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Resumen

El sindrome antisintetasa es una miopatia inflamatoria autoinmune que puede presentar afectacion pulmonar intersticial. La presencia
de anticuerpos antisintetasa se relaciona con una mayor incidencia de enfermedad pulmonar intersticial. El patrén imagenoldgico y
anatomopatoldgico de la EPID es variable, fundamentalmente inflamatorio.

En el caso presentado se describe una paciente con miopatia inflamatoria y compromiso pulmonar presentando un patrén tomografico
de neumonia organizativa. Se destaca la importancia de elevar el indice de sospecha de sindrome antisintetasa ante un paciente con
compromiso pulmonar y miopatfa, siendo fundamental para arribar a un diagnostico la evaluacion multidisciplinaria. Se realiza una
revision de la evidencia al respecto en la discusion del caso.
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Abstract

The antisynthetase syndrome is an autoimmune inflammatory miopathy that may show interstitial pulmonary involvement. The presence
of antisynthetase antibodies is related to a higher incidence of interstitial pulmonary involvement. The imaging and anatomopathological
pattern of diffuse interstitial pulmonary disease (DIPD) is variable, mainly inflammatory.

This case describes a female patient with inflammatory miopathy and pulmonary involvement who shows a tomographic pattern of
organizing pneumonia. It is important to increase suspicion for antisynthetase syndrome in a patient with pulmonary involvement and
miopathy, where multidisciplinary evaluation is fundamental to reach a diagnosis. A review of the evidence is made in the discussion
of the case.
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Introduccion

El sindrome antisintetasa (SAS), descripto por primera vez por Marguerie et al. en 1990, es una entidad
clinica de origen autoinmune que se engloba dentro de las miopatias inflamatorias que se caracteriza
por presentar anticuerpos antisintetasa (ACAS). Dentro de estos, el anticuerpo anti-Jo1 es el mas fre-
cuentemente encontrado (60%-80%); aunque pueden no ser detectables?. La presencia de ACAS esta
relacionada con una mayor incidencia de enfermedad pulmonar intersticial®.
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Caso clinico

Se presenta el caso de una mujer de 42 anos de edad, sin antecedentes de relevancia. No tabaquista, sin
exposicién ocupacional a téxicos pulmonares. Consulté por disnea progresiva mMRC 2, asociado a tos
productiva, astenia y adinamia de dos meses de evolucion. Previamente concurrié en dos oportunidades
a guardia, interpretando cuadro como neumonia adquirida de la comunidad recibiendo tratamiento
antibi6tico empirico con Amoxicilina - Acido clavulanico y Claritromicina. Al momento de la evaluacién
referia mialgias, debilidad de cintura escapular y pelviana que empeoraba con el transcurso del dia,
asociada a artralgias y edema de articulaciones metacarpo falangicas e interfalangicas. Al examen
fisico presentaba SO, 95% respirando al aire ambiente, rales crepitantes en ambas bases pulmonares y
hasta campo medio. Debilidad muscular proximal 4/5 en miembros superiores y miembros inferiores,
flexién cervical 3/5.

Los resultados iniciales de laboratorio mostraron ligera leucocitosis a predominio neutrofilico (11100/
mma3 Neutréfilos 68%) aumento de reactantes de fase aguda, (ESD 15 mm/h y PCR de 6.4 mg/l) y de
enzimas musculares (GOT 166 U/L, CK 4155 U/L, Aldolasa 38.5 U/L). El examen funcional respi-
ratorio mostr6 un patrén restrictivo con una CVF 1.34 L (41%), FEV1 1.26L (47%), disminucién de
volumen alveolar 2.19 L (47%) y una DLCO 32%. La tomografia de térax evidencié compromiso difuso
del parénquima pulmonar con mayor afectacién de l6bulos inferiores, caracterizado por imagenes en
vidrio esmerilado, de distribucién subpleural y parcheada, con areas de mayor compromiso alveolar con
broncograma aéreo; se observan también aisladas bronquiectasias. (Figura 1)

Con sospecha de patologia inflamatoria de etiologia infecciosa y/o inmunolégica, se realiz6 fibro-
broncoscopia, con lavado broncoalveolar y biopsia transbronquial, resultando tanto el directo como
cultivo para gérmenes comunes, koch y micolégico negativos. El estudio anatomopatolégico reporto
consolidaciéon alveolar y presencia de proliferacion de tejido de granulacion.

Ante los hallazgos clinicos, de laboratorio e imagenologico y dado la alta sospecha clinica de un proceso
autoinmune subyacente, se realiz6 un electromiograma siendo el mismo consistente con una miopatia
inflamatoria proximal. El perfil inmunolégico diferencial, mostro la presencia de anticuerpos anti-Jo-,
mientras que el FAN, anti DNA, RO, y anti RNP resultaron negativos. Concluyendo el diagndstico de
sindrome antisintetasa con compromiso pulmonar manifestado por neumonia organizativa criptogénica.

Inicié tratamiento inmunosupresor con pulsos metilprednisolona y ciclofosfamida. La paciente evo-
lucién en forma favorable, con disminucion de los infiltrados pulmonares y parametros inflamatorios.
(Figura 2)
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Discusidn

E1 SAS se caracteriza por la presencia de autoanticuerpos que reaccionan contra la enzima aminoacil
tRNA sintetasa, implicada en la sintesis de proteinas. Se han descripto 8 subtipos de esto anticuerpos,
siendo el anti-JO1 el mas frecuentemente reportado®*. El anticuerpo anti- Jol fue identificado por
primera vez en 1976, en el suero de un paciente (Jonh P) con polimiositis y enfermedad pulmonar
intersticial®. Las manifestaciones del sindrome antisintetasa incluyen enfermedad pulmonar inters-
ticial difusa (EPID), artritis, fiebre, lesiones hiperqueratésicas en las manos (“manos de mecénico”)
y fenémeno de Raynaud?®. El compromiso pulmonar es el principal determinante de la respuesta al
tratamiento y el prondstico’. El patrén imagenolégico y anatomopatolégico de la EPID es variable,
fundamentalmente inflamatorio, pero pudiendo adoptar formas fibrosantes, con patréon de neumonia
intersticial usual (NIU). Dentro de las variables de compromiso inflamatorio, destacan dano alveolar
difuso (DAD), la neumonia intersticial no especifica (NINE) o la neumonia organizativa (OP)3%7. como
fue el caso de nuestra paciente. En la mayoria de los casos, la incidencia de miositis precede o coincide
con el desarrollo de la enfermedad pulmonar® .

Este caso también destaca la importancia de generar un indice de sospecha de sindrome de antisin-
tetasa en pacientes con afeccién pulmonar y miopatia. Es importante considerar diagnésticos diferen-
ciales de origen inmunolégico para los casos sospechosos de neumonia infecciosa que no responden a los
regimenes de antibiéticos estandar. Para estos casos, los esteroides son la primera linea de tratamiento,
escalando posteriormente en las diferentes estrategias de terapia inmunosupresora siguiendo algoritmos
de manejo multidisciplinario’ 8.
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