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General malaise in the elderly patient as a presentation
of antisynthetase syndrome without muscle involvement
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El sindrome antisintetasa (SA) es una enfermedad sistémica
infrecuente incluida en el grupo de las miopatias inflamatorias
caracterizado por afectaciéon pulmonar intersticial, poliartritis no
erosiva, miositis, «manos de mecanico, fiebre y fenémeno de Ray-
naud, con anticuerpos dirigidos contra la sintetasa que une el
aminodacido histidina con su tRNA correspondiente, siendo el mas
frecuente el anti-Jo-1. La ausencia de afectacién muscular aunque
descrita, es poco frecuente. Presentamos un caso con diagnéstico
de sindrome antisintetasa en ausencia de miopatia inflamatoria en
el paciente anciano.

Mujer de 76 afos, con antecedentes de trombosis venosa
profunda idiopatica derecha en 2006, osteoporosis posmeno-
pausica con aplastamientos vertebrales dorsales, poliartrosis
generalizada y reciente diagnéstico de sindrome depresivo. Sigue
tratamiento con paracetamol 1 g/8 h, escitalopram 20 mg/24 h, rise-
dronato 35 mg/semanal y carbonato célcico 2.500 mg/colecalciferol
880U/24h. Remitida a consulta desde atencién primaria por
presentar clinica de astenia, malestar general y poliartralgias gene-
ralizadas atribuidas a artrosis. No presenta focalidad clinica ni
cuadro constitucional asociado, a excepcién de disnea a grandes
esfuerzos, realizando despistaje analitico general incluyendo per-
fil tiroideo sin apreciar alteraciones; se le diagnostica de sindrome
depresivo sin respuesta a tratamiento. En la exploracién destaca
hipercifosis dorsal, crepitantes pulmonar basal derecho a la aus-
cultacién, y manos con dedos hiperqueratésicos y fisuras laterales
de caracter bilateral «<manos de mecanico». La paciente refiere esta
afectaciéon dermatolégica junto con palidez-cianosis de dedos en
relacién al frio, de 6 afios de evolucién, compatible con el fené-
meno de Raynaud. El resto de la exploracién general es normal.
Valoracién geriatrica integral: a) escala de Lawton-Brody para
actividades instrumentales: 6; b) test de Pfeiffer: 1; c) escala de
Yasevage: 12,y d) escala de Gijén: 9. El estudio analitico presenta
un hemograma y hemostasia normal. Perfil renal, hepatico, lipi-
dico y tiroideo normal. CPK y aldolasa normales, ANA positivo 1/80
moteado, anti-Ro/SSA y anti-Jo positivo (identificado por técnica de
ELISA). ANCA, inmunoglobulinas, FR, péptido citrulinado, protei-
nograma, complemento, anticardiolipinas, anticoagulante lapico,
virus de la hepatitis C y reaccién de Mantoux, normales o nega-
tivos. Sedimento urinario sin alteraciones. Destacaba una PCR de
1,4mg/dl (N<0,3 mg/dl) y VSG de 54 mm la 1.2 hora. La radiografia
de térax muestra un patrén intersticial fino basal derecho, las radio-
grafias de ambas manos (inicamente mostraban signos artrésicos.
El electrocardiograma no muestra alteraciones, y la ecocardiografia

Figura 1. Tomografia axial computerizada de alta resolucién con infiltrado inters-
ticial periférico basal derecho de caracter leve.

describe una insuficiencia tricaspide leve y PSAP de 32 mmHg. El
TAC de altaresolucién de térax sefiala un infiltrado intersticial ines-
pecifico leve en base derecha sin otros hallazgos (fig. 1) y el TAC de
abdomen-pelvis no aprecia enfermedad. Las pruebas funcionales
respiratorias demuestran un patrén restrictivo leve sin afectacién
de la difusién. La electromiografia resulta normal y en la capilaro-
scopia, la presencia de escasos megacapilares, asi como afilamiento
de la vascularizacién en ambas manos. Con estos datos se diag-
nostica a la paciente de sindrome antisintetasa sin compromiso
muscular, iniciindose tratamiento con deflazacort 30 mg/24h en
pauta descendente dada la incipiente afectacién pulmonar, sin aso-
ciar inmunosupresores por negativa de la paciente. Tras 12 meses
de seguimiento la paciente presenta remision clinica, radiolégica e
inflamatoria (PCR y VSG), mejorando incluso levemente la hiper-
queratosis y fisuras de las manos; actualmente se encuentra libre
de esteroides y sin datos de afectaciéon muscular en el seguimiento.

Las enfermedades autoinmunes sistémicas son afecciones infre-
cuentes con aumento de su prevalencia en el paciente anciano
debido al aumento en la supervivencia, y como consecuencia de la
inmunosenescencia del sistema inmune. Se estima que afectan a un
20% de los ancianos siendo las enfermedades mas frecuentes entre
otras el sindrome de Sjogren, la polimialgia reumatica/arteritis de
células gigantes, la artritis reumatoide y las miopatias inflamatorias
idiopaticas'?.

El SA es una entidad muy infrecuente asociada habitualmente
a las miopatias inflamatorias idiopaticas. Existen publicados unos
criterios propuestos no validados, ademas de los clasicos de Bohan
y Peter?, en los que ante la presencia de anti-Jo-1 (o anti-PL7,anti-
PL12, anti-E], anti-OJ) y una manifestacion como neumopatia
intersticial, miositis, alteraciones capilaroscépicas, artritis, «<manos
de mecanico», fenémeno de Raynaud, disfuncién esofagica o cal-
cinosis, se acepta el diagnéstico de SA*. La afectacién pulmonar
intersticial es el rasgo clinico mas relevante del SA por su potencial
impacto en el prondstico y supervivencia, siendo poco frecuente
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que dicha afeccién preceda a la miositis, la cual puede aparecer
afios después, o cursar de manera subclinica; siendo infrecuente
(hasta un 20% de los casos) aunque descrita la ausencia de dicha
afeccién muscular en este sindrome”. Los anti-Jo-1 son anticuerpos
mas especificos para la afectacién muscular y pulmonar, aunque su
presencia no presenta asociacion a una mayor tasa de recurrencias o
peor prondstico, relacionandose su presencia incluso a formas mas
benignas de neumopatia intersticial®. La presencia de anticuerpos
antisintetasa diferentes del anti-Jo-1 (no Jo-1) suelen asociarse con
mayor frecuencia a neumopatia intersticial con escasa o inexistente
afectacién muscular’.

El tratamiento del SA debe ser adecuado a la severidad, com-
promiso pulmonar y muscular, asi como a las circunstancias
del paciente, especialmente en el anciano. El pilar basico es
la terapia esteroidea asociada a inmunosupresores como ciclo-
fosfamida, azatioprina, metotrexato, ciclosporina; describiéndose
buenos resultados con el empleo de inmunoglobulinas, micofeno-
lato mofetilo, anti-TNF o rituximab en los casos mas severos®. El
pronéstico y la supervivencia de los pacientes con SA es poco cono-
cida por el escaso nimero de pacientes en las series publicadas,
quedando condicionado principalmente a la afectacién pulmonar
intersticial®. La remisién Gnicamente con tratamiento esteroideo es
alcanzada en el 25-68% de los casos, siendo esta dificil de mantener
incluso con la asociacién de inmunosupresores'©.

El caso que exponemos representa una forma de presentaciéon y
evolucién excepcional tanto por la ausencia de afectacién muscu-
lar, como por la buena evolucién clinica con el empleo de terapia
simplificada a baja intensidad.

Por lo tanto, dado el aumento de la prevalencia de las enfer-
medades autoinmunes sistémicas en el paciente anciano, creemos
que es necesario ampliar las sospechas diagnésticas a este grupo de
enfermedades, dificiles de identificar por el profesional inexperto,
asi como por presentar manifestaciones clinicas habitualmente
inespecificas y compartidas por mdltiples enfermedades mas pre-
valentes. De este modo podremos realizar una adecuada, temprana
y adaptada intervencion terapéutica tras una valoracién geriatrica

integral, en pro de la mejora en el prondstico, asi como en la calidad
de vida en el paciente de edad avanzada.
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Guillain-Barré: a propdsito de un caso
An atypical variant of Guillain-Barré syndrome: Presentation of
a case
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El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una polineuropatia aguda
de cardcter autoinmune, que se presenta como una enfermedad
paralizante monofésica aguda originada, en la mayoria de las oca-
siones, por un evento infeccioso, aunque se han descrito en menor
porcentaje otros episodios activadores' 2. Frente a la definicién cla-
sica, hoy en dia, el SGB es considerado mas como un espectro clinico
que incluye maltiples formas o variantes de expresién en el que
existe un amplio rango de lesiones heterogéneas tanto mielinicas
como axonales, motoras o sensitivas y autonémicas encontradas, a
pesar de las muchas cuestiones y controversias que existen todavia
por resolver en términos etiopatogénicos?.

Las formas de expresién mejor definidas son: polirradiculo-
neuropatia inflamatoria aguda desmielinizante, polirradiculoneu-
ropatia aguda axonal (motora y motora-sensitiva) y sindrome de
Miller-Fisher (SMF). Paralelamente, son muchos los trabajos que
describen otras formas o variantes atipicas del SGB menos fre-

cuentes, denominadas clasicamente variantes regionales® como
polineuritis craneana, debilidad faringocervicobraquial, parapa-
resia, diplejia facial mas parestesias o paralisis del VI par mas
parestesias, entre otras. Estas variantes atipicas son cada vez mas
aceptadas como la expresion clinica del mismo proceso etiopato-
génico a pesar de no haber criterios diagnésticos universalmente
aceptados para las mismas.

A continuacién presentamos una variante atipica del SGB que
muestra una interesante combinacién de sintomas clinicos, cuyo
signo guia inicial fue una paralisis facial bilateral. Se trata de una
mujer de 85 afios con los antecedentes de hipertension arterial,
poliartrosis generalizada y fractura de pie izquierdo complicada
hace afios con buena situacién basal presentando un indice de Bart-
hel 100/100, deambulacién sin ayuda de soporte técnico y manejo
de actividades instrumentales y avanzadas de la vida diaria. Ingresé
en el Servicio de Geriatria, tras multiples visitas a urgencias por difi-
cultad para la ingesta, ojos rojos y deterioro funcional agudo. Tras
nueva anamnesis dirigida en planta, la paciente referia que desde
hacia 4 dias presentaba una sensacién extrafia en la cara, con impo-
sibilidad para comer y molestias en ambos ojos. Inicialmente habia
comenzado con una sensacién de desviacién de la comisura bucal
hacia la derecha y dificultad para cerrar el ojo izquierdo, que en
menos de 12 h evolucioné a bilateral. También relataba que hacia
20 dias previos al ingreso habia presentado un cuadro catarral de
vias altas mas diarrea autolimitada, y 10 dias antes hormigueos
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