CASOS CLINICOS
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Resumen.—Las «manos de mecanico» constituyen un signo
cutaneo caracteristico de miositis inflamatoria idiopatica. Se
describe el caso de un paciente varéon de 61 afios que fue
diagnosticado en el afio 1999 de polimiositis idiopatica y en-
fermedad pulmonar intersticial inespecifica y que 3 afios des-
pués desarrollé unas lesiones hiperqueratésicas, escamosas
y fisuradas en las caras laterales y caras palmares de los pri-
meros 3 dedos de ambas manos, escasamente prurigino-
sas. La presencia en el suero del paciente del anticuerpo an-
tisintetasa anti-Jo-1, el hallazgo de lesiones cutaneas de
«manos de mecanico» y el resto de manifestaciones clinicas
sistémicas del paciente permiten establecer el diagnostico de
«sindrome antisintetasan.

Palabras clave: «<manos de mecanico», anticuerpo anti-Jo-1,
sindrome antisintetasa.
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INTRODUCCION

Las miopatias inflamatorias idiopaticas constituyen
un grupo heterogéneo de procesos de etiologia des-
conocida y patogenia autoinmunitaria caracterizados
por la inflamacién no supurativa del musculo esquelé-
tico. El sindrome antisintetasa es un trastorno poco
frecuente incluido dentro del grupo de las miopatias
inflamatorias idiopdticas'?, que engloba un subgrupo
clinico homogéneo de pacientes que se caracterizan
por la presencia en el suero de anticuerpos antisinte-
tasa (ACAS), miositis, fibrosis pulmonar intersticial,
artritis o artralgias, fiebre, fen6meno de Raynaud y
de lesiones cutaneas caracteristicas en las manos, co-
nocidas como «manos de mecdnico». El anticuerpo
anti-Jo-1 es el ACAS mas frecuente y fue el primero
en describirse®.

Describimos un paciente con la manifestacion cu-
tanea de manos de mecanico; este signo cutaneo nos
llevé a establecer el diagnéstico de sindrome antisin-
tetasa.
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MECHANIC’'S HANDS: A CHARACTERISTIC
CUTANEOUS SIGN OF ANTISYNTHETASE
SYNDROME

Abstract.—«Mechanic’s hands» are a characteristic cuta-
neous sign of idiopathic inflammatory myositis. We describe
the case of a 61-year-old male patient who was diagnosed
with idiopathic polymyositis and non-specific interstitial lung
disease in 1999, and three years later developed scaly, fis-
sured hyperkeratotic lesions on the lateral and palmar sur-
faces of the first three fingers of both hands, with little pruri-
tus. The presence of the anti-Jo-1 antisynthetase antibody in
the patient’s serum, the finding of skin lesions characteristic
of «mechanic’s hands» and the patient’s other systemic clinical
manifestations made it possible to establish the diagnosis of
«antisynthetase syndrome.»

Key words: «mechanic’s hands», anti-Jo-1 antibody, antisyn-
thetase syndrome.
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DESCRIPCION DEL CASO

Un varén de 61 anos, sin alergias conocidas, solda-
dor de profesion en su vida laboral activa (jubilado
hace b anos, desde el ano 2000), tenia antecedentes
patolégicos de polimiositis primaria y enfermedad
pulmonar intersticial leve inespecifica diagnosticada
en septiembre del ano 1999. El paciente habia recibi-
do tratamiento con dosis iniciales elevadas, 60 mg/dia
de prednisona, hasta conseguir una dosis de manteni-
miento de 10 mg prednisona/dia, dosis que muy oca-
sionalmente tiene que aumentar cuando presenta
exacerbacion de la sintomatologia con brotes de
fiebre, artromialgias y aumento de las enzimas muscu-
lares. Tres anos después comenzaron a aparecer lesio-
nes cutdneas escasamente pruriginosas en los prime-
ros 3 dedos de ambas manos, motivo por el que fue
remitido a la consulta de dermatologia.

En la exploracion fisica se observaba de forma bila-
teral y simétrica en las caras laterales (de predominio
radial) y en la cara palmar de los primeros 3 dedos de
ambas manos y salpicando de forma aislada las palmas
de las manos, lesiones hiperqueratésicas, escamosas,
hiperpigmentadas, con alguna zona fisurada, que re-
cordaban callosidades (figs. 1y 2). La afectacion de la
mano derecha era mds intensa. El paciente no pre-
sentaba lesiones cutdneas en otras localizaciones. Las
pruebas epicutaneas resultaron positivas (++) para la
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Fig. 1.—Lesiones hiperqueratdsicas, descamativas y pigmentadas
en la cara radial del segundo dedo de ambas manos.

Fig. 2.—Detalle de las lesiones cutaneas que afectan a la cara palmar
y el pulpejo.

mezcla de mercaptos. Se prescribié un corticoide t6-
pico, se insisti6 en la utilizacion de cremas emolien-
tes y se le proporcioné una hoja informativa del alér-
geno positivo. En las revisiones posteriores a los 4 y
8 meses el paciente apenas presentaba mejoria a pesar
de haber seguido los consejos indicados. En ese mo-
mento no realizaba ningin trabajo manual, ni referia
tener contacto actual con el alérgeno positivo (mezcla
de mercaptos). Se realizé una biopsia de las lesiones
cutdneas, que mostré una epidermis con hiperquera-
tosis y acantosis irregular, con zonas de degeneracién
vacuolar, cuerpos coloides y focos de exocitosis linfo-
citaria. En toda la dermis superficial se observé un in-
filtrado inflamatorio linfocitario denso dispuesto de
forma paralela a la epidermis (fig. 3).

Con estos hallazgos clinicos y microscopicos se es-
tablecio6 el diagnoéstico de «manos de mecdnico». Con
posterioridad, el paciente desarrollé un fenémeno

Fig. 3.—Epidermis: con acantosis irregular y zonas de degeneracion

vacuolar, cuerpos coloides y exocitosis escasa de linfocitos. Dermis

con infiltrado denso linfocitario en la dermis superficial. (Hematoxi-
lina-eosina, x10.)

de Raynaud que unido al hallazgo en el suero del pa-
ciente del anticuerpo antisintetasa anti-Jo-1 y el resto
de manifestaciones clinicas sistémicas que presentaba
(miositis, fibrosis pulmonar intersticial, episodios de
fiebre y artromialgias en los brotes) permitieron esta-
blecer el diagnoéstico de sindrome antisintetasa.

COMENTARIOS

Se acepta universalmente la clasificacion de las mio-
sitis inflamatorias idiopdticas propuesta por Bohan y
Peter en 1975° a la que se ha sumado posteriormente
el concepto de dermatomiositis amiopatica®. Hoy en
dia, estas enfermedades se agrupan junto con las mio-
sitis por cuerpos de inclusién bajo el nombre de mio-
patias inflamatorias idiopaticas (tabla 1).

El mayor conocimiento de los autoantigenos que
tienen especial relevancia en la respuesta inmunitaria
de las miopatias inflamatorias idiopaticas ha favoreci-
do el avance en el diagnéstico inmunolégico de estas
entidades. Segun la experiencia de algunos autores™
la presencia de anticuerpos especificos de miositis en
el suero define subgrupos de pacientes mas homogé-
neos que los que describen la clasificacion tradicional
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de Bohan y Peter. Sin embargo, estos anticuerpos son
poco sensibles, ya que se detectan en menos del 40 %
de los pacientes con miositis, lo que limita la posible
utilidad de su deteccién para el diagnoéstico y la clasi-
ficacion en todos y cada uno de los casos. El grupo
de los anticuerpos especificos de miositis mejor co-
nocidos y mas estudiados son los ACAS!®. Son anti-
cuerpos tipo IgG dirigidos contra las enzimas amino-
acil-tARN sintetasa, que son enzimas citoplasmaticas
que catalizan la unién de los aminoacidos a su ARN
de transferencia, por lo que existe una enzima distin-
ta para cada aminoacido. En los estudios de inmu-
nofluorescencia para anticuerpos antinucleares se
presentan con un patron citoplasmatico. Hasta el mo-
mento los ACAS descritos en la bibliografia son seis
(tabla 2). El anticuerpo anti-Jo-1 es el ACAS mas fre-
cuente de todos ellos, y va dirigido contra la sintetasa
que media la unién entre el ARN y el aminoacido his-
tidina®.

Los pacientes con ACAS presentan un cuadro clini-
co bastante homogéneo que se ha denominado «sin-
drome antisintetasa» caracterizado por la combina-
cién completa o incompleta de los siguientes signos:
miositis, enfermedad pulmonar intersticial, artralgias
o artritis, fiebre, lesiones hiperqueratésicas en las ma-
nos («manos de mecanico») y fenémeno de Ray-
naud'?. Esta variabilidad en la presentacion clinica del
sindrome ya ha sido referida por distintos autores'!, y
es dificil que se observen todos los signos en un mis-
mo paciente. La afectacion cutdnea caracteristica de
este sindrome son las denominadas «manos de meca-
nico», que aparece en el 70 % de los casos!’ y que con-
siste en hiperqueratosis, hiperpigmentacién y fisura-
cion de la piel de las caras laterales, sobre todo la cara
radial y en la cara palmar de los dedos de ambas ma-
nos, afectando también a la palma. Las lesiones de
«manos de mecanico» fueron descritas por primera
vez por Stahl et al'> como lesiones cutdneas asociadas
a procesos de diferente indole que cursaban con mio-
sitis. Otros casos descritos con posterioridad confir-
maron esta idea'*!%. Recuerdan a una dermatitis irri-
tativa de las manos por una actividad laboral intensa.
Son lesiones apenas pruriginosas. Histologicamente
se caracterizan por una epidermis hiperqueratésica
con algun foco de paraqueratosis y acantosis irregu-
lar con zonas de degeneracion vacuolar, cuerpos co-
loides y focos de exocitosis de linfocitos hacia epider-
mis. En la dermis existe un infiltrado linfocitario
denso paralelo a la epidermis.

La ausencia de reconocimiento de este signo puede
dar lugar a establecer diagnésticos clinicos erréneos
como dermatitis cronica de manos, dermatitis irritati-
va friccional o lesiones psoriasiformes.

En la actualidad las denominadas «<manos de meca-
nico» se consideran un signo cutaneo infrecuente de
miositis en el contexto no s6lo de polimiositis-derma-
tomiositis idiopatica y del sindrome antisintetasa, sino
también de miositis que acompanan a otras enferme-

TABLA 1. CLASIFICACIQN DE LAS MIOSITIS
INFLAMATORIAS IDIOPATICAS

Dermatopolimiositis
Grupo 1. Polimiositis (PM)
Grupo 2. Dermatopolimiositis (DM)
Grupo 3. PM/DM asociada a cancer
Grupo 4. DM juvenil
Grupo 5. DM/PM asociada a otra enfermedad
inflamatoria de tejido conjuntivo
Grupo 6. DM amiopatica
Miositis de inclusion

TABLA 2. TIPOS DE ANTICUERPOS ANTISINTETASA
DESCRITOS

Nombre Aminodcido Frecuencia (%)
Anti-Jo-1 Histidina 25-30
Anti-PL-7 Treonina 2-5
Anti-PL-12 Alanina 2-5
Anti-EJ Glicina 1
Anti-OJ Isoleucina 1
Anti-KS Asparragina 1

De Imbert-Masseau et al?

dades del tejido conjuntivo en sindromes de solapa-
miento!®!®. La presencia de este signo cutaneo en el
contexto de una miositis, junto con el hallazgo en
el suero de el anticuerpo anti-Jo-1 debe hacer pensar
en la posibilidad de un sindrome antisintetasa y des-
cartar la afectaciéon pulmonar, lo cual permitiria asi
instaurar un tratamiento precoz, que aborte o retrase
la evolucion del proceso pulmonar hacia una fibrosis
pulmonar severa e irreversible. En nuestro paciente la
sintomatologia respiratoria era leve, s6lo minima dis-
nea con el esfuerzo moderado y la fibrosis pulmonar
habia mejorado de forma importante con el trata-
miento con corticoides orales como se ponia de mani-
fiesto en las pruebas de imagen que se le realizaron al
paciente de forma periodica.
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