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CARTAS CLIiNICAS

Sindrome antisintetasa

@ CrossMark

Anti-synthetase syndrome

Mujer de 50 afos con antecedentes de tiroidectomia total
por enfermedad nodular, en tratamiento con 75ug diarios
de levotiroxina. Trabajaba en una empresa de limpieza.

Consultoé por proceso de 6 meses de evolucion que se
habia iniciado con lesiones en pulpejos de los dedos, fiebre
episddica, poliartritis en manos, con edema, dolor nocturno
y rigidez matutina prolongada, asi como lesiones hiperque-
ratosicas fisuradas en la cara externa del dedo indice y en
pie derecho. Progresivamente se aiiadi6 deterioro del estado
general, parestesias y dolor nocturno en manos, fenomeno
de Raynaud y tos seca. Por ello, recibio varios ciclos de
antibiotico.

En la exploracion fisica destacaba una saturacion de oxi-
geno del 96% (FiO2: 0,21), crepitantes tipo velcro en ambas
bases pulmonares, y dolor a la palpacion en articulaciones
metacarpofalangicas e interfalangicas proximales y distales
de ambas manos, asi como lesiones eccematosas sobre todo
en cara externa del dedo indice y en el primer dedo del pie
(fig. 1).

Los estudios analiticos fueron normales excepto la aldo-
lasa (8,5U/l [valor normal<7,6]) y la enzima convertidora
de angiotensina (80U/l [valor normal <52]). El proteino-
grama fue normal, los anticuerpos antinucleares negativos,
mientras que los anticuerpos anti-Jo fueron positivos. Los
estudios microbioldgicos fueron negativos.

La radiografia de torax mostro un patron intersticial, con-
firmado por la TC en ambas bases pulmonares, con alguna
bronquiectasia de traccion y sin adenopatias significativas
(fig. 2).

La broncoscopia fue normal, con lavado broncoalveolar
negativo para células tumorales y para hongos, bacterias y
virus. El recuento celular mostré un 30% de neutrofilos, un
29% de linfocitos y un cociente CD4/CD8 de 0,44.

La biopsia de piel evidencié una reaccion espongidtico-
psoriasiforme, con signos de liquenificacion.

La espirometria forzada, el test de la marcha y los
volumenes pulmonares fueron normales, con difusion lige-
ramente disminuida (DLCO: 72,8%). El ecocardiograma fue
normal y el electromiograma mostré afectacion de ambos
nervios medianos, ademas de un patron miopatico difuso
sin claro predominio distal o proximal.

Con el diagnodstico de sospecha de sindrome antisinte-
tasa (SA) se inici6 tratamiento con prednisona 60 mg/dia
y azatioprina 100 mg/dia, con mejoria muy llamativa de

Figura 1 Lesiones eccematosas. «Manos de mecanico».

"

Figura 2 Tomografia computarizada, corte axial de torax.
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las manifestaciones articulares, desaparicion de las lesio-
nes dérmicas y practica desaparicion de las alteraciones
radioldgicas.

El SA se incluye entre las miopatias inflamatorias idio-
paticas, y se caracteriza por la presencia de anticuerpos
antisintetasa en suero, enfermedad pulmonar intersticial,
afectacion muscular, sindrome constitucional, fiebre, poliar-
tritis, manos de mecanico y fendmeno de Raynaud.

La enfermedad pulmonar intersticial es uno de los ras-
gos mas caracteristicos, suele manifestarse con disnea y tos
seca y tiene implicaciones prondsticas. El sustrato radiolo-
gico puede ser una neumopatia intersticial no especificada,
que se caracteriza por afectacion intersticial de predomi-
nio en bases, de localizacion periférica, con areas de vidrio
deslustrado, reticulacion evidente y areas de panalizacion
con o sin bronquiectasias de traccion'. La relacion entre
la miopatia y la enfermedad pulmonar es variable y pue-
den aparecer simultaneamente o una de ellas antes que la
otra.

La afectacion muscular suele desarrollarse en semanas o
meses, y se caracteriza, de acuerdo con Bohan y Peter?, por
debilidad muscular proximal, con o sin disfagia y con o sin
lesiones cutaneas diagndsticas de dermatomiositis (signo de
Gottron o exantema en heliotropo), al igual que sucede en la
polimiositis o0 dermatomiositis sin anticuerpos antisintetasa.

La asociacion de neumopatia intersticial con lesiones
hiperqueratoésicas fisuradas en la zona lateral de los dedos
de la mano --conocidas como manos de mecanico— y, en
ocasiones, en los dedos de los pies, orienta fuertemente al
diagnodstico de esta entidad en detrimento de otros diag-
nosticos dermatologicos erroneos tipo dermatitis cronica de
manos, dermatitis irritativa friccional o lesiones psoriasi-
formes. En una reciente serie espafnola en donde analizan
11 casos de SA, 5 de ellos (45%) presentaron este signo®.

También son frecuentes el fenomeno de Raynaud y la
fiebre, que junto con la disnea y la ocasional expectora-
cion pueden simular un proceso infeccioso, como ocurrié
con nuestra paciente. En ocasiones puede existir afectacion
articular, que se caracteriza por ser poliarticular, simétrica,
no erosiva y por asociarse a calcinosis periarticular®.

La confirmacion diagnostica del SA requiere, sin
embargo, la positividad de alguno de los anticuerpos antisin-
tetasa en suero, dirigidos frente a enzimas citoplasmaticas
que intervienen en la sintesis proteica. El mas empleado en
la practica es el anticuerpo anti-Jo-1 o anticuerpo frente
a la histidil-ARNt. En los Ultimos anos se han descrito
mas anticuerpos antisintetasa como el anti-PL7, anti-PL12,
anti-EJ, anti-0J, anti-KS, anti-YRS y anti-Zo®’. Es fundamen-
tal conocer que, debido a su localizacion citoplasmatica, los
anticuerpos antisintetasa pueden ser positivos aun con un
cribado de anticuerpos antinucleares negativos.

Existen unos criterios no validados para el diagndstico
del SA, pero la mayoria de los autores coinciden en que la
presencia de, al menos, una manifestacion clinica mayor
(miositis o neumopatia intersticial) o menor (fiebre, feno-
meno de Raynaud, alteraciones en la capilaroscopia, manos
de mecanico, artritis, trastornos de la motilidad esofagica
o calcinosis cutanea)?, junto con la positividad de los anti-
cuerpos antisintetasa, permite el diagnéstico.

En el estudio del SA puede ser necesaria la practica de
algunas pruebas complementarias, como las pruebas fun-
cionales respiratorias pues son utiles en el diagnéstico,

seguimiento y evaluacion de la respuesta terapéutica de la
afectacion pulmonar.

Mas del 50% de estos pacientes presentan historia de
exposicion laboral a polvo, productos de limpieza, lejias,
o materiales de construccion, textiles o de ebanisteria. Por
todo ello, se debe evitar la exposicion a agentes lesivos.
Los corticoides, ciclosporina, tracolimus, metotrexato, aza-
tioprina, micofenolato de mofetilo, anakinra o rituximab®,
segln los oOrganos mas afectados, han demostrado su
utilidad.

Para finalizar, nos parece importante resenar que si bien
el SA es un proceso infrecuente y de diagndstico no siempre
facil, la identificacion de las tipicas lesiones que configuran
las manos de mecanico, especialmente junto a un contexto
de afectacion muscular o pulmonar, debe hacernos pensar
con fuerza en la posibilidad de un SA.
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Soplo yugular como marcador
de bocio multinodular
intratoracico

@ CrossMark

Jugular murmur as a multinodular goiter
marker

Caso clinico

Se trata de un varon de 59 afos que acude a nuestra con-
sulta por hipertension arterial de reciente diagnostico en
un reconocimiento laboral. En un centro privado se solicita
ergometria y ecocardiograma en el contexto de estudio de
la hipertension arterial y se le aconseja venir a la consulta
de su médico de familia para seguimiento y control.

En la consulta se aporta ergometria negativa conclu-
yente clinica y eléctricamente, sin arritmias, con respuesta
hipertensiva basal y de esfuerzo, y un ecocardiograma sin
alteraciones significativas.

La analitica realizada muestra hemograma, perfil bio-
quimico e ionograma normales. Alteracion tioroidea:
hipertiroidismo subclinico, TSH 0,16 wU/ml (0,27-4,2) y T4
libre 1,64ng/dl (0,93-1,7). Anticuerpos antitiroideos nega-
tivos. Al explorar al paciente en la consulta de Medicina de
Familia no se palpa ninguna masa en el cuello, detectan-
dose un soplo carotideo en el lado izquierdo, sin detectar
ninguna otra alteracion en el resto de examen fisico, por lo
que se realiza una ecografia cervical como orientacion diag-
nostica en el centro de salud, encontrando un nédulo de gran
tamano, de 2,9 x2,6cm, en el lobulo tiroideo izquierdo,
con centro hipoecoico bien delimitado con paredes engro-
sadas y tabiques gruesos internos de aspecto esponjoso, con
vascularizacion tipo -1 que podria corresponder a un
nodulo coloidal (fig. 1), desplazando la arteria cardtida
y comprimiendo la vena yugular izquierda en algu-
nas de las imagenes durante la exploracion ecografica
realizada.

Tras valoracion con Endocrinologia se realiza una tomo-
grafia axial computarizada informada como bocio con
extension intratoracica, sobre todo a expensas del lobulo
tiroideo izquierdo (n6dulo dominante en el lébulo tiroideo
izquierdo de hasta 35 mm), con extension a mediastino supe-
rior y compresion de la traquea, asi como disminucion de la
luz de la misma con minimo desplazamiento (fig. 2).

B1 F10/ D40

FR16/ IP

* Dist 2.10 cm
Dist 3.15 cm

Figura 1 Ecografia de un nodulo en el lobulo tiroideo

izquierdo.

Figura 2 TAC con evidencia de bocio multinodular endotora-
cico.
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