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Resumen

Objetivos: El sindrome antisintetasa (SAS) es un tipo de miopatia inflamatoria caracterizada
fenotipicamente por una afectacion pulmonar mas habitual y severa. Es una entidad oficialmente
reconocida desde 2010 y probablemente infraestimada en la actualidad. Ello se debe a su
desconocimiento, la falta de disponibilidad de test serolégicos y la necesidad de descubrir nuevos
anticuerpos antisintetasa.

Material y métodos: Estudio observacional descriptivo retrospectivo. Se seleccioné a todos los
pacientes con diagndstico de SAS en seguimiento en la unidad de enfermedades autoinmunes de
nuestro centro.

Resultados: Siete pacientes, predominantemente varones (5V/2M), con edad media de 63 anos (*
12) han mantenido seguimiento en la unidad por SAS. El tiempo promedio de seguimiento es de 5
anos (* 4) con retraso diagndstico de 10 meses (£ 10). 2 pacientes fallecieron durante el
seguimiento, uno por insuficiencia respiratoria y otro por TEP bilateral. Debilidad y disnea son las
formas de presentaciéon mas frecuentes, existiendo un caso que debut6 con sintomas articulares. Un
tercio de los pacientes con debilidad y EMG patologico presentaron niveles de CPK normales al
diagndstico. Las artralgias fueron un sintoma habitual, presentando fendmeno de Raynaud y manos
de mecdanico la mitad. Todos los pacientes con disnea al diagnostico presentaban datos sugerentes
de EPI (5 de los 7) con DLCO media del 54%; 4 de ellos tenian datos de restriccion en la
bodypletismografia. Con respecto a los anticuerpos, antiPL-7 y antiJo-1 fueron igual de frecuentes (3
pacientes), presentando el paciente restante antiOJ positivo. 2 pacientes presentaron positividad
cruzada con otros anticuerpos antisintetasa. 6 pacientes presentaban ANA positivo, con patrén tipo
citoplasmatico en 4. Recibieron tratamiento con corticoides e inmunosupresores clasicos. En 2 casos
se afiadio rituximab o ciclofosfamida por afectaciéon pulmonar grave.
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