
cartas al director

117Nefrologia 2011;31(1):107-27

venous thromboembolism. Vasc Surg

1977;11:341-3.

15. Jeff MR, Charles HC, Jaime T, et al.

Selective low-dose streptokinase infusion

in the treatment of acute transplant renal

vein thrombosis. Cardiovasc Intervent

Radiol 1986;9:86-9.

C. Freitas1, M. Fructuso1, M.J. Rocha1, 

M. Almeida2, S. Pedroso2, l.S. Martins2, 

L. Dias2, A. Castro Henriques2, 

R. Almeida2, A. Cabrita1

1 Department of Nephrology. 

Hospital de Santo António. Porto (Portugal)
2 Department of Transplantation. 

Hospital de Santo António. Porto (Portugal)

Correspondence: Cristina Freitas

Department of Nephrology. 

Hospital de Santo António. Largo Professor

Abel Salazar, 4099-001. Porto. Portugal

crislmf@yahoo.com.br

Síndrome antisintetasa
sin miositis con
amiloidosis secundaria
AA: una asociación 
no descrita
Nefrologia 2011;31(1):117-9

doi:10.3265/Nefrologia.pre2010.Sep.10469

Sr. Director:

El síndrome antisintetasa (SAS) es una

enfermedad poco frecuente englobada

en las miopatías inflamatorias idiopáti-

cas y que se caracteriza por la presencia

de anticuerpos antisintetasa. La forma de

presentación clínica del síndrome anti-

sintetasa es variada y abarca polimiosi-

tis o dermatomiositis, poliartritis, enfer-

medad intersticial difusa pulmonar,

fenómeno de Raynaud y lesiones cutá-

neas eritemato-violáceas hiperqueratósi-

cas sobre zonas de articulación metacarpo-

falángicas e interfalángicas1,2. El SAS se

debe a anticuerpos IgG dirigidos contra la

enzima sintetasa. Se han identificado sie-

te autoanticuerpos: anti-Jo1, anti-PL7,

anti-PL12, anti-OJ, anti-EJ, anti-KS y anti-

Wa, siendo el anti-Jo1 el mejor conocido.

La amiloidosis es una enfermedad del

metabolismo de las proteínas que se ca-
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racteriza por el depósito extracelular de

un conjunto de proteínas fibrilares en

disposición beta plegada. Los tipos más

importantes son la amiloidosis primaria

o AL constituida fundamentalmente por

fragmentos de cadenas ligeras de inmu-

noglobulinas y la amiloidosis secundaria

o AA constituida por fibrillas de proteí-

na A1-3. La afectación renal es frecuen-

te en la amiloidosis secundaria, manifes-

tándose con una gran variedad de signos

y síntomas entre los que destacan protei-

nuria aislada, síndrome nefrótico, hiper-

tensión arterial, hipotensión arterial, in-

suficiencia renal, etc. La amiloidosis

secundaria a enfermedades reumáticas

crónicas se ha convertido en el tipo más

frecuente de amiloidosis secundaria.

Sólo se ha descrito en la bibliografía un

caso con SAS y amiloidosis secundaria

AA, pero este paciente presentaba un

linfoma3-5.

Caso clínico
Presentamos el caso de un paciente

hombre de 72 años diagnosticado por el

servicio de reumatología de SAS anti-

Jo1 positivo sin afectación miosítica

con deterioro de la función renal. Se

trataba de un paciente con antecedentes

personales de hipertensión arterial, neu-

ropatía intersticial, insuficiencia mitral

moderada e hipertrofia ventricular iz-

quierda con birrefringencia de septo. En

un ingreso previo en el servicio de car-

diología se realizó biopsia de grasa sub-

cutánea con la sospecha de amiloidosis,

que resultó negativa. En el ingreso ac-

tual ha sido derivado para el estudio de

insuficiencia renal con creatinina de 2,9

mg/dl, proteinuria de 1,25 mg/24 h, sin

otras alteraciones bioquímicas. En la

exploración física llamaban la atención

las telangiectasias en los párpados y las

lesiones cutáneas eritemato-violáceas

hiperqueratósicas (signo de Gottron)

sobre las articulaciones metacarpofa-

lángicas e interfalángicas («manos de

mecánico», figura 1). El resto de la ex-

ploración física fue normal. Se comple-

taron el estudio de autoinmunidad

(ANA; ANCA negativo; C3 y C4 nor-

males), inmunofijación en sangre y ori-

na y proteinograma, sin alteraciones

evidentes.
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Se realizó radiografía de tórax en la

que se evidenciaron cardiomegalia a

expensas de aurículas y engrosamien-

to cisural con pinzamiento costofré-

nico derecho. En la ecografía abdo-

minal visualizamos un riñón derecho

de 9,2 cm con cortical ecogénica y un

pequeño quiste simple de 1 cm en el

polo inferior. El riñón izquierdo era

de 9,3 cm, con características simila-

res. En el polo superior existía un

quiste simple de unos 3 cm, y en el

inferior otro de 1,6 cm, con una tabi-

cación calcificada en su interior. Se

decidió realización de biopsia renal

para filiar el diagnóstico, observán-

dose 9 glomérulos esclerosados. Se

detectaron, además, depósitos

amorfos en glomérulo, vaso e in-

tersticio, rojo Congo positivo y

amiloide AA (IHQ) + en distribu-

ción glomérulo-intersticial, nodular

y predominantemente perivascular.

El diagnóstico anatomopatológico

fue amiloidosis renal de tipo AA

con afectación glomerular, inters-

ticial y fundamentalmente vascu-

lar (figuras 2 a 5).

Discusión
Se trata de un SAS sin datos clínicos ni

analíticos de enfermedad muscular. Es

un SAS sin afectación miosítica al que

se asocia un deterioro de la función re-

nal. La amiloidosis secundaria a enfer-

medades reumáticas crónicas se ha con-

vertido en el tipo más frecuente de

amiloidosis secundaria por el depósito

de proteína betaamiloide, aunque sólo

existe un caso en asociación con el SAS

y además éste presentaba un linfoma.

En la bibliografía hemos encontrado

miopatías inflamatorias relacionadas

con la amiloidosis, como la amiloidosis

por cuerpos de inclusión, sin embargo,

en el caso del SAS, esta asociación no

está descrita.

El tratamiento de la amiloidosis renal

fue sintomático. El paciente ha sido se-

guido por el servicio de reumatología y

ha recibido tratamiento con metotrexa-

to, risedronato y suplementos con cal-

cio y vitamina D, con buena respuesta

y sin necesidad de tratamiento inmuno-

supresor5-7.

Al igual que se recomienda en otras en-

fermedades inflamatorias de larga evo-

lución, creemos necesario plantear la

realización de biopsia renal en pacien-

tes con síndrome antisintetasa anti-Jo1

positivo y deterioro inexplicado de la

función renal.

El paciente ha sido diagnosticado de

insuficiencia renal crónica por amiloi-

dosis secundaria AA con síndrome an-

tisintetasa anti-Jo1 positivo sin afecta-

ción miosítica.
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Figura 1. Manos de mecánico.

Características del síndrome antisintetasa.

Figura 2. Técnica de hematoxilina-eosina en la que se observan nódulos amorfos en

glomérulos y vasos.

Figura 4. Estudio de inmunohistoquímica

con depósitos de la proteína AA en vasos

y glomérulos.

Figura 3. Tricrómico de Masson en el que

se observa una intensa fibrosis.

Figura 5. Tinción de Rojo Congo en la

que se observan los habituales depósitos

de amiloide en glomérulos y vasos.
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coprocultivos, estudio de parásitos, de-

terminación de toxina para Clostridium

difficile y antigenemia para citomegalo-

virus (CMV) en dos ocasiones, que re-

sultaron negativas. Se realizó TC abdo-

minal (figura 1) en la que se observó

engrosamiento de la pared del colon

con oclusión de la luz desde el ciego

hasta la unión recto-sigmoidea compa-

tible con pancolitis difusa. Se solicitó

fibrocolonoscopia (figura 2) en la que

se objetivó una mucosa edematosa con

múltiples lesiones nodulares blandas

compatibles con neumatosis coli. En la

biopsia de colon se detectaron inclusiones

víricas que se confirmaron para CMV por

inmunohistoquímica (figura 3). La terce-

ra determinación de antigenemia para

CMV fue positiva y el diagnóstico de-

finitivo fue de colitis por CMV. Inicia-
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Nuestra paciente era una mujer bolivia-

na diagnosticada de lupus eritematoso

sistémico (LES) en el año 2003. En ju-

lio de 2008 desarrolló glomerulonefri-

tis lúpica tipo IV y se inició tratamien-

to con metilprednisolona i.v. seguida

de prednisona a dosis de 1 mg/kg/día y

micofenolato mofetilo (MMF) p.o. In-

gresó al mes por síntomas respiratorios.

En el cultivo de esputo se aisló Nocar-

dia spp., iniciándose tratamiento anti-

biótico y reduciendo la medicación in-

munosupresora.

Durante el ingreso, la paciente desarro-

lló fiebre, dolor abdominal, vómitos y

deposiciones diarreicas. Se realizaron

mos tratamiento con ganciclovir i.v. y

se retiró el tratamiento con MMF, con

mejoría clínica y negativización de la

antigenemia por CMV.

El LES es una enfermedad inflamatoria

crónica autoinmune de causa descono-

cida con una gran variedad de presenta-

ciones clínicas.

Se caracteriza por una alteración en el

sistema inmunológico que conlleva la

síntesis de autoanticuerpos y la forma-

ción de inmunocomplejos que, junto

con la acción de mediadores de la infla-

mación, provocan daño tisular.

La propia enfermedad lúpica y el uso de

agentes inmunosupresores aumenta el ries-

go de infecciones oportunistas causando

mayor morbimortalidad. Principalmente

los pacientes presentan infecciones bacte-

rianas; no obstante, existe un incremento

de infecciones virales, especialmente por

CMV, pero también por parvovirus huma-

no B
19
, virus del herpes simple, virus vari-

cela zóster y virus de la hepatitis A1.

Las infecciones virales pueden presen-

tarse con síntomas idénticos a los del

LES, como malestar general, fiebre, ar-

tralgias, exantema cutáneo, linfadeno-

patías y citopenia, por lo que puede

confundirse con un brote de LES2,3. Ello

puede llevarnos a incrementar el trata-

miento inmunosupresor, empeorando la

infección latente.

En nuestro caso, la paciente desarrolló

una enfermedad invasiva por CMV a

pesar de haber disminuido el tratamien-

to inmunosupresor. La persistencia de

la clínica abdominal sin encontrar una

causa infecciosa, el hallazgo de lesiones

inespecíficas en la colonoscopia y la

disminución de la inmunosupresión,

nos hicieron sospechar que se trataba de

un brote de LES con afectación abdo-

minal. Fue el estudio anatomopatológi-

co el que nos permitió llegar al diagnós-

tico de colitis por CMV y, asimismo,

administrar el tratamiento adecuado

evitando una mayor inmunosupresión.

Creemos muy importante mantener un

alto índice de sospecha de infecciones

Figura 1. TC abdominal.

Figura 2. Fibrocolonoscopia.

Figura 3. Biopsia de colon.


