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El sindrome antisintetasa (SAS) es una
enfermedad poco frecuente englobada
en las miopatias inflamatorias idiopati-
cas y que se caracteriza por la presencia
de anticuerpos antisintetasa. La forma de
presentacion clinica del sindrome anti-
sintetasa es variada y abarca polimiosi-
tis o dermatomiositis, poliartritis, enfer-
medad intersticial difusa pulmonar,
fenémeno de Raynaud y lesiones cuta-
neas eritemato-violdceas hiperqueratdsi-
cas sobre zonas de articulacion metacarpo-
faldngicas e interfaldngicas'?. El SAS se
debe a anticuerpos IgG dirigidos contra la
enzima sintetasa. Se han identificado sie-
te autoanticuerpos: anti-Jol, 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 proteinas que se ca-
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racteriza por el depdsito extracelular de
un conjunto de proteinas fibrilares en
disposicion beta plegada. Los tipos mds
importantes son la amiloidosis primaria
o AL constituida fundamentalmente por
fragmentos de cadenas ligeras de inmu-
noglobulinas y la amiloidosis secundaria
0 AA constituida por fibrillas de protei-
na A1-3. La afectacién renal es frecuen-
te en la amiloidosis secundaria, manifes-
tdndose con una gran variedad de signos
y sintomas entre los que destacan protei-
nuria aislada, sindrome nefrético, hiper-
tensidn arterial, hipotensién arterial, in-
suficiencia renal, etc. La amiloidosis
secundaria a enfermedades reumadticas
crénicas se ha convertido en el tipo mds
frecuente de amiloidosis secundaria.

Sélo se ha descrito en la bibliografia un
caso con SAS y amiloidosis secundaria
AA, pero este paciente presentaba un
linfoma®*.

Caso clinico

Presentamos el caso de un paciente
hombre de 72 afios diagnosticado por el
servicio de reumatologia de SAS anti-
Jol positivo sin afectacién miositica
con deterioro de la funcién renal. Se
trataba de un paciente con antecedentes
personales de hipertension arterial, neu-
ropatia intersticial, insuficiencia mitral
moderada e hipertrofia ventricular iz-
quierda con birrefringencia de septo. En
un ingreso previo en el servicio de car-
diologia se realiz6 biopsia de grasa sub-
cutdnea con la sospecha de amiloidosis,
que result6 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 bioquimicas. En la
exploracion fisica llamaban la atencién
las telangiectasias en los parpados y las
lesiones cutdneas eritemato-violdceas
hiperqueratésicas (signo de Gottron)
sobre las articulaciones metacarpofa-
langicas e interfaldngicas («manos de
mecdnico», figura 1). El resto de la ex-
ploracién fisica fue normal. Se comple-
taron el estudio de autoinmunidad
(ANA; ANCA negativo; C3 y C4 nor-
males), inmunofijacién en sangre y ori-
na y proteinograma, sin alteraciones
evidentes.
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Manos de mecanico.

Figura 1.
Caracteristicas del sindrome antisintetasa.

Se realizé radiografia de térax en la
que se evidenciaron cardiomegalia a
expensas de auriculas y engrosamien-
to cisural con pinzamiento costofré-
nico derecho. En la ecografia abdo-
minal visualizamos un rifién derecho
de 9,2 cm con cortical ecogénica y un
pequeilo quiste simple de 1 cm en el
polo inferior. El rifién izquierdo era
de 9,3 cm, con caracteristicas simila-
res. En el polo superior existia un
quiste simple de unos 3 cm, y en el
inferior otro de 1,6 cm, con una tabi-
cacion calcificada en su interior. Se
decidié realizacién de biopsia renal
para filiar el diagnéstico, observan-
dose 9 glomérulos esclerosados. Se
detectaron, ademds, depdsitos
amorfos en glomérulo, vaso e in-
tersticio, rojo Congo positivo y
amiloide AA (IHQ) + en distribu-
cion glomérulo-intersticial, nodular
y predominantemente perivascular.
El diagnéstico anatomopatolégico
fue amiloidosis renal de tipo AA
con afectacién glomerular, inters-
ticial y fundamentalmente vascu-
lar (figuras 2 a 5).

Figura 3. Tricromico de Masson en el que
se observa una intensa fibrosis.

Figura 4. Estudio de inmunohistoquimica
con depdsitos de la proteina AA en vasos
y glomérulos.

Figura 5. Tincién de Rojo Congo en la
gue se observan los habituales depdsitos
de amiloide en glomérulos y vasos.

Figura 2. Técnica de hematoxilina-eosina en la que se observan nédulos amorfos en
glomérulos y vasos.
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Discusion

Se trata de un SAS sin datos clinicos ni
analiticos de enfermedad muscular. Es
un SAS sin afectaciéon miositica al que
se asocia un deterioro de la funcion re-
nal. La amiloidosis secundaria a enfer-
medades reumadticas crénicas se ha con-
vertido en el tipo mds frecuente de
amiloidosis secundaria por el depésito
de proteina betaamiloide, aunque sélo
existe un caso en asociacion con el SAS
y ademads éste presentaba un linfoma.

En la bibliografia hemos encontrado
miopatfas inflamatorias relacionadas
con la amiloidosis, como la amiloidosis
por cuerpos de inclusién, sin embargo,
en el caso del SAS, esta asociacion no
estd descrita.

El tratamiento de la amiloidosis renal
fue sintomatico. El paciente ha sido se-
guido por el servicio de reumatologia 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-
supresor’’.

Al igual que se recomienda en otras en-
fermedades inflamatorias de larga evo-
lucién, creemos necesario plantear la
realizacién de biopsia renal en pacien-
tes con sindrome antisintetasa anti-Jo1
positivo y deterioro inexplicado de la
funcién renal.

El paciente ha sido diagnosticado de
insuficiencia renal crénica por amiloi-
dosis secundaria AA con sindrome an-
tisintetasa anti-Jol1 positivo sin afecta-
cién miositica.

1. Clinical manifestacions and diagnosis of
adult dermatomyositis and polymyositis of
adult dermatomyositis. Uptodate 2008.

2. Marafas A, Lépez-Gallardo Y, Garcia A,
Miguélez M, Abella ML, Bethencourt M.
Sindrome antisintetasa sin afectacion
miositica: a propésito de un caso. An Med
Intern 2005;4:182-4.

3. Mozaffar T, Pestronk A. Myopathy with
anti-Jo-1  antibodies:  pathology in
perimysium and neighbouring muscle
fibres. J Neurol Neurosurg Psychiatr
2000;68:472-8.

Nefrologia 2011;31(1):107-27



4. Yazici Y, Kagen LJ. Clinical presentation of
the idiopathic inflammatory myopathies.
Rheum Dis Clin North Am 2002;28:823-
32.

5. Tournadre A, Amarger S, Pascal J, D'Incan
M, Ristori J, Soubrier M. Polymyositis and
pemphigus vulgaris in a patient: Successful
treatment with rituximab. Joint Bone Spine
2008;75:728-9.

6. Edwards JC, Szczepanski L, Szechinski J, et
al. Efficacy of B-cell- targeted theraphy
with therapy with rituximab in patients with
rheumatoid arthritis. N Engl J Med
2004,350:2572-81.

7. Wedling D. Biologics in the treatment of
primary inflammatory myositis. Joint Bone
Spine 2007;74:316-8.

K. Toledo', M.J. Pérez', M. Espinosa’,

R. Ortega?, P. Aljama’

' Servicio de Nefrologia.

Hospital Reina Sofia. Cérdoba.

2 Servicio de Anatomia Patoldgica.

Hospital Reina Sofia. Cérdoba.
Correspondencia: Katia Toledo Perdomo
Servicio de Nefrologfa.

Hospital Reina Sofia. Cérdoba.
aveqtal@hotmail.com

Colitis por
citomegalovirus
Nefrologia 2011;31(1):119-20
doi:10.3265/Nefrologia.pre2010.0ct. 10678

Sr. Director:

Nuestra paciente era una mujer bolivia-
na diagnosticada de lupus eritematoso
sistémico (LES) en el afio 2003. En ju-
lio de 2008 desarrollé glomerulonefri-
tis ldpica tipo IV y se inici6 tratamien-
to con metilprednisolona i.v. seguida
de prednisona a dosis de 1 mg/kg/dia y
micofenolato mofetilo (MMF) p.o. In-
greso al mes por sintomas respiratorios.
En el cultivo de esputo se aislé Nocar-
dia spp., inicidndose tratamiento anti-
bidtico y reduciendo la medicacién in-
munosupresora.

Durante el ingreso, la paciente desarro-
116 fiebre, dolor abdominal, vémitos y
deposiciones diarreicas. Se realizaron
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coprocultivos, estudio de pardsitos, de-
terminacion de toxina para Clostridium
difficile y antigenemia para citomegalo-
virus (CMV) en dos ocasiones, que re-
sultaron negativas. Se realizé TC abdo-
minal (figura 1) en la que se observd
engrosamiento de la pared del colon
con oclusion de la luz desde el ciego
hasta la unién recto-sigmoidea compa-
tible con pancolitis difusa. Se solicité
fibrocolonoscopia (figura 2) en la que
se objetivd una mucosa edematosa con
miultiples lesiones nodulares blandas
compatibles con neumatosis coli. En la
biopsia de colon se detectaron inclusiones
viricas que se confirmaron para CMV por
inmunohistoquimica (figura 3). La terce-
ra determinacién de antigenemia para
CMV fue positiva y el diagnéstico de-
finitivo fue de colitis por CMV. Inicia-

Figura 3. Biopsia de colon.

cartas al director

mos tratamiento con ganciclovir i.v. y
se retird el tratamiento con MMF, con
mejoria clinica y negativizacién de la
antigenemia por CMV.

El LES es una enfermedad inflamatoria
crénica autoinmune de causa descono-
cida con una gran variedad de presenta-
ciones clinicas.

Se caracteriza por una alteracién en el
sistema inmunolégico que conlleva la
sintesis de autoanticuerpos y la forma-
cién de inmunocomplejos que, junto
con la accién de mediadores de la infla-
macion, provocan dafio tisular.

La propia enfermedad liipica 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
CMYV, pero también por parvovirus huma-
no B, virus del herpes simple, virus vari-
cela zéster y virus de la hepatitis A'.

Las infecciones virales pueden presen-
tarse con sintomas idénticos a los del
LES, como malestar general, fiebre, ar-
tralgias, exantema cutdneo, linfadeno-
patias y citopenia, por lo que puede
confundirse con un brote de LES*®. Ello
puede llevarnos a incrementar el trata-
miento inmunosupresor, empeorando la
infeccién latente.

En nuestro caso, la paciente desarrollé
una enfermedad invasiva por CMV a
pesar de haber disminuido el tratamien-
to inmunosupresor. La persistencia de
la clinica abdominal sin encontrar una
causa infecciosa, el hallazgo de lesiones
inespecificas en la colonoscopia y la
disminucién de la inmunosupresion,
nos hicieron sospechar que se trataba de
un brote de LES con afectacién abdo-
minal. Fue el estudio anatomopatoldgi-
co el que nos permitio llegar al diagnds-
tico de colitis por CMV y, asimismo,
administrar el tratamiento adecuado
evitando una mayor inmunosupresion.

Creemos muy importante mantener un
alto indice de sospecha de infecciones
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