |a presencia de hipertension
pulmonar no es usual, y parala monitorizacidén recomendamos realizacion de PFR con DLCO
periodicamente.

Conclusiones:. 1. Las principales manifestaciones del SAS son EPID, miopatia, manos de mecanico y
artralgias. 2. El tipo de anticuerpo no tiene relacion directa con laevolucion y respuesta al tratamiento. 3. La
ausencia de anti-Jol no excluye el diagndstico de SAS. 4. Laestrategiainicia de tratamiento influye en la
evolucién posterior. 5. El tratamiento debe individualizarse en funcién de laclinicay evolucion de la EPID.
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