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Síndrome antisintetasa
CONCEPTO
MMII anticuerpos asociados a miositis (MAA): PM-Scl, Ku, RNP

anticuerpos específicos de miositis (MSA): SRP, Mi-2, p-155/140
- anticuerpos antisintetasa

Anticuerpo: 
Descritos 1980 suero de John P (PM + EPI) – Anti-Jo-1
Reaccionaba contra la enzima 

aminoacil tRNA sintetasa

Antígeno: familia de enzimas CITOPLASMÁTICAS: 
aminoacil tRNA sintetasas
Catalizan la unión del RNA de transferencia 

a su aminoácido correspondiente para la síntesis 
de proteínas, mediante acetilación.

Molecular biology: Sticky end in proteina synthesis
Hervé Roy and Michael Ibba. Nature 443, 41-42
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Jo-1 anti-histidil tRNA sintetasa 1980 M Nishikai. Arthritis Rheum 1980(8):881-888

PL-7 anti-treonill tRNA sintetasa 1984 MB Mathews. J Exp Med 1984(160):420-434

PL-12 anti-alanil tRNA sintetasa 1986 CC Bunn. J Exp Med 1986(163):1281-1291

EJ anti-glicil tRNA sintetasa 1990 IN Targoff. J Immunol 1990(144):1737-1743

OJ anti-isoleucil tRNA sintetasa 1990 IN Targoff. J Immunol 1990(144):1737-1743

KS anti-asparaginil tRNA sintetasa 1999 M Hirakata. J Immunol 1999(162):2315-2320

YRS anti-tirosil tRNA sintetasa 2005 L Hashis. Arthritis Rheum 2005(52):S312 abs

Zo anti-fenilalanil tRNA sintetasa 2007 Z Betteridge. Rheumatol 2007(46):1005-1008

- Anticuerpos antisintetasa:
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Sindrome ASA (Marguerie, 1990):
conjunto de síntomas asociado a la presencia de Ac.
Miositis, EPID, artritis, fiebre, fenómeno Raynaud, manos mecánico

Frecuencia:

MMII: incidencia 8-9 nuevos casos/millón habit/año España
Ac AST en MMII 21-23%

Jo-1: 85% 
PL-7 y PL-12  10-15%
Resto: EJ, OJ, KS, YRS, Zo: < 5%

¿Frecuencia sesgada?

85%

10%
5%

Jo-1
PL-7 y PL-12
Resto Ac
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CLÍNICA

Variable según Ac

Fiebre  35-85% Manos mec  16-37%F. Raynaud  30-65%

Artritis  50-94%
Miositis  50-90% EPID  70-100%   
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Anticuerpos
antisintetasa

Número pacientes EPID (%) Debilidad (%)    Bibliografía

Anti-Jo-1 27
15
37

70
96
70

100
NA
67

Váncsa et al (2009) 
Mileti et al (2009) 
Dugar et al (2009)

Anti -PL-12 9
31
17

88
90
100

66
52
41

Targoff et al (1990) 
Kalluri et al (2009) 
Hervier et al (2010) 

Anti -PL-7 7
6
4

100
100
50

86
67
75

Sato et al (2005) 
Yamasaki et al (2006)
Dugar et al (2009) 

Anti- EJ 5 100 100 Targoff et al (1992) 

Anti -OJ 7 100 57 Sato et al (2007) 

Anti -KS 8 88 25 Hirakata et al (2007) 

Anti -YRS 1 NA NA Hashish et al (2009) 

Anti-Zo 1 100 100 Betteridge et al (2007) 

- A. Labirua, IE Lundberg. Interstitial lung disease and idiopathic inflammatory myopathies: 
progress and pitfalls. Curr Op Rheum 2010; DOI: 10.1097/BOR.0b013e32833f1970.
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Etiopatogenia

-Inicio de la reacción inmune en el pulmón, 
tras contacto con antígeno externo (virus, 
humo tabaco, exposición laboral)

-Propagación secundaria al músculo y otros 
órganos

-Sintetasa susceptible de proteolisis en 
epitelio alveolar
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- Haplotipo HLA–DRB1*03 se asocia a MMII con Ac Jo-1

- ROL del anticuerpo:

• Etiopatogenia



Síndrome antisintetasa
Diagnóstico
- Sospecha clínica

Todas las miositis
Cuadro clínico compatible
EPID idiopática ¿en todas?

¿en todas?
¿sólo si algún otro síntoma?
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Detección del Ac
Myositis Profile Euroline (line blot test kit)

Jo-1, PL-7, PL-12, Mi-2, Ku, Ro-52
Inmunoprecipitación

- Confirmación
- Resto de antisintetasas. Nuevos anticuerpos.

La negatividad de los Ac Antinucleares (ANA)  NO excluye el 
diagnóstico
(antígeno citoplasmático?)
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HISTORIA CLÍNICA, EVOLUCIÓN Y PRONÓSTICO

- Problemas: series cortas, estudios clínicos retrospectivos, variabilidad tratamientos

- Factores pronósticos:
1. Miopatía
2. Inmunosupresión
3.   Enfermedad pulmonar intersticial difusa

- Tipos
- BONO, NINE, 
- NIU, DAD
- Aguda (raro), crónica

- Asociación Anti-Jo-1 + Anti-Ro/SSA asocia EPID más severa
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Despistaje EPID en paciente con Ac antisintetasa:
Rx tórax
Pruebas de funcionalidad respiratoria (+ PIM y PEM)
TC tóracico de alta resolución
Broncoscopia-biopsia: sólo si duda diagnóstica (infección)

Seguimiento:
Si no EPID:

Control clínica, PFR
Si EPID:

PFR cada 6 meses
TC según clínica
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TRATAMIENTO:
Miopatía, artritis
EPID:

Ciclofosfamida
Corticosteroides
Ciclosporina
Tacrólimus
Biológicos: Rituximab
Trasplante pulmonar



REGAS 
REGISTRO DE PACIENTES CON SÍNDROME POR

ANTICUERPOS ANTISINTETASA

¿Cuál es la miopatía más frecuente en el SAS? (Dermatomiositis vs polimiositis)

Relación temporal entre neumopatía intersticial y miopatía

Evolución de la función respiratoria en función del tiempo (Jo1-Ro52)

Cuantos de estos pacientes se comportan como paraneoplásicos

Identificar, otras manifestaciones quizás no conocidas hasta ahora (pericarditis-PL7)

Establecer unos criterios diagnósticos fiables

¿Como responden al tratamiento (tacrolimus)?

Supervivencia y mortalidad (Jo1-Ro52)

¿Es el síndrome antisintetasa una enfermedad laboral?

Existen nuevos anticuerpos antisintetasa aún no identificados


