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Introducción. 

Las miopatías inflamatorias comprenden un grupo heterogéneo de desordenes autoinmunes de 

etiología desconocida. La Dermatomiositis juvenil (DMJ) se considera una miopatía inflamatoria 

adquirida, la tipo IV según la clasificación publicada y modificada por Cassidy y coJs· 1 tiene 

algunas características clínicas y patológicas que permiten separarla en un grupo especial, y que la 

distinguen de la enfermedad del adulto. Como otras enfermedades sistémicas autoinmunes, la DMJ 

y la polimiositis (PM ) se asocian con autoanticuerpos séricos, algunos de los cuales son detectados 

casi exclusivamente en estas enfermedades. La mayoría de estos anticuerpos están relacionados 

con manifestaciones clínicas específicas, originando subgrupos clínicos importantes. l,2 

Estos subgrupos clínicos representan una importante variabilidad en pacientes, y por tanto un 

espectro clínico grande que se relaciona con un reto diagnóstico y de tratamiento. De todas las 

miopatías, solo el 20-30% involucran al pulmón, lo que determina un factor agregado para el 

pronóstico y evolución. 3 

El síndrome antisintetasa (SAS) es un trastorno infrecuente, incluido entre las miopatías 
inflamatorias idiopáticas, que se caracteriza por una mayor prevalencia de enfermedad pulmonar 
intersticial, artritis predominantemente en manos y dedos, fenómeno de Raynaud, hiperqueratosis 
palmar ("Manos de Mecánico" o maquinista) y la presencia en suero de anticuerpos antisintetasa 
(ACAS). 4'

6 

Estos anticuerpos son de tipo IgG dirigidos contra la enzima sintetasa, que media la unión del 
ARN con un determinado aminoácido, para formar el ARN de transferencia (ARNt) ). l .2 

Siete autoanticuerpos han sido identificados hasta la fecha (anti-Jol, anti-PL7, anti-PL12, anti-OJ, 
anti-EJ, anti-KS, anti-Wa), siendo el anti-Jol el mejor conocido. 3

•
12.24 

Los anticuerpos Anti-Jo 1 fueron identificados por primera vez en 1976, en el suero de un paciente 
con polirniositis y enfermedad intersticial pulmonar. 4 En 1990 Marguerie y cols. 20

, definieron el 
síndrome antisintetasa en función a un estudio retrospectivo de 29 pacientes con anti-Jo 1 positivos. 

Los anticuerpos Anti-Jo1 se encuentra en 20-30% de los pacientes con miositis inflamatoria, 5
•
6

•
8 y 

se cree que sus títulos no se correlacionan con la severidad de los síntomas en esta entidad, pero sí 
con su curso, llegando a ser indetectables con tratamiento eficaz. 25

.2
6

.2
7 

Las alteraciones histológicas en los músculos, muestran necrosis, degeneración y regeneración 
dispersa de las fibras musculares. Las células musculares expresan mayor cantidad de antígenos 
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del Complejo Mayor de Histocompatibilidad de clase 1 y existe infiltrado de células inflamatorias, 
que en la polimiositis es predominante de células T CD8+, localizado entre las fibras, y en la 
dermatomiositis consiste en células T CD4+ y linfocitos 8 , principalmente perivascular. 9•

11
•
19 

En un estudio realizado por La-Corte AR y cols. 19 en 170 pacientes con diagnóstico de miositis, 

realizado entre 1985 y 1994 , se encontró que el 26% tenían anticuerpos Antisintetasa, y el 78% 
de estos presentaban enfennedad pulmonar intersticial, y el 69% que mostraban enfermedad 
pulmonar, tenían anticuerpos antisintetasa positivos. 

TABLA l. CLASIFICACIÓN DE LAS MIOSITIS 

INFLAMATORIAS IDIOP ÁTICAS 

Dermatopolimiositis 
Grupo l. Polimiositis (PM) 
Grupo 2. Dem1atopolimiositis (DM) 
Grupo 3. PMIDM asociada a cáncer 
Grupo 4. DM juvenil 
Grupo 5. DMIPM asociada a otra enfermedad 

inflamatoria de tejido conjuntivo 
Grupo 6. DM amiopática 

Bohan and Peter Classification 
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Justificación 

El síndrome Antisintetasa es una patología poco descrita en pediatria; el conocimiento y la 

experiencia sobre dicha patología, darán herramientas para un diagnóstico y tratamiento temprano . 

Planteamiento del problema 

Hasta el momento no existe informe en la literatura de Síndrome antisintetasa en niños menores de 1 O años, 
y la información existente es solo de población adulta o paciente mayores de 13 años,ll. El limitado numero 
de casos diagnosticados y publicados, y lo poco frecuente en niños, engloba al síndrome antisintetasa en una 
patología poco conocida por los profesionales de la salud. Es necesario la descripción de casos en población 
pediátrica y la revisión de la literatura de forma sistemática para mejorar la experiencia para el 
diagnóstico, manejo y pronostico de dichos pacientes. 

Objetivos. 

Documentar sobre la experiencia escrita sobre el sindrome antisintetasa mediante una revisión sistematica 
de la literatura, e informar de un caso con dicha patología visto en el Instituto Nacional de Pediatria. 
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Material y Métodos. 

a) Definiciones Operacionales: 

Síndrome Antisintetasa: Miopatía inflamatoria caracterizados por afección articular, 
fibrosis pulmonar intersticial, Polimiositis/miositis, hiperqueratosis palmar (manos de 
mecánico), y anticuerpos antisintetasa 

Anticuerpos Antisintetasa : presencia de anticuerpos Anti HisitidiiRNAt ( Anti Jo-1, 
PL7, PL12, EJ, 01, KS) 

Fibrosis pulmonar intersticial: patología caracterizada por imagen de vidrio despulido 
en placa de Rx, o fibrosis en bronquiolos e intersticio por TACo IRM, y/o presencia de 
datos histopatológicos de alveolitis fibrosante. 

Manos de mecánico: presencia de Hiperqueratosis en dorso y dedos de la mano por 
Infiltración linfocitaria de la dermis. 

Estrategias de Búsqueda. 

Se llevaron a cabo búsquedas en el Registro Central de Ensayos Cochrane (CCTR), y en el registro 
de ensayos especializado del Grupo Cochrane de Síndrome antisintetasa (antisynthetasa 
syndrome), utilizando términos relaciones con al Síndrome Antisintetasa, miositis/dermatomiositis, 
enfermedad pulmonar intersticial, Manos de mecánico, Anticuerpos Anti JO-l . Además se realizó 
la búsqueda en las bases de datos electrónicas PUBMED, OVID, LILACS, SCIELO. La estrategia 
de búsqueda incluyo los términos MESH apropiados y términos de texto incluyendo: 
"Antisynthetasa syndrome", "mechanical Hands", "Myositis/polymyositis", "Anti Jo-1 ", 
"Antihistydil-RNAt" "Intersticial Lung Disease", debido a que solo se presento un reporte de caso 
en población menor a 18 años, se decidió incluir a población adulta. 

Métodos de Revisión. 

Se examinaron los títulos y resúmenes de todos los estudios identificados por las búsquedas 
electrónicas, se obtuvieron todos los estudios potencialmente elegibles y se revisaron los criterios 
de diagnóstico, posterior a lo cual se hizo la elección de los estudios, siendo la mayoría reporte de 
casos, no se encontró ninguna revisión sistemática. 

Se busco intencionadamente tres criterios; afección articular, miositis/polimiositis, afección 
pulmonar y anticuerpos antisintetasa ( J0-1). 
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Resultados. 

Se muestra el cuadro de los resultados recabados en cada una de la base de datos electrónica. Sin 
embargo algunos documentos pueden estar registrados en dos o mas bases de datos, por lo que el 

numero total de documentos no necesariamente es el total que se refleja en el cuadro siguiente. 

MESH Pubmed O vid EMBASE Lila es S cielo Total 
Antisynthetasa Syndroíne 43 34 46 40 10 173 
Anti Jo-1 47 39 48 44 12 190 
Mechanical Hands 44 36 46 'f2 11 179 
Intersticial Lung Diseas 112 103 11 9 101 13 566 

: Myositis AND ILD 50 47 51 44~ 18 2fO 
Antisynthetasa and Children o o o 1 o 1 
~ntisynthetasa Autoa~ti~bo_dy 48 43 58 49 -24 2i2 
TOTAL 344 302 368 321 206 1541 

Se excluyeron 10 artículos, Asanuma-Reiko 2005, Marañez Al 2005, Pinto PJ 2003, Pongi A 
2000, Targoff NL 2006, Allan PF 2006, Pandolkos S 2005, Josef R, 2003, Gerami P 2001, High 
WA 2003, por no cumplir o no referir en su descripción la serología para SAS, o por cursar con 

otra patología agregada diferente a la descri ta del síndrome. 
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Cuadro Clínico. 

Se ha descrito una triada caracterizada por: Miositis, Enfermedad pulmonar intersticial y 

afectación articular. Las manifestaciones clínicas principales del síndrome antisintetasa incluyen 

polimiositis o dermatomiositis, enfermedad intersticial difusa pulmonar, poliartritis de predominio 

en manos y dedos, fenómeno de Raynaud y lesiones cutáneas eritemato-violáceas 

hiperqueratósicas sobre zonas de articulación metacarpofalángicas e lnterfalángicas (manos de 

mecánico) 30%.8
'
13

'
19.23 

La inflamación muscular incluye debilidad, fatiga, dolor y atrofia con fibrosis del musculo, la 

instalación generalmente es aguda y afecta el musculo esquelético proximal. Los pacientes tienen 

dificultad para levantarse, pararse de una silla, o subir las escaleras. 10
•
18

•
19

•
2 1 

La enfermedad Pulmonar intersticial en el síndrome antisintetasa es una de las manifestaciones 

más comunes, y es una causa importante de mortalidad. Los datos clínicos de la afección pulmonar 

tienen un amplio espectro clínico que van desde tos, dolor de pleurítico, disminución de la 

tolerancia al ejercicio, disnea de moderados a grandes esfuerzos, disnea en reposo y en algunos 

casos insuficiencia respiratoria aguda. 18
•
19.2 1 

La progresión a la fibrosis difusa es la regla en ausencia de tratamiento y puede presentarse incluso 

en ausencia de datos clínicos de miositis. 19.2 1
•
33 

La afección articular es variable e incluye artralgias, sinovitis, artritis con o sin erosión de la 

cortical del hueso. En presencia de anticuerpos como el anti-Jo-1 , puede existir artritis 

deformante, artropatía no erosiva con luxación de la articulación interfalángicas distal en especial 

de los pulgares, calcinosis cutánea. 23
•
25

•
35

•
40 

La afección articular generalmente se manifiesta en pequeñas articulaciones, en muñecas, hombros 

y rodillas. Los pacientes que tienen artritis deformante, la duración de la patologia es mayor 

respecto a aquellos que no tienen artritis deformante.8,23.25 
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Tabla 3. Manifestaciones Clinicas del síndrome antisintetasa. 

Miositis 
Enfermedad 
Pulmonar intersticial 
Poliartritis 
Fenómeno Raynaud 
Fiebre 
Hiperqueratosis 
(Manos de mecánico) 

90% 

50-70% 
50-90% 
7-40% 

20% 
30-40% 

Maire 1, Hatron PY. Hachulla E. Wallaert B. Pulmonary lnvo lvcment in polymyositis and in dennatomyositis. J Rhemumatol 25: 1998: 1336-43 . 

Otras Manifestaciones clínicas: La presencia de biperqueratosis en manos conocida como "manos 

de mecánico", se presenta por un infiltrado en la dermis de linfocitos. Se ha descrito fenómeno de 

Raynaud, lupus "like" (fotosensibilidad), exantema maculopapular, pero el porcentaje de 

presentación oscila del 7% al 40% de los casos, sin ser patognomónica en la mayoría de ellos. 
23

•
27

•
35

•
45

· La vasculitis de pequeños vasos han sido descritas en algunos casos, pero especialmente 

en adultos. 34 El daño cardiaco, renal (glomerulonefritis mesangio proliferativa) son otras 

manifestaciones poco frecuentes del síndrome antisintetasa. 34
•
35

•
36 
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Diagnostico de Laboratorio, Imagenología y Patología. 

Placa de tórax: se observa un patrón intersticial, con tendencia a la fibrosis en algunas zonas, 

denominada en "vidrio despulido". 8·9•
10'12'16'18.2°•43 

Pruebas de función pulmonar. muestran un patrón restrictivo, y una capacidad pulmonar total que 

depende del grado de afectación al momento de la prueba, pero en general están disminuidas. 21 

La Tomografia computada de alta definición, muestra opacidades en imagen de vidrio despulido, 

irregularidades en las interfaces, consolidación de las vías aéreas, micronodulaciones del 

' . ' 1 d b . . 1 • d 1 . 25 26 27 3343 parenqmma y un patron en pana e a eJa que es v1sto en a mayona e as ocasiOnes. · · ' · 

Serología: el anticuerpoanti-Jo-1 es el ACAS más frecuente y fue el primero en describirse. 
28.29.33.34.3 7.39.40.4 1 

TABLA 2. Anticuerpos Antisintetasa descritos 

Frecuen 
Nombre Antígeno Autor 

cía(%) 

Nishikai y 
Anti-Jol Histidina 15-30 

Reichlin3 

Anti-PL7 Treonina 3-4 Okada et allS 

Anti-PL12 Alanina 3-4 Bunn et al16 

Anti-EJ Glicina < 2 Hirakata et al17 

Anti-OJ Isoleucina < 2 Suwa et al18 

Anti-KS Asparragina Hirakata et al19 

Kaminski H, Santillan C, Wolfe G. Autoant1body testmg 1n neuromuscular d1sorders, part 11: neuromuscular JUnction, hiperexdtability, and 

muscle disorders. J Clin Neuromusc Dis 2000; 2: 96-105. 
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Los anticuerpo Anti PL-12 son los mas comunes encontrados, hasta en el 60%, seguido de los 

Anti-Jo-1 y Anti-OJ en un 20% respectivamente. Sin embargo en los casos revisados, el Anti JO

¡ esta presente hasta en un 95% de los pacientes diagnosticados como Síndrome Antisintetasa. 
4 5,46,47,48 

En la electromiografia se puede observar cambios severos que incluyen amplitudes disminuidas, 

potenciales cortos polifásicos, fibrilaciones espontaneas, puntas positivos durante el reposo, 

descargas repetitivas y de alta frecuencia así como irritabilidad, que son propias de cualquier 

miositis. 22 

Las enzimas en suero como lo son la creatinfosfocinasa, aldolasa, alanino aminotransferasa, 

aspartato aminotransferasa y la deshidrogenasa láctica están elevadas. 44
•
49 

La biopsia muscular se requiere para confirmar el diagnóstico de miositis, y también para excluir 

otras enfermedades. En el caso de la Polimiositis, la biopsia revela un infiltrado inflamatorio 

incluso de los fascículos, así como fibras musculares necróticas. 44
•
49 

Biopsia Pulmonar: los hallazgos pueden ser de una neumonía organizada con bronquiolitis 

obliterante o neumonía intersticial con o sin daño alveolar difuso, en la afección intersticial el 

pronostico es desfavorable. 38
•
44

•
49 
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Diagnostico Diferencial. 

El diagnóstico diferencial debe incluir a todas las enfermedades que expresan afección sistémica, 

pulmonar asociada con compromiso del sistema musculo esquelético. 10
•
13

•
14

•
15

•
18 

La esclerodermia sistémica, los síndromes de sobreposición y otros grupos de 

polimiositis/dermatomiosistis pueden semejar un cuadro clínico similar. 21 

Cuando la enfermedad se expresa con polimiositis, se debe diferenciar de otras causas de debilidad 

muscular como: parálisis hipokalemica familiar, deficiencias de la cadena respiratoria y 

fosforilación oxidativa, la deficiencia de canitin-palmitoil transferasa; miastenia gravis y el 

síndrome de Guillan-Barre; las distrofias musculares e infecciones como la Influenza, 

toxoplasmosis y el virus de inmunodeficiencia humana VIH. 25.27 

Diagnóstico Diferencial 

Enfermedades del tejido Conectivo 

Lupus eritematoso sistémico 

Dermatomiositis 

Polimiositis 

Esclerodermia 

Síndrome de Sjogren primario 

Artritis reumatoide 

Fármacos (amiodarona, nitrofurantoína) 

Neumonitis por hipersensibilidad 

Neumonias de «lenta resolución 

Medicamentos(metrotexate, Penicilamina, sales de oro) 
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Tratamiento y Pronóstico. 

El manejo debe ser integral y rnultidisciplinario, cuyo objeto sea mejorar la capacidad pulmonar, 

evitar la progresión del daño y mejorar la calidad de vida. 45
•
51

•
52 

La prednisona a dosis de lrngkgdia es el medicamento de elección. 13
•
14

•
15

•
16

•
57 La ciclofosfamida 

administrada mensualmente vía intravenosa a dosis de 1 gr/m2sc o 2.5mg/kg/dia, es efectiva 

cuando la afección pulmonar intersticial es inminente. 51
•
53

•
57 

La Azatioprina en dosis de 2.5rngkgdia, el metrotexate a 0.3mgkg/semana, y la ciclosporinaa 

3mg/kg/dia, pueden utilizarse en los casos leves o moderados. 54
•
55

•
56 

No existen estudios clínicos controlados en niños que nos demuestren si es mejor la monoterapia o 

la combinación de varios medicamentos para el control del SAS. 57 

La inrnunoglobulina Intravenosa, ha demostrado in ensayos clínicos controlados en adultos, ser 

efectiva en las derrnatomiositis resistentes a esteroides, mejorando la debilidad, fatiga muscular, y 

el exantema e incluso la elasticidad muscular; sin embargo aun faltan estudios clínicos que 

corroboren dicha eficacia en los niños. 57 

Otras alternativas corno el rituximab, utilizado en artriti s reumatoide, puede mejorar los síntomas 

sin embargo también puede exacerbar el cuadro, y existen algunos estudios que reportan como 

factor desencadenante de la enfermedad pulmonar intersticial el uso de dicho medicamento. 54 

La utilización de tacrolirnus ha sido probado en pacientes adultos durante periodos de 3 meses, con 

derrnatomiositis resistentes al tratamiento, y algunas de ellas presentaban Anti Jo-1 con 

enfermedad intersticial con buenos resultados, sin embargo no existen reportes ni dosificación para 

los niños. 52,55 ,56 

La rehabilitación física y el reposo relativo, es de suma importancia para evitar la incapacidad 

motriz, y mejorar la fuerza muscular. 
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Presentación del caso clínico. 

Femenino de 6 años de edad, procedente del estado de Guanajuato, de medio socioeconómico bajo. 

Inicia padecimiento dos años antes de su ingreso con dolor abdominal, fiebre, síndrome artrítico, 

debilidad muscular progresiva, fenómeno de Raynaud, mialgias y lesiones cutáneas. Recibió en 

lugar de origen tratamiento con prednisona a 4 mg!Kg/día durante 2 años. En la exploración física 

destacaba aspecto Cushinoide +++, eritema en heliotropo en región malar, disminución de la 

fuerza de músculos proximales, de la cintura escapular y pélvica. Lesiones cutáneas eritemato

violáceas hiperqueratósicas sobre zonas de articulación metacarpofalángicas e interfalángicas 

(manos de mecánico) con deformidad ósea y vasculitis distal, además de dedos en palillos de 

tambor; en muñecas y articulaciones interfalángicas proximales, limitación a los arcos de 

movilidad. En articulaciones metacarpofalángicas tenia placas escamosas (Pápulas de Gottron). 

Mostraba polipnea, sibilancias espiratorias bilaterales. precordio con soplo sistólico grado 11-VI, en 

tercer espacio intercostal. 

Entre las pruebas complementarias destacaban eenzimas musculares elevadas: CPK 4530 u.i/mL: 

TG0,240 u,i,/mL; tgp, l16u.i/mL biometria hemática normal. Inmunológicos Ac anti jo-! 142 un, 

Ac anti RNP 22, Factor reumatoide 29.9 ui/mL, Ac ENA 6 81 un, C3 66.5 mgldl, C4 < 5.73 mg/dl, 

Electromiografia con patrón miopático. Ecocardiograma que reporta corazón estructuralmente sano 

con FE 60%. Biopsia muscular de cuádriceps derecho con inflamación intersticial linfocítica leve, 

atrofia perifascicular focal, alteraciones compatibles con polimiositis. 

Radiografía de tórax: Presencia de intersticio pulmonar con datos sugestivos de fibrosis pulmonar. 

Serie esófago-gastro-duodenal, disminución de la motilidad. Pruebas de función respiratoria: de 

calidad B, pruebas basales con sugerencias de patrón restrictivo grave con FEVI 28.6% del 

predicho secundario disminución de todos lo volúmenes pulmonares. 

Durante su estancia hospitalaria incremento de dificultad respiratoria clínica y radiográficamente 

datos de neumonía, por lo cual se inicio manejo antimicrobiano, con pobre respuesta clínica, por 

el antecedente del inmunosupresión farmacológica se inicio el protocolo para descartar 

tuberculosis pulmonar y manejo antifimico. Con estos datos realizamos diagnóstico clínico 

dermatomiositis/ síndrome antisintetasa. 
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Su evolución médica fue tórpida con deterioro significativo, se ingreso a la unidad de cuidados 

intensivos bajo apoyo ventilatorio con estancia de 15 días, recibió dentro de los múltiples manejos 

terapéuticos vancomicina, ciprofloxacino, meropenem, anfotericina. Se decidió iniciar manejo con 

bolos de metilprednisolona 30mg!Kg peso día 3 bolos, se continúo con prednisona 1 mg!Kg peso 

día. Continuó con presencia de fiebre ininterrumpida, por lo cual se inicio manejo con 

ciclofosfamida 500 mg./m2 día y se continúo manejo con prednisona a 1 mg./Kg. Día. 

Presentó mejoría de sus condiciones generales, la fiebre remitió al segundo bolo de 

metilprednisolona, sus condiciones ventilatorias estables sin necesidad de oxígeno suplementario. 

Actualmente persiste con tos seca no cianozante ni emetizante, realiza sus labores cotidianas, y 

recibe prednisona 0.5mgkgdo, ciclofosfamida 600mglm2sc y gamaglobulina humana intravenosa 

1 gr/kgldosis mensual. 
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Discusión y Conclusión. 

El síndrome antisintetasa en una patología descrita en población adulta en promedio de edad 45-60 

años, predomina en el sexo femenino, cuya características diagnósticas en una miositis-polimiositis 

con afección pulmonar intersticial y presencia de anticuerpos aminoacil RNAt del cual el Anti Jo-! 

es el mas frecuente, seguido de Anti-Pl7, Anti PL 12 y Anti EJ . 

El cuadro clínico del caso es semejante a lo descrito en la literatura, es decir con disnea progresiva, 

fiebre, artralgías en manos y dedos, con hiperqueratosis en manos (Manos de mecánico). 

Se han utilizado numerosos tratamientos inmunosupresores con eficacia diversa (azatioprina, 

metrotexato, ciclofosfamida y tacrolimus) e incluso se ha probado la inmunoglobulina intravenosa 

como tratamiento de segunda línea. En el caso de la ciclofosfamida y tacrolimus se ha 

comprobado su eficacia en algunos estudios. 

Elegimos en uso de ciclofosfamida y garnmaglobulina intravenosa ante la mala evolución de la 

enfermedad pulmonar, prescindiendo del uso de metrotexate ante una eventual toxicidad pulmonar. 

La respuesta después de los ciclos de terapia inmunosupresora fue claramente positiva, con rápida 

mejoría que ha permitido mantener dosis mini mas de corticoterapia en descenso. 

El presente es uno de los primeros casos descritos en la literatura SAS o anti Jo-1 en un paciente 

pediátrico con fibrosis pulmonar idiopática y miopatía inflamatoria como diagnóstico de base, 

cuya asociación con dermatomiositis estuvo claramente documentada. No es raro encontrar en la 

literatura fibrosis pulmonar idiopática cuyo origen puede ser explicado por fenómenos 

inmunológicos, en este caso por el SAS. Por lo anterior el pediatra debe pensar SAS ante pacientes 

con la sintomatología antes señalada e instaurar la terapéutica inrnunosupresora tratando de evitar 

la progresión de la afectación pulmonar. 
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Imágenes. 

Fig. l. Facies de la paciente con índrome anti sintetasa. 

Fig.2. Hiperqueratos is Palmar (manos de mecánico) 
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FIG.3. Placa de tórax , evidenciando la fibros is bronquioalveolar en el SAS 

FIG.4. T AC de al ta definición donde se observa la afección pulmonar en SAS. 
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CUADROS Y ANEXOS 

SINDROME ANTISINTETASA (REVJSION DE LA LITERATURA) 

CUADRO DE ARTICULOS EN LA LITERATURA NACIONAL E INTERNACIONAL POR 

TIPO DE ESTUDIO, NO. DE PACIENTES, EDAD Y SEXO 

Spith M, S..--llrOd:r M, Schlotter-1\'eite! B, \\'alter Me, lúutmmn H, ~" G. r-.port•dewo 12 jj_j 7Fem SM 

Brulhart L, Wzldbut!tr P.,L Gtb<v ~l "PPflt de wo 1 j ) Fem 

IV!ll:ts R.L\1 , St!d! MS, Fertig N, LUCts MR . Oddis re Seri~deWO! 9S 54 Mase 

B~thmeytr e, Leb1ood T, r..c.n A, Culrm.t J rq><rte de wo ¡ 48.5 Hem 3M 

Call!glw¡ SO, Llbndor-Horrillo 1!, Solan.<-Laqut e, Simeoo-.~ N, ~!trtillu X, V"!lanl<D Th1. s.n.dewos SB 49 62F, 26M 

G-.lpi C, !Canterewicz E, GnUco.J, T I!!Ofi IN, Rodriruez-Saochu J reporte de aso 1 ó6 Fem 

M!rlllii• .'ú, Lópo.z GY, Guci.l PA., ~lilutlez ~~L AbtU. VM, Betb..coun FM reporte de wo 1 35 Mase 

TO<OI: LK, DWó G eP.Oli G Srits M. "PPf1 e de aso 1 i6 Fe m 

O.lbr>1 X, Swmrboh T, Lif""""" F, M..lis J "PPfl• de wo 3 lB Fem 

Hwda T, N'!'i S. K.."'<bata D,Nwo T, Tzl:t!!!lll1~l Kit>i.:hi oL lzumi T,Mimori T. Mi!him! ~l. P.pO!t! de wo 1 +l Mase 

L'!out L, ftu<hzis .-\1., fúclru11! E, Qu.."}1!1 V, ~¡¡.hon-Purur.t U, Llmbtrt M r-.portedewo i 60 lF, lM 

Climtnt-Aibilidtjo e, Stiz-Cutnca E Rosiquo.Romm J, C•hall<ro P~l, Q,h·u MJ "'J'Orttd!Ci.IO 1 66 Mase 

La-Corte .!J\, Mo Naco .-\1., Locaputo F. Dolzmi FT l'!o!P'<IÍI"O, Obstf\l(ional ll 46.5 !2F,9M 

Clim.."ttl-Aiba~o A, Sliz-Cu..""" E, Rosiqu..~RO!!Wl J, C..bllltro-Rodr.;ua J. repc:rtedecuo 1 66 Fem 

!Wno;.Lópo.z JD, .-\hmdo N, T tlloi'.'.E, ll..!!!!indtz \'!.l. B.min R "PPfl! de wo ! lJ Fe m 

Villalohos RS, Lópo.z-Clmpos Bodin21l JL, Ro.W.;ua-B•wn. S,jed! wos 6 29 l!F, 6 M 
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SINDROME ANTISINTETASA (REVISION DE LA LITERATURA) 

CUADROCLINICO 

1 Tónlk L'l !lanlci G Csomi G Szic! H It...,'Mld, artdis, .mm, i:<br., los J>!Odu<li'• (lf:) y ""'(liJ) 

j soliri> CP, Foti!ll CS .~;w V, 1zti!OO GE ~orispainu. l<»,~losbo>olts. Fitl:re 
\Sth1.'J,Gtm JM, Do-C1111tT. Tos 2<1, Hilmlueat·lSÚ, fieln 33.2, dim1 """"'~' 
j ¡.,¡,...o~~ Butto B, Ddb!b lA, Ru~-.b B Disl9,fitlre. Tos v.a, disan P<OP-<r•>, 

SpitbM ScirO<I!r~~ Sdllotter-WeUe! B, 1\'~t,MC. Mai!W \.U), .-'.Jtnhia (1~1:), cis= (t;¡, ~~ •• ~(3.11) 

IBrulllrtL, w;¡;¡;;;;;; P..~ Gabtvi\1. ~sio"itis,~tosi>dtmuos,debi:idlt!JIU5Cililr 

Wili<e> RM ,SmibMS,FertirN, llcuMR , Oldis VC No:.ferido 

~C,Ublotd T. La<ertA. Cadnn>J I Diloea (417.\ T..(31l),.~. ~torilmmot(Jii) ~1Wd (L'7) ?'~<1n ( ll7), cnpil>cles 

1 Calluhu SC, lindor-Honilo H, Solm.;:¡:;;c, Simfoo-.-\lll.Jr N. 1fi, ~'IIIIJd,artritisdtiUI:OI , H.l>'fqumtosÍ> 

IIGe!ri C,Xa<ter,.Y:; E, Gnlltos J, TanoffJ:>i, ~-Sachtz J Tos=. Dimo, ArtnlrW"'""""" ~e~UMioovitis. esllrtot!S c:opi11ntes 

~ ~!.anñé> • .IJ,lóta GY, GWo PA, Miruila~-U.~ • .I,b,lh VM Tos >!CI.dH:>a ~ &rtnhias "'IWIOl, """""au:til1cs y codos, e!tort·mscnoit!ll!es bibm!" 

lrorok l !C, IJJoló G Csomi G Szics r.t Tos I<Cl. dH:1a PfOt't'i<a. ann1riu "' IW>Oi, rottnn au:tillc> y codos, e>tort·ms crep'.t.mes bibm!es 

¡Dellnl X, Scr.ae-:.w.kt T, Lferm!nn F, Dehris 1 T., !«l. .>.nritis dd'onnmte ~ ~t~nos,fie'm, RJy:l!ut 

!Hm!l T, Naai ~ Krn•t•ta D, Ne~o T, Tal=u.ül, Ktoidi lt Tos><a,"""~'"Rz·'IIR<!,rlnbs!II!WIOS,rdtrooaudill<sy codn, est"ioma<piw.tes·,ib¡;¡J., , 

¡lm\1!!., Fodw .o\1. , }i.>eh:JI!¿ ~ Quepl V, Mxha:~-Pestur.l U. "'=. di!n" ~~~"' 11m01, Rl)'Mld, lf1nl!;W "'""""· osler.ae> er<pitl:ll" bibwl15, Pv¡nn 
.Climenk\lil1adlio C, S.:Z-c:.eoc. E Ro•~t:e-RODZIII. Tos ?-<1, cisn" 1"'!"'~1, a:.,..tenlosi.'" oooc<, l!r,'!!!ud, zrtntms "'I!WJ05, 6!.UO!l5 mpit""" tn):,¡¡ts, Gote!l1 

~ L .. Corte . .IJ', ~il N~«> .\1., Loc~uto F, Dol=iiT Tos '""- Dile!.~. .'.r.nlp.s ., I!IIIIO(Sl~). étbili1od llli1!CUlor (i6.1 ~). estortmscnpiw<es ~llili! (i6.1), 
' llifcn¡..ru.weo ''''"' (2SJ%i. byuud (9..ll!.) 

; Cli!::<nt-Albtltdljo .', Sli:-Cu.."!l!a E, Rosiqut-RC<Il!!ll. Tos ~ Ó!rl!!, ltta!riu, ~"f'U201is: Rz}~ debilmd mus..-u!a= prt~xim!1 
,Rl=s-lóou ID, Ah-mdo N, Tillo VAE, H<rnlldu \>1\l, Bmót. R Ftna ,n.,....sin , c,.;tmte; bil!t.ru., .S. p:td<minio bm! 

; 'ft!l;!ob"' RS, Li¡;ez-Cwpo; Boom .a u Jl., ~dri,""' Be:-em Tos seo (90%l_ dime a (89%) .!!:anos de mecar~_(~O l4), Ra¡na~ 13%). b~at .. ales (¡9%) 

1 Polartritis manos:9814), ae~Hartes bil<ter<les (99%) 
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SINDROME ANTISINTETASA (REVISION DE LA LITERATURA) 

DIAGNÓSTICO DE LABORATORIO (SEROLÓGICO) E IMAGEN 

.4VTOR 

Toro< LK, !M.kó GC...,; GSzi::>~l 

.l.o!ilo-~ I"SG.Ju 

M.kcmb l~ B~to B. !ld>!b JA, RW:ooili B 

Aeti Jo.1 

1\'ilku R.'J , s.,.u..m, ftrt i! :~. L= MR, o:¿;, lt 
.'-"ti Jo.1 

i Jo-1(80'-.) Ar.ii Roil {1\l), .... lÍ &.60 () 

Tótik lK, D>!lkó G G=i G S>i:l l.l 

.l.!!ti b-1, .l'\A -, CPr 

. .\.aii Jo. l 

.~ti lo- 1 , A.'<A 

Aoti Jo. l 

Rlm< .. LÓ>",.uJD, Ahmto:-1, T!llo \"AE, H!<'"..lleu 11~ ilorróoR Ani Jo-1 E~ . ~IIApairon mctO!do 

l!ri~yP~h 
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!tt hiiW.cs Oú~ 1>-:ba.l, lAC plmout ~ 

~o¡¡¡rod.bwl (liá'.o~) 

Rxhélt...do!in t!!ltil:W~ Q:tuf .. lt ~~) 
T At y.¡I.Jcmr iih<..U pzeoq:im¡tw ¡:rod.bwl 

Rx lniiW..Oú"'titW_!<~y&snntp~ (~ l.! •iaio~do) 

TAC ¡r..bou fibroá ~,.,. pnd.bml 

Rxlt!ii!t!>doa, TAC fibrolis 

Rx loñl...to., TACfilrolis 

Rx ll1filtnl.a ~t.,tici.ls, 1.~ ="-filrosiJ nlm:~ . 

IR.\! daao ll~tolar t t. t~ 

Rx aiiltr.Go in!.rn!Wl ci.'mo lihttn! 1.! pudomioioizq.,;,_<>_ 

ACpob>-.zroo!h:nsilin"?"ifjoay~bao! ~ 



SINDROME AN TISIN TETASA (REV/SION DE LA LITERATURA) 

TRATAMIENTO Y EVOLUCION DE PACIENTES 

AlJTOR IX Er«rciM 
T éro"k LK, D.utl:ó G e semi G Sz&s M. fudni;ona, CTh! Pmi;tt c011 di;l!tl mo&ndos e,~os 

Soiiris CP, Fotini es, l'lna)-iotil \', Tul~ GE Pr.<cll!, GGir Eu.."t!baciones 6p<l!!diw 

S!h< .lJ,Grm ll-~ De-Cm!! T. Pr~ ~esporadiw 

JJ!II:awsb ~~ Buno B, Ddbsl:! JA, Rutko"·ski B Mttil¡mdnisc!t'll!, Cf}~ PO~ A!in!OI!Lita 

Spith M, Scbtóder M, Sch!oittr-1\'ei!tl 8, 1\'alttr ~-IC , Hrutmann H. Pr~ GGi\", MTX, CFM, .\.zAtiopóm 1 fal!e::idoporlmufResp, ~titton roo 

dis11.>a (l112)i los 6 meses. R.>ito de pacientes asintom¡ticos 

Brolhut L, 1\'aldblll!tr Th~ Gtbiy :\oL Rilmim!b Asintomatico 

1\'ilk!s R.~! , Sertil:a ~!S, Fmig N, Llllli 11!R , 01!00 VC T!tmlimus .-\sintom¡tico 

B!dmleyer C. Leblond T, L>:tn :\., eadr>..n!l J Pdn, .'.lztiop!W, CFM Butll1 

C~ SO, L!brzci«-Honil!o H, Sol!!t!-l.aqu• e, S:m!C!!-. .U..!! );_ pdn. .'.nti>prir:l, CThl Pmite ron OOn~ y cos ~ 

Gtl¡:i C, !wu~m'icz E, Gamos J, T ugofilli, Rodriguu-S'-"<ha J Pdn, .~.zztiopriu .-\sintOIILIUa 

Mw.M; ~ Lép!Z GY, Gu-JJ PA, Mi,~ ~r-i, Ab-..1!! V)i ~!PO yen.! .-\sintomatico 
Tliról: LK, D!lll:ó G es!llli G Szü.:s~i ~Dtlli Ptniie c011 d!bilidad !!l1l!Cllhr 

~lbrel X, Schm·tfbe~:t T, Lif= F, Dduis J Predcis..'!!!,Prnili.<Oicm Dtbi!id.!d musculu 

fl_;nda T, )iag-<iS, KanbatJD, ~zgao T, Tü= ~~ Kit&hi ~l PP.6i.<ci..'l!l y A¡¡!ioprin! Fll!tcido 
le¡; out L, f zud!lli .-\l, fudru!la E, Qu..')~el V, Micl!on-P!.!turu U. PO\ 10iD ur.o l\¡¡tioprin2 .-\sintl!m!lico 

Clim!nt-.-\lbilid.~o e, Saiz.eu..'l!t! E Rosiqu.. .. R= J, C!b<ll!ro RJ. PO~ y clam¡uin! Pmiltt c011 di!nta modendos esfueaos 

La-Cortt AR, Mo Naco Al, Loaputo F, Dolzani FT PON, mi 2 falltcidos, J diJn;¡ 

Climtnt-Aibilidejo A, Saiz-Cuena E, Rosiqut-R= J. PON Pmiliedebilidad 

IWnos-Lópo.z JO, AhiDdo N, TeUo 1-'.-\E, H!ltlind!Z V~i, 811TÓo R PO~. m! Diill~a dt modtndos esfueao, d.-ptnd! 02 

\"!IWooos RS, Lépez-Campos Bodint.~u JL, Rodri;-utz Be.:=. Sindro!!¡, PO\ ID! Disnea dt mod!ndos esfueao 
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