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Introducción
El síndrome antisintetasa es una enfermedad autoin-
munitaria del grupo de las miopatías, caracterizada 
por una grave enfermedad pulmonar intersticial, 
miopatía inflamatoria idiopática y “manos de mecá-
nico”, artritis no erosiva y fenómeno de Raynaud. La 
presencia de anticuerpos específicos antisintetasa 
(anti-Jo1) permite arribar al diagnóstico. Es de impor-
tancia la rápida detección de dicho síndrome debido 

a la alta mortalidad que conlleva, la pobre respuesta 
al tratamiento con corticoides y un pronóstico deter-
minado por la enfermedad pulmonar1.

Caso clínico
Se trata de una paciente de sexo femenino de 67 años 
con antecedentes de neumonía intersticial, fenómeno 
de Raynaud y poliartritis asociada a polimialgia reu-
mática, que consultó por una dermatosis de 10 días de 
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Resumen
Se presenta el caso de una paciente adulta de sexo femenino con antece-
dentes de neumonía intersticial que se inició con síntomas sistémicos, una 
erupción cutánea, la presencia de “manos de mecánico”, debilidad mus-
cular y poliartralgias. Mediante estudios de laboratorio, la histopatología 
de la piel, la tomografía computadorizada de alta resolución y el electro-
miograma, se arriba al diagnóstico de síndrome antisintetasa. 

El síndrome antisintetasa es una rara enfermedad autoinmunitaria del 
grupo de las miopatías inflamatorias, con alta mortalidad y poca respuesta 
al tratamiento, cuya evolución depende del compromiso pulmonar. 
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Summary
We report the case of a female adult with a history of interstitial pneumonia 
that debutes with systemic symptoms, skin rash, “mechanic's hands”, 
muscle weakness, and polyarthralgia. Through laboratory studies, histo-
pathology of the skin, high resolution computed tomography and elec-
tromyogram, we arrived at the antisynthetase syndrome diagnosis. 

The antisynthetase syndrome is a rare autoimmune inflammatory of the 
myopathies group with high mortality and poor response to therapy, whose 
evolution depends on the lung involvement. 
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evolución. Como medicación habitual recibía 8 mg de 
meprednisona, 400 mg de hidroxicloroquina, calcio y 
alendronato.

En el interrogatorio, la paciente refirió debilidad mus-
cular y fiebre de escasos días de evolución. En el examen 
físico se observó un eritema difuso con predominio en 
párpados, tronco, miembros superiores e inferiores (Fi-
gura 1). En esta última localización se observaban placas 
ovaladas, de límites poco definidos, algunas con descama-
ción blanquecina fina y central (Figura 2). En el dorso de 
las manos presentaba eritema intenso con leve hiperque-
ratosis y fisuras en la cara lateral de los dedos (Figura 3). 
Además, se constató debilidad en la cintura escapular y la 
pelviana, y arreflexia patelar y del tendón de Aquiles.

Los datos de relevancia del laboratorio se enumeran en 
el cuadro 1. En el estudio histopatológico de la piel del 
muslo se informó dermatitis vacuolar citotóxica de la 
interfase dermoepidérmica (Figuras 4 y 5), membrana 
basal normal, e infiltrado linfomonocitario y plasmoci-
tario perivasculares. La inmunofluorescencia directa de 
piel reveló depósito lineal de IgM en la zona de la mem-
brana basal. 

Se hizo estudio de difusión pulmonar de monóxido 
de carbono (Diffusion Lung Capacity for Carbon Mo-
noxide, DLCO), la cual se encontró disminuida. La to-
mografía de alta resolución de tórax reveló áreas en 
vidrio esmerilado y engrosamiento intersticial difuso 
bibasal. El electromiograma arrojó un patrón miopá-

Figura 1. Erupción cutánea eritematoso en el abdomen 
Figura 2. Placas ovaladas con descamación blanquecina 
fina central en la cara posterior de los muslos 
Figura 3. “Manos de mecánico”: eritema, hiperqueratosis 
y fisuras en la cara lateral de los dedos 
Figura 4. Histología de piel de muslo. Hiperparaqueratosis, 
dermatitis de interfase con infiltrado inflamatorio perivas-
cular. Hematoxilina y eosina, 10X.
Figura 5. Histología de la piel del muslo. Infiltrado 
inflamatorio mononuclear perivascular con predominio 
plasmocitario. Hematoxilina y eosina, 40X.
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tico leve. Los estudios para descartar neoplasias según 
el sexo y la edad, fueron negativos.

Se indicó 30 mg de meprednisona y 100 mg azatio-
prina diarios, obteniéndose disminución de las artral-
gias y del dolor muscular, aumento de la DLCO y mejoría 
del eritema con extensas áreas discrómicas residuales 
de tipo “sal y pimienta”.

Comentarios
Las miopatías inflamatorias idiopáticas son un grupo 
de enfermedades autoinmunitarias determinadas gené-
ticamente, en las que los órganos afectados frecuente-
mente son el músculo esquelético y la piel, dando como 
resultado debilidad muscular y erupción cutánea2. 

En el caso del síndrome antisintetasa no existe predi-
lección por un grupo etario. 

Clínicamente, son frecuentes la fiebre, la astenia y la 
pérdida de peso, en 80 % de los pacientes. En la piel se 
observan lesiones patognomónicas de dermatomiositis, 

que incluyen el signo de Gottron y lesiones caracterís-
ticas como el eritema en heliotropo, las telangiectasias 
periungulares y el eritema macular violáceo confluyente 
que constituye el signo del “chal” o el signo de la “V”. 
Las manos de mecánico son una manifestación carac-
terística hasta en 30 % de los pacientes con síndrome 
antisintetasa y consiste en hiperqueratosis, hiperpig-
mentación y fisuras en la cara lateral de los dedos con 
extensión hacia las palmas de las manos, asintomá-
ticas3. Este signo se correlaciona con la presencia de mio-
sitis, como en la paciente descrita en el caso clínico. Sin 
embargo, las manos de mecánico pueden aparecer en la 
dermatomiositis clásica, la polimiositis y los síndromes 
de superposición. En la capilaroscopia periungular se 
puede observar neoangiogénesis sin megacapilares4. 

En la mucosa oral puede observarse enantema, 
edema, vesículas, erosiones, leucoqueratosis y telan-
giectasias gingivales, similares a lo que se presenta en 
la dermatomiositis clásica5. La miositis se expresa como 
debilidad muscular, dolor y raramente atrofia y fibrosis 
que compromete los músculos proximales y antecede al 
compromiso respiratorio y articular. Suele ser el signo 
constante, ya que se expresa en más de 90 % de los pa-
cientes. El fenómeno de Raynaud se presenta en forma 
temprana hasta en 80 % de los pacientes, aparece antes 
de la miositis y es más frecuente en pacientes con anti-
cuerpos anti-Jo1 positivos4.

Las poliartralgias en las articulaciones interfalángicas 
distales, las muñecas, los codos y las rodillas, son fre-
cuentes. Raramente se puede manifestar una poliartritis 
erosiva. El factor reumatoide suele ser positivo. 

El compromiso pulmonar se inicia como tos seca y 
disnea de esfuerzo que evoluciona hacia la falla respi-
ratoria aguda. En caso de no instituir tratamiento, la 
fibrosis pulmonar es la regla6. Pueden existir formas 
fulminantes, como la disnea aguda, la neumonía inters-
ticial no específica o la bronquiolitis obliterante con neu-
monía organizada7. Menos frecuentes son el compromiso 
cardiaco y la glomerulonefritis mesangial proliferativa.

Los estudios de laboratorio demuestran aceleración 
de la eritrosedimentación y elevación de la proteína C 
reactiva. Los anticuerpos antisintetasa son inmunoglo-
bulinas G dirigidas contra la ARN sintetasa en el cito-
plasma. En la inmunofluorescencia indirecta con Hep-2 
presentan un patrón granular citoplásmico. Los anti-
cuerpos anti-Jo1 están presentes en títulos menores de 
1/40 y se encuentran hasta en 30 % de los pacientes con 
miositis idiopática. Los anticuerpos anti-Ro, específica-
mente los Ro-52, están presentes en más de 50 % de los 
pacientes con anti-Jo1 positivo, que fue un hallazgo en 
la paciente presentada. Sin embargo, no existe reacción 
cruzada entre epítopos de ambos antígenos, ya que Ro52 
es nuclear y Jo1 es citoplásmico8. 

Estudios de laboratorio Valores Referencia

Hematocrito 35,50% 

Hemoglobina 11,7g/dl 

Leucocitos 12080/mm3 

Plaquetas 395100/mm3 Normal

Eritrosedimentación 58mm/h 

Creatininemia 0,61mg/dl Normal

Uremia 40mg/dl Normal

Bilirrubina total 1,6mg/dl 

Bilirrubina directa 0,7mg/dl 

AST 56UI/ml 

ALT 41UI/ml 

Fal 62UI/ml Normal

CPK 463UI/ml 

Aldolasa 27.1UI/ml 

ANA
(+) 1/320 patrón
 nuclear granular

Anticuerpos anti Ro Positivo

Anticuerpos anti Jo-1 Positivo

Serología HIV 1 y 2 No reactivas

Serología hepatitis B No reactivas

Serología hepatitis C No reactivas

VDRL cuantitativa No reactivas

Cuadro 1. Resultados de los exámenes de laboratorio al inicio 
del cuadro clínico.
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La afectación muscular se correlaciona con niveles 
elevados de creatín-fosfocinasa (CPK), aldolasa, transa-
minasas hepáticas y lactato-deshidrogenasa. El electro-
miograma demuestra un patrón miopático variable.

El compromiso pulmonar intersticial debe evaluarse me-
diante tomografía de alta resolución de tórax con cortes de 
1 mm. Con la DLCO se determina un patrón restrictivo en 
forma precoz, que en etapas posteriores evoluciona hacia 
la disminución de los volúmenes pulmonares.

La histopatología de piel de las manos muestra para-
queratosis, acantosis, vacuolización de la capa basal de 
la epidermis y queratinocitos necróticos, edema e infil-
trado mononuclear y, en algunos casos, depósitos de 
mucina en la dermis3.

El tratamiento de elección son los glucocorticoides 
por vía oral o intravenosa, útiles en la miositis, la 
afectación cutánea, la artritis y algunas formas de 
afectación pulmonar. Sin embargo, el compromiso 
pulmonar grave requiere de tratamiento inmunosu-
presor o biológico agregado6,9. 

El pronóstico y la tasa de mortalidad dependen de la 
afectación pulmonar, y se asocian con la presencia del 
anticuerpo anti-Jo1. La prevalencia de la enfermedad 
pulmonar es de 89 % en pacientes con anti-Jo1 positivo 
contra 9 % en aquellos con anti-Jo1 negativo.

Se presenta el caso típico de una paciente con sín-
drome antisintetasa con compromiso cutáneo caracte-
rizado por la presencia de “manos de mecánico”, afec-
tación muscular y pulmonar, con anticuerpos anti-Jo1 
positivos que reafirmaron el diagnóstico clínico. Es de 

gran importancia el diagnóstico precoz, como el que se 
destaca en la paciente, para iniciar un tratamiento in-
munosupresor que retrase la morbimortalidad asociada.
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