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Desarrollo secuencial de enfermedad de Still
del adulto, polimiositis anti Jo-1 positivo,
y sindrome antifosfolipidico

José A. CadenalLuis Aurelio Diaz Caballefp José Fernando Camatgo
Juan-Manuel Anaya

Resumen ciation between these entities and their immunologi-

Una mujer de 40 afios consulté con un sindrome €& Profile.

de sobreposicién consistente en una enfermedad de Key words: antiphospholipid syndrome, adult
Still del adulto, seguida de una miositis con onset Still disease, Jo-1 positive myaositis, polymy-
anticuerpos anti Jo-1 y complicada finalmente por ositis, overlap syndrome.

un sindrome antifosfolipidico. Se descartaron una

artritis reumat0|d_e y un lupus eritematoso sistémico Introduccion
durante el seguimiento. Este es el primer caso re-
portado en la literatura de un sindrome de sobrepo- El sistema inmune normalmente no es activado por

sicion con las caracteristicas mencionadas. Selos antigenos propios y, en consecuencia, las respues-
discuten la posible asociacion entre estas enferme-tas autoinmunes “normales” aunque posibles, no des-
dades y su perfil inmunoldgico. encadenan manifestaciones clinicas patologicas. La
autoinmunidad es un fendémeno fisioldgico mientras que
la enfermedad autoinmune es un fenémeno patoldgico.
Esta teoria fue postulada hace mas de 50 afios pero aun
sigue causando controversia. La tolerancia inmune se
Summary desarrolla a dos niveles. El “nivel superior”, o la tole-
rancia central, se desarrolla en la etapa fetal de la vida,
y el “nivel inferior”, o la tolerancia periférica, se desa-
rrolla en el periodo postnatal como un sistema de re-
fuerzo. Una falla de la tolerancia central crea una
susceptibilidad al desarrollo de las enfermedades
autoinmunes y una tolerancia periférica defectuosa lle-
va a las manifestaciones clinicas de las mismas. Las
enfermedades autoinmunes pueden ser definidas como
sindromes clinicos causados por la pérdida de toleran-
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A 40 year old woman presented a rare overlap
syndrome of adult onset Still disease , followed by
anti- Jo-1 antibodies positive myositis and ultima-
tely, complicated by an antiphospholipid syndrome.
Systemic lupus erythematosus and rheumatoid ar-
thritis were ruled out. We discuss the possible asso-
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cia de una infeccion u otra causa discerhit®m em- niveles de ferritina (1.297 mg/ml) y pruebas de funcién
bargo, su etiologia exacta es aun desconocida y na&sal y hepatica dentro de limites normales. El factor
claro si las enfermedades autoinmunes reumatolégicaamatoide (FR), los anticuerpos anti-tiroglobulina, los
son entidades independientes unas de las otras o anticuerpos antimicrosomales y los anticuerpos
manifestaciones diferentes de un mismo desordantinucleares fueron negativos. Con base en estos da-
primario. tos, la paciente fue diagnosticada con una ESA y fue

La enfermedad de Still del adulto (ESA) es un deg]anejada secuencialmente con esteroides anti-

orden reumatolégico caracterizado por la triada de ﬁlém_flamatorlos no esteroideos (AINES), metotrexate,

bre elevada, brote cutaneo, color salmén evanescen 3 ;:gar:neiye??rlsjsiggrgzsjgru?; ;nsegglga;':glodg 3&?6“
artritis o artralgias. Se asocia ademas a niveles séri ’ 9

elevados de ferritina y a una leucocitosis neutroi!ilica(‘l_e dolor y la evaluacion del paciente y del medico).

La polimiositis es una enfermedad inflamatoria cara ambien padecia de hipotiroidisma, que fue manejado

terizada por la presencia de debilidad muscul§P" levotiroxina en dosis variables. La paciente no te-

proximal, elevacion de la creatina fosfoquinasa (CPK?’la historia familiar de enfermedades autoinmunes.

y cambios electromiogréaficos y patolégicos compati- En febrero del 2001, la paciente se presentd con un
bles con una miopatia inflamatdri&e asocia con la cuadro de debilidad muscular proximal, en la cintura
presencia de multiples autoanticuerpos, principalmeescapular y pélvica, con un examen neurolégico nor-
te dirigidos contra las aminoacil-tRNA sintetasas, siendoal. Se sospechd la presencia de miositis y después de
los anticuerpos anti Jo-1 los mas especfificos un estudio completo se confirmé el diagndstico. Se le

El sindrome antifosfolipidico (SAF) es una enfer€2liz0 una biopsia muscular del brazo derecho en la
medad que se caracteriza por la aparicién espontafidd! € observo un infiltrado linfo-plasmocitico
de fenémenos trombdéticos, pérdidas fetales recurrdigrivascular y en el perimicio, atrofia perifascicular con
tes y la presencia de anticuerpos antifosfolipidic&é‘mbios fibréticos e infiltrados de las mismas caracte-
(anticoagulante 1Gpico o anticardiolipifid) El SAF risticas. Los niveles séricos de CPK (Dry C_hemistry,
puede asociarse a otras enfermedades autoinmuf@@nson & Jhonson, USA) estaban por encima de los

(SAF secundario) o aparecer como una patologia aisy@lores normales (4.142 u/mi), 1a tasa de sedimenta-
da (SAF primarid) . cion globular estaba elevada (107 mm/h) y la electro-

miografia mostraba inestabilidad de membranas

musculares, potenciales de membrana polifasicos y de
corta duracion con un patron de reclutamiento tempra-

PSS Ademas, se encontraron altos niveles de anticuerpos
(%lsti Jo-1 (INOVA Diagnostics, Inc, San Diego, CA)

en los pacientes con ESA aunq_ue_fjan sido reF)Ortaaunque los ANA seguian siendo negativos. Se le inicio
algunos casos aisladds La asociacion entre la ESA, . . )
etilprednisolona 16 mg bid VO y pulsos mensuales

SAF y la polimiositis es extremadamente rara. En e%ne : .

. . e ciclofosfamida venosos a 0.7 g/m2.

articulo reportamos una paciente con estas caracteristi-

cas y discutimos las relaciones entre estas enfermedaDurante una consulta posterior de control se obser-

La asociacion entre el SAF y la miositis ha sido de
crita aunque es poco confuil SAF puede asociarse
con multiples enfermedades autoinmunes haciendo
te de sindromes de sobreposiéidra miositis es rara

des autoinmunes. vé un marcado livedo reticularidg nov) en sus brazos
y piernas. Se le ordenaron anticuerpos antifosfolipidicos
Presentacion del caso y se encontrd un nivel de anticuerpos anti-cardiolipina

tipo Ig G de 62 GPL (valor normal: 0- 12 GPL, INOVA
Una mujer de 40 afios consulté a la Unidad deiagnostics, Inc, San Diego, CA). El anticoagulante
Reumatologia al inicio del afio 1997, por una poliartritigipico fue negativo. La paciente no tenia historia de
simétrica no erosiva que se acomparaba de fiebre yalortos ni de fenomenos tromboticos por lo cual se le
brote cutaneo color salmén evanescente que comppeescribio aspirina 100 mg diarios, con caracter profi-
metia tronco, abdomen y regiones proximales de IBtico. La paciente siguio siendo evaluada regularmen-
brazos. Se realizaron estudios de laboratorio comple; durante los meses siguientes. En abril del 2001
tos y se encontr6 una leucocitosis neutrofilica con altdesarrollé una trombosis de la vena poplitea confirma-
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da por eco Duplex por lo cual se le inicié6 warfarinaniositis con presencia de anticuerpos anti Jo-1 ha sido
elevando el INR a 3 veces el control. La evaluacion pasociada con la presencia de poliartritis pero usualmente
medio del laboratorio fue guiada por la evolucion clinésta es autolimitada y desaparece en seMakasel

ca de la paciente. Su evolucién clinica fue térpida. Fmesente caso, la artritis no se asocié con la actividad
los meses siguientes desarrolld6 una osteopoross la polimiositis ni sus recaidas y estuvo presente por
fracturaria y su estado de salud y calidad de vida emas de 5 afios.

peoraron significativamente. La paciente fallecié por
tromboembolismo masivo luego de un procedimien
de vertebroplastia.

El SAF, en este caso, pudo haber sido secundario la
EJoIimiositis, ya que la ESA no suele asociarse con el
desarrollo de autoanticuerpgo$or otro lado, en la
polimiositis los anticuerpos anti Jo-1 han sido
Discusioén correlacionados con el compromiso articular y

R ind q b L pulmonat®. Es posible que, de acuerdo con lo anterior,
eportamos un sindrome de sobreposicion raro g&, visramos frente a un SAF que se originé como com-

una ESA, miositis con anticuerpos anti Jo-1, complic3ji.acign de la polimiositis. No obstante, la asociacion
da con un SAF en una mujer de edad media. En eSlfre ambas entidades es rara

caso, la paciente presenté multiples enfermedades

reumatoldgicas que aparecieron secuencialmente desla relacion entre la polimiositis y las clasicas
de que se realizé el primer diagnéstico. Fue estudiad@niglgias y miositis producidas por la ESA es también
se le descarté la presencia de lupus eritemato§eprecisa. Estos desordenes tienen unas caracteristi-
sistémico (LES). Su ESA tuvo una presentacion clagias patolégicas similares, pero el desarrollo de
ca y no se asocio con la presencia de ANA ni de FRpolimiositis en pacientes con la ESA es excepcfonal
idemioloaia d i ¢ dad °. Las mialgias son comunes en el cuadro clinico de la
La epidemiologia de estas enfermedades es §A, llegando a presentarse hasta en el 65% de los

similar. La ESA se presenta usualmente en mujer Scientes en algunas sefieBs posible que esta aso-

menor i I limiositi ma manen .. ; ,
Iaecuoaretz ((jjeé(?:di SZ {a?’%% EIOS,Z\IS: E:ass uﬁz Ceonfeur &8cion sea producto del azar debido al escaso nume-
ro de reportes similares.

medad que produce el primer evento trombdético en la

cuarta década de la vida. Es importante subrayar laLas enfermedades autoinmunes pueden tener pre-
edad y el sexo de la paciente debido a la relacion erggstaciones leves, subclinicas o severas. Diferentes per-
las enfermedades autoinmunes y las mujeres en edatas pueden presentar sintomas y fenomenos
reproductiva. inmunolégicos parecidos a pesar de no padecer de la
. ] T misma enfermedad, sugiriendo que las enfermedades
La paciente padecia de hipotiroidismo pero su etiQ-

. . e Putoinmunes pueden representar una expresion diferente
logia no era clara. A pesar de la presencia de multlp(?s

- . € procesos patolégicos similares, lo cual despierta in-
enfermedades reumatologicas, nuestra paciente no

3 . ) ", , uletudes taxondmicas. Como la causa Ultima de estas
presento bocio y los anticuerpos antitiroglobulina nfermedades permanece oscura, la coexistencia de las
antimicrosomales fueron negativos, por lo cual no e P ’

contramos evidencia clara del origen autoinmune de

%ﬁracterl’sticas sobrepuestas es, aun hoy, motivo de
hipotiroidismo. €

ucubraciones inexactas.

La polimiositis se asocia con la presencia de multi-
ples autoanticuerpos como los ANA, anticuerpos
anticitoplasmaéticos y antitransferasa. Con excepcion del Davidson A, Diamond B. Autoimmune diseases. N Eng J
desorden inducido por drogas, su etiologia es casi siem- '\F/Jed iooy 3};45h¢ 3&0';3?/9- b Maladie de Still d

. . . H ‘2. ouche J, Kann , vinceneux F. aladle ade | e
pre erFermmada. Esto puede gxpllcar su asociacitn I'adulte. En: Kahan MF, Peltier AP, Meyer O, Piette JC.
con multiples enfermedades autoinmunes como el LES, editores. Maladies et syndromes systémiques, Paris
la artritis reumatoide y la escleroderffi€En el caso (France): Flammarion Médecine-Sciences; 2000. pp. 449-

: : Iy o 468.
descmo_ en e_s_te informe, la presgntacm_n fue tlpl(,:a g.e Targoff IN, Miller FW, Medsger TA Jr, et al. Classification
una polimiositis aunque las manifestaciones cutaneas criteria for the idiopathic inflammatory myopathies. Curr

asociadas a este desorden estuvieron ausentes. LaOpin Rheumatol 1997; 9: 527-535.
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