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RESUMEN

El síndrome antisintetasa es una miopatía inflamatoria que se presenta con miositis, neumonitis in-
tersticial, artritis no erosiva, fenómeno de Raynaud, esclerodactilia, manos de mecánico, calcinosis, 
síndrome seco y se asocia a la presencia de los anticuerpos antisintetasas principalmente anti Jo-1. 
El objetivo de la revisión de este caso es identificar la presentación clínica de este síndrome, lograr 
un rápido diagnóstico y conocer el esquema de tratamiento para disminuir la morbimortalidad de 
estos pacientes. A continuación, presentamos una paciente con síndrome antisintetasa y afecta-
ción pulmonar de mal pronóstico.

ABSTRACT

Antisynthetase syndrome is an inflammatory miopathy characterized by myositis, interstitial pneu-
monitis, non-erosive arthritis, Raynaud’s phenomenon, sclerodactyly, mechanic’s hands, calcinosis 
and sicca syndrome and is associated with the presence of antisynthetase antibodies, mainly anti-
Jo1. The aim of the review of this case is to identify the clinical features of antisynthetase syndrome, 
achive a rapid diagnosis and learn more about the treatment scheme in order to reduce the mor-
bidity and mortality. Below we present a case report of an antisynthetase syndrome patient with 
respiratory compromise and bad prognosis.

INTRODUCCIÓN

El síndrome antisintetasa es una miopatía inflamatoria de origen 
autoinmune caracterizada clínicamente por miositis, enferme-
dad pulmonar intersticial, artritis no erosiva, “manos de mecáni-
co”, fenómeno de Raynaud, esclerodactilia, calcinosis y síndrome 
seco1. Esta clínica se asocia a la presencia de anticuerpos antisin-
tetasas (ACAS) en suero, siendo el más frecuente el anti JO-1 que 
actúa contra la sintetasa regulando la unión de la histadina y el 
ARN; además podemos encontrar PL-7, PL12, EJ, OJ, KS, Ha y Zo2,3

CASO CLÍNICO

Mujer de 72 años de edad con antecedentes de hipertensión ar-
terial que acudió al Hospital Luis Vernaza en julio del 2016 por 
presentar disnea de mínimos esfuerzos, debilidad muscular de 
dos meses de evolución y fiebre. Ante sospecha de infección pul-
monar recibió antibioticoterapia en forma ambulatoria. Al no ha-

ber mejoría la paciente fue internada para mayor estudio por el 
servicio de Medicina Interna y Neumología, descartando proceso 
infeccioso, y se realizó interconsulta a Reumatología. Al examen 
físico presentó crepitantes bibasales, “manos de mecánico”, fenó-
meno de Raynaud, artritis en manos y fuerza muscular proximal 
disminuida en extremidades superiores e inferiores, 3/5 según la 
escala de Medical Research Council (MRC). 

Presentó patrón intersticial con opacidades en vidrio esmerilado 
en ambas bases pulmonares en la tomografía computarizada de 
alta resolución (TACAR) (Figura 1), patrón restrictivo en la espiro-
metría, radiografía de manos sin erosiones y ecografía muscu-
loesquelética de manos con hallazgo de sinovitis y ausencia de 
erosiones. Los exámenes de laboratorio durante este ingreso se 
muestran en la (Tabla 1). Tras el diagnóstico de síndrome anti-
sintetasa con afectación pulmonar, se inició tratamiento con 4 
pulsos diarios de metilprednisolona 500 mg IV y trimetoprim/sul-
fametoxazol 160/800 mg como profilaxis contra el Pneumocystis 
jirovecii. Tras mejoría clínica y fue dada de alta con prednisona 
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•	 Parámetros Resultado Valores de Referencia

•	 Perfil Inmunológico

SmD1 Negativo

< 20: negativo
20-39: positivo débil
40-80: positivo moderado
>80: positivo fuerte

SS-A/Ro60kD Negativo <1 Negativo - >=1.0 Positivo

SS-A/Ro52kD Positivo <1 Negativo - >=1.0 Positivo

SS-B/La Negativo <1 Negativo - >=1.0 Positivo

Scl70 Negativo

< 20: negativo
20-39: positivo débil
40-80: positivo moderado
>80: positivo fuerte

U1snRNP Negativo <1 Negativo - >=1.0 Positivo

AMA-M2 Negativo

< 20: negativo
20-39: positivo débil
40-80: positivo moderado
>80: positivo fuerte

Jo1 Positivo

< 20: negativo
20-39: positivo débil
40-80: positivo moderado
>80: positivo fuerte

PM-Scl Negativo <1 Negativo - >=1.0 Positivo

Mi-2 Negativo <1 Negativo - >=1.0 Positivo

Ku Negativo <1 Negativo - >=1.0 Positivo

Anti-DNA Negativo Positivo >=1:40

•	 Hematócrito

Glóbulos blancos 8.86 4.40 - 10.00 ×103/ul

Neutrófilos 6.12 2.0 - 8.0 ×103/ul

Linfocitos 1.46 1.0 - 4.4 ×103/ul

Hemoglobina 12.7 12.6 - 16.4 g/dl

Hematocrito 39.8 38.0 - 48.0 %

Plaquetas 347 150 - 450

CPK 2233 0 - 167 U/L

CKMB 41 1 - 25 U/l

PCR 16.16 <5mg/L

Factor reumatoide 0.6 0 -14 UI/ml

Mioglobina 676.40 25.00 – 58.00 mg/mL

Tabla 1. Resultados de laboratorio (15 julio 2016)

Figura 1. A) TACAR de tórax del reingreso en 2017: patrón intersticial con opacidades en vidrio esmerilado en ambas bases pulmonares. B) Imagen del 2018: 
disminución del infiltrado intersticial.
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20 mg día. Ambulatoriamente continuó con ciclofosfamida 500 
mg IV mensuales hasta completar 6 ciclos, y luego dosis decre-
cientes de corticoides hasta llegar a los 5 mg día de prednisona. 
En mayo del 2017 la paciente ingresó por reactivación de su neu-
monitis intersticial e insuficiencia respiratoria a cuidados críticos 
con ventilación mecánica invasiva. Se administraron 4 pulsos de 
metilprednisolona 500 mg IV más ciclofosfamida 500 mg con 
mejoría clínica. A continuación, se inició terapia antiCD20 con 3 
dosis semanales de rituximab 500 mg IV, siendo posteriormente 
externada.

En agosto del 2018 tuvo un reingreso por disnea en reposo y cre-
pitantes en campos pulmonares. La paciente recibió nuevamen-
te corticoides y una dosis de rituximab de 500 mg con lo cual 
mejoró su clínica recibiendo el alta hospitalaria. Actualmente se 
encuentra con dosis diaria prednisona 10 mg al día, con síntomas 
respiratorios estables. 

DISCUSIÓN

La neumonitis intersticial es una manifestación clínica del SAS 
con alta morbimortalidad debido a la presencia de los ACAS y 
con peor pronóstico cuando existe el complejo JO-Ro524,5 El tra-
tamiento de primera línea es el uso de corticoides IV, en caso 
de fallas se utilizan inmunosupresores como la ciclofosfamida o 
terapia anti-CD206. En el caso clínico presentado, se sospechó 
inicialmente una infección respiratoria por lo que recibió antibio-
ticoterapia pero sin obtener mejoría. El estudio microbiológico 
fue además negativo. Debido al patrón de vidrio esmerilado en la 
TACAR se pensó en edema agudo de pulmón secundario a insu-
ficiencia cardíaca por cardiopatía hipertensiva, sospecha que fue 
descartada tras clínica de síndrome antisintetasa y la mejoría des-
pués de la administración de corticoides, sin uso de diuréticos. Se 
asoció a la paciente con mal pronóstico debido a la presencia del 
complejo Jo-Ro52. Reingresó al año siguiente por insuficiencia 
respiratoria, por fallo a azatioprina se optó por terapia anti-CD20 
(rituximab) 500 mg semestral con control de la enfermedad, en 
lugar de otras opciones como micofenolato mofetilo. El rituxi-
mab es un anticuerpo monoclonal que produce citotoxicidad 
en las células B con CD20 positivo y estimula la apoptosis, oca-
sionando solo disminución de la inmunidad humoral en lugar 
de la celular y humoral como el micofenolato de mofetilo7,8. Esta 
terapia fue eficaz y segura en este paciente adulto mayor, con 
afectación pulmonar de mal pronóstico, secundaria a síndrome 
antisintetasa.
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