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Resumen

Objetivos: El sindrome antisintetasa (SAS) es una entidad poco frecuente que se engloba dentro de las
miopatias inflamatorias del adulto. La presencia de anticuerpos (Ac) antisintetasa apoya el diagnostico,
siendo los mas frecuentes los Ac anti-Jo-1 (hasta en el 50% de los casos). Sin embargo existen al menos otros
siete Ac descritos asociados a esta entidad, que son positivos en un porcentaje mucho menor de pacientes,
siendo los mas representativos de este grupo los anti-PL7 y anti-PL12. El objetivo de nuestro trabajo es
analizar las caracteristicas de los pacientes diagnosticados de SAS con Ac. anti-Jo negativo en nuestra area
hospitalaria.

Métodos: Revision de la historia clinica de los enfermos diagnosticados de SAS con Ac. anti-Jo negativo que
estaban a seguimiento en la consulta especifica de enfermedades autoinmunes de la Unidad de Trombosisy
Vasculitis del Hospital Xeral-Cies de Vigo, incluyendo |as caracteristicas epidemiol dgicas, las
manifestaciones clinicasy €l tratamiento recibido.

Resultados: Se encontraron 2 pacientes diagnosticados de SAS en nuestro centro con Ac. anti-Jo1 negativos,
un varén y unamujer de 55y 72 afos respectivamente. En € caso del vardn, eranatural de Senegal. Los 2
pacientes presentaban miopatia inflamatoria severa en el momento del diagnostico, con cifras elevadas de
aldolasay CPK (18.130 y 3.000 mU/mL respectivamente). En uno de |os casos la af ectacion miopatica era de
predominio proximal, con dificultad para el hablay la deglucion llegando a precisar intubacién orotraqueal
(10T). Los 2 pacientes presentaban af ectacion pulmonar intersticial en el TAC pulmonar de alta resolucion
pulmonar, y con alteracion moderada de la difusién en ambos casos confirmada mediante espirometria. Un
paciente presentaba poliartritis de predominio en articul aciones interfaldngicas de caracteristicas
inflamatorios con lesiones cutaneas tipo “mano de mecanico” caracteristicas del SAS, mientras que en
nuestro segundo paciente no se evidencio afectacion cuténeani articular. Los 2 casos presentaban titulos
elevados de Ac antinucleares (ANAS) (1/5120 en €l caso del primer pacientey 1/640 en el segundo paciente),
con Ac. anti-Jo 1 negativo y anti-PL7 y anti-PL 12 positivos en los 2 pacientes. Los anti-OJ, anti-EJ, anti-KS,
anti-Zo y anti-Y RS no se solicitaron a ninguin paciente de nuestra muestra. Inicialmente, los 2 recibieron
tratamiento con pulsos de metil prednisona intravenosos por |a severidad de la af ectacion miopética,
reduciendo progresivamente la dosis e introduciendo un segundo farmaco ahorrador de cortidoides:
azatriopina (AZA) en e primer paciente y metrotrexate (MTX) en el segundo. La respuesta fue completa en
los 2 casos y se han mantenido estables en el seguimiento.

Discusion: El diagnostico del SAS es fundamental mente clinico y requiere una alta sospecha diagnostica. La
triada clinicatipica consiste en la presencia de miositis simétrica de predominio proximal, afectacion
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pulmonar intersticial y poliartritis inflamatoria de pequefias articulaciones. En nuestra muestra, sdlo uno de
los pacientes presentaba todas |as manifestaciones clinicas caracteristicas, frente a otro de los pacientes en €l
gue no encontramos afectacion articular. Ambos presentaban Ac. anti-PL7 y anti-PL 12 positivos, siendo
negativos el resto de ac. antisintetasa. Los 2 pacientes presentaron respuesta completa a tratamiento con
corticoides adosis altas, permitiendo reducir al dosis posteriormente al introducir un segundo farmaco
INMUNOSUPresor.

Conclusiones. Los Ac anti-Jol solo estén presentes en aproximadamente el 50% de los casos de |os pacientes
diagnosticados de SAS. La presenciade Ac. anti-Jo-1 negativos no excluye el diagnéstico y debemos valorar
el completar el estudio de autoinmunidad en aquellos pacientes con una alta sospecha clinica.
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