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Resumen

Introduccién: El presente estudio Descriptivo Observacional se realiz6 en Pacientes con
diagnostico de Lupus Eritematoso Sistémico para determinar la funcién pulmonar vy la relacién
de presentar manifestaciones pulmonares mediante radiografias y espirometria. Método:
Durante el estudio se incluyeron a una muestra de 50 pacientes en donde 14 pacientes se
excluyeron, se tomaron 36 pacientes para el estudio. A todos se realiza entrevista cara a cara,
Radiografia de térax Postero/Anterior, Espirometria que se discute conjuntamente con el
neumologo e interpretan los hallazgos radiolégicos y espirométricos. Resultados: La funcion
pulmonar evaluada con Espirometria obtuvo un 81% (n=29) con patrén normal, el restante
19% (n=7) evidencio un patrén anormal, distribuidos asi 11% (n=4) con patrdn restrictivo, 5%
(n=2) con patrén obstructivo y un 3% (n=1) con patrén mixto. Los hallazgos radioldgicos fueron
un 69% (n=25) con patrén normal, con una distribucién de patrones entre alveolar e intersticial
pero sin predominar ninguno entre ellos, distribuidos con patrén nodular 6% (n=2),
micronodular con 8% (n=3), reticulonodular con 11% (n=11%), engrosamiento pleural y
derrame pleural con 3% (n=1) respectivamente. Conclusiones: No se determiné que la
funcion pulmonar estuviera comprometida de manera significativa, ademas no existe la
relacion de los hallazgos radiolégicos; que evidenciaron una radiografia normal en el 69% de
los pacientes con el hallazgo mas significativo Espirométrico; el patron restrictivo en un 11%
de los pacientes, lo que no determina la asociaciéon de la disminucién de la funcion pulmonar
entre estas 2 variables, pero deja un punto a determinar si la actividad de la enfermedad es la
responsable de estos hallazgos, ademas deja puntos débiles al no relacionar tratamiento y

compromiso pulmonar en fases tardia.



I. Introduccion
Las manifestaciones pulmonares en el Lupus Eritematoso Sistémico (LES) son muy variadas,
incluyen pleuritis con o sin derrame, neumonitis lupica, hemorragia pulmonar, fibrosis
intersticial difusa, anormalidades en las pruebas de funcién pulmonar, hipertensiéon pulmonar,
alteraciones del diafragma y obstruccién de las vias respiratorias. Desde 1904 hay estudios
que reportan la frecuencia de la neumonia en pacientes l(picos.! En 1934, Tremaine report6 2
casos de poliserositis y de consolidacion del parénquima pulmonar, un caso de neumonitis

atelectasica fue descrito entre 1942 y 1946.2

Los primero informes describen una "neumonia creciente, menguante y migratoria” difusa, no
infecciosa, la enfermedad inflamatoria pulmonar llamada neumonitis atelectizada primaria.®
En 1942 Rakov y Taylor describen lesiones pulmonares en una mujer joven con LES, que en
la autopsia tenia lesiones intersticiales no especifica lesiones.® Reportes como los realizados
por Sante y Wyatt en los afios 50 establecieron avances significativos para la comprensién de
la participacién pulmonar en LES cémo fue la descripcion de la falta de participacion pulmonar

hasta en las fases terminales de la enfermedad.®

Otro estudio se evaluaron 54 casos con LES que ingresaron a la Clinica Mayo desde los afios
1925 a 1952 con material pulmonar disponible para el estudio y se realizé radiografia de térax
en algin momento de la evolucién de la enfermedad, se evaluaron 52 radiografias del térax,
Treinta de los 52 pacientes mostraron evidencia radiografica de anormalidades
cardiorrespiratorias. La neumonia fue el hallazgo mas frecuente y evidente en 12 casos. El
proceso neumaonico no presentd ningun patron particular significativo. Se tendia a cambiar
rapidamente en su apariencia. Se observo derrame pleural 10 veces y variado
considerablemente en cantidad. Asimismo tenia una tendencia a aparecer y desaparecer
rapidamente y a pasar de un lado a otro. En un caso con derrame pleural habia evidencia de
neumonia, asi como de agrandamiento cardiaco. Edema pulmonar se observé en tres casos
y, como regla se produjo las etapas terminales de la enfermedad asi como areas inespecificas

de la fibrosis pulmonar.’

En otro estudio donde se realizaron 18 autopsias de pulmén lipico, en donde todos los
pacientes recibieron corticosteroides. Al examen Macroscopicamente observaron adherencias
fibrosas pleurales presentes en 11 casos (61%) y tromboembolia en 4 (22%). Efusion pleural

estaba presente en 10 casos (56%) y fue bilateral en 8. En 6 afios, la efusion pleural fue <500



ml, y en una sola fue> 1000 ml. Tromboembolia se observé en 4 casos (2%), y un paciente
hubo infarto pulmonar asociado. Adherencias pleurales se describieron en 11 casos (61%);
Sin embargo, la variabilidad en las descripciones precisas impidié definir la gravedad.®

La mayoria de las manifestaciones pulmonares secundarias a LES forman parte importante
de la evaluacion inicial de estos pacientes. Una evaluacion en 456 pacientes realizada por
Cadena y colaboradores en 1996 reportd derrame pleural en 37% de los pacientes con LES,
de los cuales 22% presentaron neumonia, 4 % cardiomegalia, 4 % edema cardiogénico y 3%

hipertension pulmonar.®

Para estudiar esta situacion en un estudio, se evalud la funcién pulmonar de un grupo de 25
pacientes con LES de 2 a 7 afios después de una serie de pruebas de funcién pulmonar que se
habia realizado como parte de su evaluacion inicial general. Las reducciones en la capacidad
de difusion, FVC vy la capacidad pulmonar total no cambiaron significativamente para el grupo,
durante el periodo del estudio. La media del FEF 25-75%, que era baja y la relacion FEV1/FVC
es decir que inicialmente era normal, ha disminuido significativamente. Las anomalias
observadas en el funcionamiento de las vias no estaban relacionadas con los antecedentes
de tabaquismo. Otros aspectos de la actividad del lupus, segun lo medido por los niveles
de creatinina sérica y la actividad clinica, no parecen estar relacionados con la progresion de

la enfermedad pulmonar.®

Debido la pobre correlacion de los hallazgos patoldgicos con los clinicos en la series revisadas,
y la falta de literatura o revisiones con poblaciones grandes que tengan peso estadistico en el
medio, existe la necesidad poder comparar los hallazgos radiol6gicos con la funcién pulmonar
en nuestra poblacion, debido a la gran variabilidad e inexactitud para poder establecer la
severidad de la enfermedad con estos hallazgos, lo que realza la verdadera importancia en
evaluar la funcién pulmonar de los pacientes con LES, para poder realizar un diagnéstico
oportuno en el deterioro de la funcién pulmonar en la evaluacién de los pacientes que asisten

a la consulta externa de Reumatologia del Hospital General San Juan de Dios.



Il. Antecedentes

Lupus Eritematoso Sistémico (LES) es un trastorno multisistémico del tejido conjuntivo
crénico, recidivante, inflamatorio y con frecuencia febril, caracterizado principalmente por
afectacion de la piel, las articulaciones, los riflones y las membranas serosas. La Etiologia
es desconocida, pero se cree que representa un fracaso de los mecanismos reguladores
del sistema inmunitario. La enfermedad est4 marcada por una gama amplia de disfunciones
sistémicas, velocidad de sedimentacién globular elevada y formacion de células LE en la

sangre y medula osea.!!

En 1971 se presentaron los criterios destinados a facilitar la comparacién de los estudios
epidemioldgicos y los ensayos clinicos sobre pacientes con lupus, lo cual era dificil en
ausencia de un consenso documentado sobre lo que constituyen las manifestaciones de
LES. Los criterios de clasificacion revisados por el American College of Rheumatology
fueron publicados en 1982, antes de la descripcion del sindrome de antifosfolipidos y de la

publicacion de nuevos antigenos y revisados en 1997. 12 13 (Ver Anexo No. 1)

LES es una de las enfermedades del tejido conectivo difuso, que puede afectar muchos
sistemas. La Pericarditis, pleuritis y la enfermedad renal representan los principales

sistemas organicos afectados.!!

Es consecuencia de la inadecuada regulacion de la produccion de autoanticuerpos patégenos,
que aparecen afios antes de que el primer signo clinico de la enfermedad. Los autoanticuerpos
patégenos son subconjuntos de anticuerpos a los antigenos diferentes, incluyendo
nucleosoma, ADN de doble cadena, Ro, NR2, banda 3 en eritrocitos, los fosfolipidos y por lo
general IgG y de fijacion del complemento.!

La predisposicion genética para desarrollar LES involucra multiples genes, con las deficiencias
de los componentes del complemento homocigotos (que son poco frecuentes), que
representan el mayor riesgo. HLA-D (especialmente DR2 y DR3) y haplotipos HLA de clase llI
aumentar el riesgo, al igual que los genes en varias regiones no HLA en otros cromosomas.
Variantes de genes que predispone a LES pueden influir en el aclaramiento de complejos
inmunes o de cuerpos apoptéticos (FCGR2A, C1q), la activacion de células B o células T (IL-
10), proteina tirosina fosfatasa 22 (PTPN22), muerte celular programada [PDCD1] y la
inflamacién relacionada con la activacion de la células dendriticas (factor regulador de
interferén 5 [IRF5]).



Los estudios de genealogias estratificados por las manifestaciones clinicas del lupus
eritematoso sistémico han identificado los vinculos con "LES loci" de la anemia hemolitica,
enfermedades neuropsiquiatricas, y enfermedad renal.! Asi como el Medio Ambiente / factores
microambientales que predisponen a LES, también se pueden incluir la luz ultravioleta B, la
infeccién por virus de Epstein-Barr, el sexo femenino, y la exposicion a medicamentos que

contienen estrégeno como factores que puede activar la enfermedad.!

La afectacion primaria a pulmén y pleura es comun. Soélo el 3 % de los pacientes de LES
tienen pruebas clinicas del enfermedad difusa pulmonar en el comienzo de la enfermedad
sistémica y una enfermedad similar a la fibrosis pulmonar intersticial se desarrolla durante el

seguimiento en menos del 5%.%

Se han descrito varios tipos de lesiones histoldgicas en el pulmén, pero estos cambios no son
especificos del LES. La enfermedad difusa pulmonar en biopsia pulmonar o en la autopsia
se ha informado en 4%, un 33% y 70% de pacientes lUpicos respectivamente.*

Las complicaciones pulmonares se cree que es el resultado de una respuesta complejo inmune
mediador de lesion. Una serie de sindromes estan asociados con el tipo de enfermedad
respiratoria aguda en LES. Un paciente que se presenta con una enfermedad febril, tos con o
sin expectoracion productiva y nuevas opacidades pulmonares debe de orientar a una
neumonia de origen infeccioso, a pesar de que la neumonitis lupica aguda y la hemorragia

alveolar difusa pueden tener una presentacion similar.*

La gravedad del compromiso pulmonar oscila en pruebas de la funcién pulmonar con
anomalias asintomaticas hasta hemorragia pulmonar grave y potencialmente mortal. La
manifestacion mas comun es la pleuritis, que con frecuencia es acompafiado por pericarditis,

estos pacientes suelen tener sintomas respiratorios o dolor toracico.®

La participacién Pulmonar en LES es comun y se produce en 25 % y el 75 % de los casos. El
espectro clinico incluye pleuritis, neumonitis, neumonia, hemorragia pulmonar, hipertension
pulmonar y neumotérax. Las manifestaciones poco comunes son las diafragméaticas

(incluyendo sindrome de pulmon restrictivo, vasculitis y embolia pulmonar).t®

La prevalencia de manifestaciones respiratorias en pacientes con LES varia dependiendo de
varios factores, incluidos los métodos de diagnéstico, tiempo de seguimiento, etc. En una
cohorte en el Hospital Universitario de London College (UCLH) se encontré que 54 (25%) de

los 216 pacientes atendidos consecutivamente atendidos entre noviembre de 2007 y enero de
4



2008 habian tenido pruebas de la participacion de pulmén diagnosticado clinicamente y / o

por técnicas de imagen (datos no publicados).t’

En diferentes autopsias se han encontrado en mas del 50% de los casos: neumonia,
hemorragia, derrame pleural, edema, encontrando una alta frecuencia de cambios vasculares
oclusivos cuya severidad es variada en el pulmén, la afectacion es a nivel de arteriolas, arterias
y venas; la lesion aguda consiste en una necrosis fibrinoide y vasculitis. La lesion crénica
incluye fibrosis de la intima, hipertrofia de la capa media, alteraciones de la ldmina elastica y
fibrosis periadventicia.? Debido a esto se recomienda la biopsia abierta de pulmén puede ser
necesarias en ausencia de manifestaciones clasicas y pruebas seroldgicas de la

enfermedad.®

2.1 Neumonia

Puede ser adquirida en la comunidad o como resultado de
tratamiento inmunosupresor. Representa la causa mas comun de enfermedad
pulmonar en LES y de las infecciones en general, y sigue siendo la causa mas comuin
de muerte (33% a 77%) en estos paciente.*Debido a que muchos de los pacientes
estan recibiendo una terapia inmunosupresora y porque LES se asocia a una
inmunidad celular alterada, el diagnéstico diferencial de los agentes infecciosos es
amplio y comprende bacterias, hongos, micobacterias, virus y parésitos. La
broncoscopia con lavado y biopsia transbronquial son los procedimientos légicos
utilizados para buscar una causa infecciosa. La biopsia pulmonar a cielo abierto

puede ser necesaria en algunos casos.®

Pacientes que reciben tratamiento inmunosupresor corren un alto riesgo de infecciéon
por organismos oportunistas, incluido el virus del herpes, Pneumocystis jiloveci,
Legionella, e infecciones micéticas. Estas infecciones se deben descartar antes de la

introduccion del tratamiento inmunosupresor significativo.®

Cuando los pacientes presentan una insuficiencia respiratoria aguda y fiebre, puede
ser necesario el tratamiento con antibiéticos de amplio espectro y altas dosis de
esteroides, incluyendo pulso terapia. Debe considerarse el uso de lavados bronquiales
obtenidos por broncoscopia temprana, pero con frecuencia los pacientes requieren una

biopsia pulmonar abierta para determinar si el compromiso pulmonar esté relacionado



directamente con LES o para determinar con precision el organismo que conduce a la

insuficiencia respiratoria.'®
2.2 Afectacion diafragmética

Es rara, pero cuando se presenta se manifiesta clinicamente por disminucion de la
expansion toracica, con anormalidades en la auscultacion, sin cianosis y disminucion
de la capacidad vital. Radiolégicamente hay imagen de atelectasia basal acompafnada
de elevacion del hemidiafragma. Se desconoce la patogénesis de las alteraciones
diafragmaticas en pacientes con LES, aunque se ha mencionado la neuropatia del
nervio frénico como causa, igualmente se ha observado fibrosis difusa en el diafragma
con evidencia de infiltrado inflamatorio agudo examinados en autopsia. Se ha descrito
en autopsias hemorragias pulmonares hasta en un 14% de los casos, lo cual demuestra

que la incidencia es alta. La presentacion clinica es similar a la neumonitis lipica.> 2 1%
20

2.3 Pleuritis

Es casi siempre bilateral. Cuando la pleuritis es leve, el tratamiento puede consistir en
antiinflamatorios no esteroideos, el uso de esteroides como la prednisona, en baja a
moderadas dosis, puede ser necesario. Rara vez es necesario dar altas dosis de

esteroides.®

La manifestacion mas comun de toracica de LES es pleuritis, el dolor pleuritico esta
presente en 45-60% de los pacientes y puede ocurrir con o sin derrame pleural.?! Dolor
pleuritico recurrente ha sido notado en 45% de los casos y el derrame pleural en 30.3%;
de manera general la pleuresia ha sido reportada en diferentes estudios con una
frecuencia entre 41-56%. El diagndstico de pleuresia es clinico, lo cual ha sido
confirmado por diferentes estudios radiograficos y autopsias. Clinicamente la pleuresia
se presenta con dolor uni o bilateral, usualmente localizada en el margen costofrénico
anterior o posterior, estos ataques de dolor pleuritico pueden asociarse a derrame
pleural, aunque muchas veces pueden ser el resultado de infecciones como

tuberculosis- % 19 20. 18,

Las biopsia pleural rara vez se han realizado en LES y los hallazgos no son
especificos, revelando infiltracion linfocitaria y de células plasmaticas, fibrosis, y

pleuritis fibrinosas. Estan indicadas principalmente para excluir etiologias alternativas.
6



La toracoscopia ha revelado ndédulos en la pleura visceral y biopsia de
inmunofluorescencia muestran de estos noédulos revelaron depédsitos de

inmunoglobulina.?

En un estudio de 29 pacientes que fueron evaluados prospectivamente mediante
tomografia computarizada de alta resolucién (TCAR), radiografia simple de térax y
pruebas de funcién pulmonar se observaron anomalias pleuropericardicas vistas en la
TCAR en 5 pacientes (17%).%

2.4 Derrame Pleural

Los derrames tienden a ser bilaterales, pero pequefios, y pueden no ser
evidentes en la radiografia de térax.?® Generalmente es leve a moderado de (400-1000
ml), los derrames masivos son infrecuentes, los derrames pueden ser uni o bilaterales,
la toracocentesis no es necesaria en la pleuritis lupica, sélo en caso de derrame pleural
incierto. Se han descrito diferencias entre el derrame pleural del LES, y otras causas
de derrame pleural, resaltando entre ellas disminucién de los niveles del complemento,
la presencia de complejos inmunes, anticuerpos anti desoxirribonucleico (DNA) y

ocasionalmente células de Lupus Eritematoso (Células LE).? 24 20.18

La enfermedad pleural es la manifestacion mas comun pulmonar de LES. En la Clinica
o pruebas radioldgicas la participacidn pleural se observa en 20 % de los pacientes en
el comienzo de la enfermedad sistémica y se produce en al menos el 50% en algln

momento (con anormalidades pleurales en autopsia en un 50% a 100%).%°

La enfermedad pleural a menudo es asintomatica, pero el dolor pleuritico puede ser
recurrente o intratable. El liquido es generalmente serosanguinolento (pero en
ocasiones hemorragica) y exudativa, con un neutrofilia en pacientes con un

predominante pleuresia con linfocitosis en efusiones crénicas.?

El derrame pleural generalmente es pequefio o moderado y unilateral. ElI derrame
bilateral es raro, cuando se presenta deberé buscarse otra etiologia, la toracocentesis
terapéutica casi nunca es necesaria. El derrame pleural del LES, puede diferenciarse
del que ocurre en la artritis reumatoide, por que las tasas de glucosa se encuentra
normales o disminuidas. Los derrames pueden ser recidivantes y dejar sinequias que

se observan con mayor frecuencia en las zonas diafragmaticas. 2 1% 18



El dolor pleuritico o derrame puede ser la manifestacion inicial en el 5% de los pacientes
con LES y se produce en algin momento en el curso hasta en un 50% de los
pacientes. El dolor (86%), tos (64%), disnea (50%), frote pleural (71%) y fiebre (57%)
son hallazgos comunes. Los derrames son exudados que en la mayoria de los casos
tienen un pH y glucosa normal. Complemento hemolitico, especialmente componentes

C3y C4, es baja y células LE pueden estar presentes.?*

La medicion de titulos en la pleura de anticuerpos antinucleares liquido puede ser mas

atil como diagnostico cuando la etiologia de la enfermedad pleural esta en duda.?®
2.5 Neumonitis Lupica Aguda

Se presenta en entre 1y 4% de los casos y se manifiesta clinicamente con sintomas
poco especificos como fiebre, tos, disnea y en ocasiones hemoptisis.?® En algunos
casos puede ser la forma de presentacion del LES.?” Es una manifestacion clinica poco
comun del LES, diferentes estudios han reportado afectacién pulmonar hasta en un
48% durante el curso de la enfermedad, sin embargo en otros estudios menos del 10%
de los pacientes presentan Neumonitis ltpica. Clinicamente el paciente presenta fiebre,
disnea, tos productiva, esputo hemoptoico, hemoptisis, taquipnea y dolor pleuritico.
Radiogréaficamente se demuestra opacidades difusas con predileccion por las bases en

100% de los casos, y derrame pleural en 50% de los pacientes. 2 20.8. 18

La tos se asocia la mayoria de la veces a una infeccion respiratoria alta de etiologia
virica, se debe confirma la presencia de neumonitis lupica aguda, caracterizada por
pleuresia, disnea, tos y fiebre con signos radiolégicos como radiopacidades
pulmonares. EIl prondstico es desfavorable (mortalidad del 50%) y la neuropatia

restrictiva grave puede constituir un secuela para los supervivientes.!

Los pacientes usualmente presentan hipoxemia, opacidades parchosas y una

respuesta incompleta a los corticoides con alta mortalidad.?®

En la Neumonitis intersticial, se presenta predominante en las bases y en areas sub-
pleurales lo que es indicativo de LES. Las evaluaciones espirométricas en pacientes
con LES, consisten en defectos restrictivos, las enfermedades intersticiales difusas
caracteristicamente son el resultado de este tipo de defecto, igualmente se observan
descenso de la capacidad vital y capacidad pulmonar total asi como volumen

espiratorio forzado en un segundo (FEV1).% 218
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Aunque se ha visto en menos del 2% de los pacientes con LES, una neumonitis lupica
aguda suele ser mortal, con una tasa de mortalidad a pesar del tratamiento de més del
50% una vez que ha presentado insuficiencia respiratoria. El patrén predominante
histolégico de dafio alveolar difuso no es especifico, y se ha sostenido que una
neumonitis lGpica aguda es simplemente una manifestacion de infeccioén por aspiracion

0 proceso bacteriano.?*

Sin embargo, la respuestas sorprendente bien documentadas a los corticosteroides y
a agentes inmunosupresores tras el fracaso de antibiéticos sugieren firmemente que
el trastorno es una verdadera, aunque rara, entidad. La neumonitis lUpica aguda no
debe confundirse con la organizacion de neumonia ("bronquiolitis obliterante con la
organizacion de neumonia) o con neumonia intersticial linfocitica, descrita en un

pequefio nimero de pacientes con LES.?*

El conteo celular usualmente es normal con anticuerpos antinucleares positivos, en
pacientes con afectacion multisistémica se debera investigar infeccién sobre agregada
a través de hemocultivos, cultivos en busca de bacterias, hongos, virus. La mortalidad

y morbilidad de la neumonitis lGpica es extremadamente alta.?®

Se debe realizar tratamiento antibidtico empirico hasta que se ha descartado la
infeccion. El tratamiento de la neumonitis aguda se basa en corticoides a dosis altas
de 1-2 mg/kg/dia y, en pacientes muy criticos, pulsos de 1 mg/dia durante 3 dias. En
caso de falta de respuesta se pueden afadir otros inmunosupresores, como la

ciclofosfamida, las inmunoglobulinas intravenosas y la plasmaféresis.?’

El tratamiento de esta enfermedad esta basado en los corticoides, la presencia de
procesos inflamatorios activos en el pulmon generalmente responde a dosis altas de
prednisona (40-60mg) por 6 a 8 semanas, el uso de inmunosupresores tales como
azatioprina y ciclofosfamida, han respondido satisfactoriamente al igual que los
corticoides.'’ La regresion parcial de la enfermedad con corticosteroides en el 9 de 14
casos en uno series, esto sugiere que normalmente se justifica un juicio empirico de la

terapia.?*



2.6 Hemorragia Pulmonar

Es una manifestacién rara pero fatal en LES, clinicamente se ha presentado en menos
del 2% de los pacientes, es una de las causas primarias de muerte. Las
manifestaciones radiologicas incluyen radiopacidades pulmonares bilaterales con
predominio de patrén alveolar, usualmente hay evidencia de afectacion multisistémica
incluyendo anti DNA positivo e hipocomplementemia, incluso el descenso de la

hemoglobina que varia entre 1.5-3%.2 9 20.18. 26

Hemorragia alveolar pulmonar (HAP) es una caracteristica de presentacién poco
frecuente ya menudo fatal de lupus eritematoso sistémico (LES). Las tasas de
mortalidad reportados son extremadamente alta, del 70% al 90%. La muerte se
produce con frecuencia en los primeros dias de la hemorragia. Se revisaron los
registros hospitalarios de todos los pacientes hospitalizados con HAP y SLE entre abiril
1986 y mayo de 1991 en el Hospital de la Universidad de Pennsylvania. La resolucion
completa de la HAP y la tasa de supervivencia del 75% encontrado en este estudio
esta en marcado contraste con los informes anteriores. Esta experiencia sugiere que
los pacientes con HAP y LES pueden tener un mejor pronéstico que se informé

anteriormente.?®

La etiologia de la hemorragia alveolar con él LES no esta del todo clara. El estudio
anatomo-patoldgico de las biopsias de pulmén abierto no siempre ha demostrado el
depdsito de complejos inmunes. Los pacientes con LES a menudo muestran una
vasculitis microscopica en la biopsia. Es considerable el solapamiento clinico entre
el sindrome de hemorragia alveolar y neumonitis llpica aguda existen. Dado que el
tratamiento de ambas lesiones es similar, se recomienda la separacién de estas dos
manifestaciones pulmonares por motivos clinicos, sin necesidad de biopsia de

pulmén abierta, siempre y cuando la infeccién haya sido adecuadamente excluida.®

La presentacion clinica de hemorragia alveolar en LES es similar a otros sindromes
de hemorragia alveolar, sin embargo, la fiebre de hasta 39°C a 40°C puede ser una
caracteristica predominante. En el momento de la hemorragia alveolar, los pacientes
suelen manifestar otras manifestaciones clinicas tipicas, en particular nefritis,

destacando el caracter sistémico de esta enfermedad.?*
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La hemorragia pulmonar aguda asociada con LES puede estar relacionada con
infeccion intercurrente, falla cardiaca congestiva, falla renal y aspiracion. En un estudio
realizado en Singapure en 1997 se report6 que la principal sintomatologia sugerente
de hemorragia pulmonar fue disnea, taquicardia y descenso de la hemoglobina
1.5 gramos, con infiltrado alveolar difuso bilateral, fiebre y estertores crepitantes

estaban presentes.!8 20.30

La evidencia histologica de hemorragia alveolar se puede encontrar en el 40% de los
pacientes en la autopsia. Hemorragia alveolar masiva es poco frecuente, se informa
en solo el 5% de los pacientes en una serie de 99 pacientes con LES y compromiso
pulmonar. Aungue la hemorragia alveolar masiva puede ser la manifestacion inicial,

esto es poco frecuente.?*

La infeccion es el factor mas importante para excluir el diagnéstico de hemorragia
alveolar en los pacientes con LES. Al menos la mitad de los pacientes con LES que se

presentan con los infiltrados se debe esperar a tener una etiologia infecciosa.?

Aunque se ha visto con mas frecuencia en LES que en otros trastornos del tejido
conectivo, la hemorragia alveolar difusa es poco comdn. La presentacion tipica de
disnea aguda y una amplia presencia de radiopacidades pulmonares en radiografia de
torax puede imitar neumonitis lUpica aguda, especialmente en la ausencia de

Hemoptisis.*

La Hemorragia alveolar difusa suele ser mortal, con una tasa de mortalidad similar de
una neumonitis ldpica aguda; sin embargo, como las dos enfermedades son tratadas
empiricamente con corticosteroides y tratamiento inmunosupresor, el diferencial
importante es el diagnostico de una infeccion oportunista. Los pacientes con LES tienen
defectos subyacentes en la mayoria de los brazos del sistema inmunolégico y se
agregan en riesgo de infeccion fulminante con el uso de corticosteroides o agentes
inmunosupresores. En esto contexto, un diagnostico de neumonitis lGpica aguda o
hemorragia alveolar difusa puede conducir a una potencialmente catastrofico

incremento en la inmunosupresién.'4
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Histopatolégicamente se observa hemorragia intra alveolar con formacion de
membrana hialina, depodsito de fibrina y cavitacion alveolar. El prondstico de la
hemorragia pulmonar masiva es grave, el tratamiento con altas dosis de corticoides

combinados con agentes inmunosupresores han sido efectivos.?
2.7 Enfermedad intersticial difusa

Es una manifestacion pulmonar que se asocia a enfermedades reumatoldgicas como
esclerosis sistémica y artritis reumatoide, se ha calculado que las enfermedades
intersticiales del pulmon tiene una prevalencia de aproximadamente 3% en pacientes
con LES. En los hallazgos radiolégicos, se observa el desarrollo de fibrosis pulmonar

asociada con severas anormalidades en la funcién pulmonar. 8

La presentacion clinica (disnea, tos, estertores predominantemente basales, un pulmén
restrictivo, defecto de funcién o reduccion de capacidad, radiopacidades basales en
radiografia de térax) es tipico de fibrosis idiopatica pulmonar. Incluye la fibrosis
pulmonar idiopatica no tipica, asociado a formas variables de dolor pleuritico, un
reducido grupo de los pacientes presentan fibrosis pulmonar extensa o funcionalmente
grave y ademas presencia frecuente de agrandamiento de foliculos linfoides
peribronquiales en biopsia pulmonar (aunque otros conclusiones histolégicas son

indistinguibles de la fibrosis pulmonar idiopatica).*®

Se ha descrito que la alta prevalencia esta dada por la frecuencia y severidad de la
enfermedad en pacientes con LES. Clinicamente la presentacion es insidiosa. Se
presenta con tos no productiva, disnea e historia de pleuritis recurrente. Estas
manifestaciones clinicas en los pacientes lupicos son similares a la esclerosis sistémica
y artritis reumatoide. Los pacientes con LES, presentan afectacion multisistémica con
prueba positiva para Anticuerpos antinucleares (ANA) y anti desoxirribonucleico (DNA).
En estos pacientes se puede presentar infarto pulmonar secundario a la alteracion en
la ventilacion perfusion, la valoracién espirométrica detecta un patrén restrictivo debido

a defectos en la ventilacién pulmonar por obstruccién de la via aérea.? 1931818
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2.8 Embolia Pulmonar

Se presenta con poca frecuencia en pacientes con LES con sintomatologia respiratoria,
especialmente dolor pleuritico, dolor toracico y disnea en casos severos. La embolia
pulmonar ha sido documentada por angiografia, igualmente por gamma grama de

pulmén gue han demostrado anormalidades en la perfusién.?® 18

Menos del 15% de los pacientes con lupus eritematoso generalizado presentan embolia
pulmonar, y ésta se ha asociado a hipertension de la arteria pulmonar, anticoagulante
lipico, descenso de la actividad del plasmindégeno e incremento de la actividad del
factor Von Willebrand. Se ha descrito el sindrome de hipoxemia reversible en pacientes
con LES, con evidencia de afectacion al parénquima pulmonar, el manejo del sindrome

hipoxemia se realiza con corticoides.? 20. 18

La embolizacién pulmonar es una complicacién segun los informes que se presentan
hasta en un 25% de los pacientes y como una importante causa de mortalidad. La
aparicion de la enfermedad trombo-embolica se correlaciona con la presencia en el
suero de anticuerpos antifosfolipidos (anticoagulante lipico o anticardiolipina). El
epitopo mas comdn a la que existen anticuerpos en estos pacientes es [32-
glicoproteina 1.%2

Un término mas apropiado, por lo tanto, seria sindrome anti-B2-glicoproteina y hasta
un tercio de pacientes con LES tienen positivos anticuerpos de Sindrome

Antifosfolipidos.®?
2.9 Hipertensién Pulmonar

Es una manifestacion rara que afecta al pulmon, en los pacientes ltpicos el diagnéstico
clinico de hipertensién pulmonar es dificil, en casos severos hay hipertrofia de
ventriculo izquierdo y manifestaciones de insuficiencia cardiaca congestiva. Se ha
definido la hipertension pulmonar como la elevacion de la presion sistélica de la arteria
pulmonar por encima de 30 mm / Hg y se clasifica en leve, moderado y severa. El
desarrollo de los sintomas es insidioso, gradual y progresivo, radiograficamente se
observa cardiomegalia y una arteria pulmonar prominente, el electrocardiograma revela
hipertrofia del ventriculo izquierdo, las pruebas de funcién pulmonar revela un patrén

restrictivo (anormalidades restrictivas).
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La angiografia revela dilatacion simétrica de la arteria pulmonar especialmente del
tronco con vasos sanguineos periféricos prominentes, el cateterismo cardiaco revela

aumento de la presion de la arteria pulmonar.® 18 19. 20,33

La Hipertensién Pulmonar una vez se consideré poco comun en LES, pero ahora se
informa con mayor frecuencia y tiene un tasa de supervivencia de 2 aiflos de menos del
50 % en una enfermedad grave. Anomalias indicativas subclinicas de hipertension
pulmonar se encuentran en ecocardiografia en el 10 % de los pacientes, generalmente
en asociacion con el fenémeno de Raynaud y por lo tanto, es probable que el resultado
que la hipertensién pulmonar de vasoconstriccion en lugar de vasculitis pulmonar (que
rara vez se identifica en LES); en autopsias de pacientes con hipertension pulmonar,

es raro las manifestaciones de vasculitis.®*
2.10 Restriccion Extrapulmonar

Presenta como resultado disnea, un defecto funcional restrictivo, es un complicaciéon
reconocida de LES. El "sindrome pulmonar cada vez mas reducido" se describié por
primera vez en los pacientes con restriccibn severa y una notable reduccién en el
volumen del pulmén en la radiografia de térax y generalmente se atribuye a debilidad

diafragmatica.?

No existe tratamiento de eficacia probada actualmente, aunque un grupo de pacientes
han mejorado en asociacién con corticosteroides o tratamiento inmunosupresor. El

trastorno es casi siempre autolimitado, aunque a veces es grave.?
2.11 Sindrome de hipoxemia aguda reversible

Se ha descrito que ocurre en forma aguda en pacientes enfermos con LES que
sufren exacerbaciones sistémica. Estos pacientes tienen hipoxemia y ampliado
gradiente alvéolo-arterial de oxigeno, pero tanto la radiografia de térax y la
gammagrafia de ventilacion-perfusion pulmonar son normales. Se postula que el
complemento activado estimula la agregacion de los neutréfilos en la vasculatura
pulmonar. La hipoxemia mejora con la terapia inmunosupresora. Dada la alta
incidencia del sindrome antifosfolipidos en LES, la hipoxemia aguda reversible debe

ser considerada solamente después de excluir la enfermedad tromboembdlica.*®
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Los pacientes con sindrome de hipoxemia reversible aguda, que presentan hipoxemia
pero con una radiografia de térax normal, tienen una respuesta rapida a los

corticoides.?®
2.12 Respiracion

La funcion respiratoria permite el intercambio gaseoso segun las necesidades del
organismo, con el menor gasto de energia posible 8. Este proceso consta de 3 fases:
Ventilacién pulmonar, Difusion de gases entre alveolos y sangre, Procesos metabdlicos
celulares con captacion de oxigeno y eliminacién de CO2. Todo este complejo sistema
estd regulado a su vez por el sistema nervioso central y diversos mecanismos

reguladores neuro-quimicos.®®

El pulmén es una estructura elastica con tendencia a la retraccion. En el interior de la
caja toracica, la presion negativa pleural evita el colapso del pulmén, produciéndose
entre éste y el térax una situacién de equilibrio que se denomina volumen de reposo
pulmén — térax, en la cual el pulmén estéa distendido y se adapta al interior de la caja

toracica. **

En condiciones normales el aire de los pulmones se ha subdivido en un diagrama, en
cuatro volimenes y cuatro capacidades, que son el promedio de un varén adulto joven,
estos volumenes pulmonares son el volumen corriente es el volumen de aire que se
inspira 0 se espira en cada respiracién normal, es igual a aproximadamente 500 ml. en
el varén adulto, el volumen reserva inspiratoria es el volumen adicional de aire que se
puede inspirar desde un volumen corriente normal y que por encima del mismo cuando
la persona inspira con una fuerza plena; habitualmente es igual a aproximadamente
3000 ml, el volumen de reserva espiratoria es el volumen adicional maximo de aire que
se puede espirar mediante una espiracion forzada después del final de una espiracion
a volumen corriente normal; normalmente es igual a aproximadamente 1100 ml, el
volumen residual es el volumen de aire que queda en los pulmones después de la

espiracion mas forzada; este volumen es en promedio de aproximadamente 1200 ml.*®

En la descripcion de los acontecimientos del ciclo pulmonares a veces es deseable
considerar dos 0 mas de los volimenes combinados, denominados capacidades
pulmonares, la capacidad inspiratoria es igual al volumen corriente mas el volumen de

reserva inspiratoria, esta es la cantidad de aire (aproximadamente 3500 ml) que una
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persona puede inspirar, comenzando en el nivel espiratorio normal y distendiendo los
pulmones hasta la méxima cantidad. La capacidad residual funcional es igual al
volumen de reserva espiratoria mas el volumen residual, es la cantidad de aire que

queda en los pulmones al final de una espiracion normal (aproximadamente 2300 ml).

La capacidad vital es igual al volumen de reserva inspiratoria mas el volumen corriente
mas el volumen de reserva espiratoria, es la cantidad maxima de aire que puede
expulsar una persona desde los pulmones después de llenar antes los pulmones hasta
su méxima dimension y después espirado la maxima cantidad (aproximadamente 4600
ml). La capacidad pulmonar total es el volumen maximo al que se pueden expandir los
pulmones con el maximo esfuerzo posible (aproximadamente 5800 ml); es igual a la

capacidad vital mas el volumen residual.® (Ver Grafica 2.12.1)
2.13 Espirometria

La espirometria es una prueba util de la funcién pulmonar y puede realizarse con
seguridad en una variedad de situaciones clinicas. Aunque la técnica para la realizacion
de la maniobra es facil, hay muchas fuentes de variabilidad en los resultados. Criterios
especificos deben cumplirse para que la prueba se considere valida. Para obtener los
mejores resultados, la instruccion apropiada y el entrenamiento es fundamental, y la

comprension del paciente y el esfuerzo debe ser maximizada.®

Espirémetros puede percibir el volumen o caudal, y que deben cumplir los estandares
de precision y exactitud de la American Thoracic Society (ATS).3¢ 7 Recomendado por
el fabricante de mantenimiento regular de acuerdo con estandares de la ATS se debe
practicar. El equipo debe ser calibrado cada dia, en el dia de uso y / o cuando se

trasladd, con las pruebas de control de calidad realizado en el personal de salud.*’
2.13.1 Principales Medidas

Con cualquiera de los aparatos descritos podemos registrar volimenes y flujos. Se han

descrito multitud de medidas y parametros, los mas importantes son los siguientes:
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2.13.1.1 Capacidad Vital Forzada (FVC o CVF):

Es el maximo volumen de aire espirado, con el maximo esfuerzo posible,
partiendo de una inspiracidbn maxima. Se expresa como volumen (en ml) y se
considera normal cuando es mayor del 80% de su valor teérico. No debe
confundirse con la capacidad vital “lenta” (VC o SVC), dado que ésta se obtiene

de con una respiracion “lenta” o “relajada”, no forzada. %8

2.13.1.2 Volumen Espirado Maximo en el primer segundo de la espiracion
forzada (FEV1 o VEMS):

Es el volumen de aire que se expulsa durante el primer segundo de la espiracién
forzada. Aunque se expresa como volumen (en ml), dado que se relaciona con
el tiempo supone en la practica una medida de flujo. Se considera normal si es

mayor del 80% de su valor teérico.*
2.13.1.3 Relacion FEV1/FVC (FEV1%)

Expresada como porcentaje, indica la proporcion de la FVC que se expulsa
durante el primer segundo de la maniobra de espiracion forzada. Es el
parametro mas importante para valorar si existe una obstruccion, y en
condiciones normales ha de ser mayor del 75%, aunque se admiten como no
patolégicas cifras de hasta un 70%. Aunque en algunos textos se denomina a
esta relacion “indice de Tiffeneau”, esto es incorrecto, pues el indice de
Tiffeneau relaciona el FEV1 con la capacidad vital “lenta” (VC) y no con la
capacidad vital forzada (FVC). %

2.13.2 Principales patrones espirométricos
2.13.2.1 Patrén obstructivo:

Indica una reduccién del flujo aéreo y es producido bien por aumento de la
resistencia de las vias aéreas (asma, bronquitis), bien por la disminucion de la
retraccion elastica del parénquima (enfisema) 8. Se define como una reduccién
del flujo espiratorio maximo respecto de la capacidad vital forzada, y se detecta

mediante la relacién FEV1/FVC, que sera menor del 70%. 38
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Los valores espirométricos: FVC normal, FEV1 disminuido, FEV1/FVC

disminuido
2.13.2.1 Patrdn restrictivo:

Se caracteriza por la reduccion de la capacidad pulmonar total, ya sea por
alteraciones del parénquima (fibrosis, ocupacion, cirugia), del térax (rigidez,

deformidad) o de los musculos respiratorios y/o de su inervacion.

La capacidad pulmonar total es la suma de la capacidad vital y el volumen
residual, por lo que para una caracterizacion completa de la afeccién sera
necesaria la medicion de los volimenes estaticos pulmonares, volumen residual

incluido (mediante pletismografia o planimetria con radiologia toracica). *’
Valores de restriccion: FVC disminuida, FEV1 disminuido y FEV1/FVC normal
2.13.2.3 Patron mixto (obstructivo-restrictivo):

Combina las caracteristicas de los dos anteriores. Algunos pacientes de EPOC
muy evolucionados, por ejemplo, tienen un grado de obstruccion tal que provoca
cierto grado de atrapamiento aéreo. En estos casos, ese aire atrapado se
comporta como volumen residual, por lo que disminuye la FVC. Para diferenciar
esta situacion de otra que tuviera realmente obstruccion y restriccion (una
bronquitis cronica en un paciente con fibrosis pulmonar, por ejemplo) hay que
recurrir a un estudio completo de volumenes pulmonares en un laboratorio de

funcién pulmonar. 38

En atencién primaria sospecharemos un sindrome mixto si encontramos en la

espirometria:
FVC disminuido, FEV1 disminuido, FEV1/FVC disminuido.

En el momento de interpretar una espirometria, el orden de lectura de las mediciones
obtenidas seré&: 1°, la relacion FEV1/FVC, para ver si existe obstruccion; 2°, la FVC,

para comprobar si existe restriccion; y por ultimo, el FEV1.%8
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2.13.3 Representacion grafica de la espirometria:
2.13.3.1 Tipos de Curvas:

Al realizar una espirometria forzada, obtenemos dos tipos de curvas, segun sea
el aparato utilizado: las curvas de volumen — tiempo y las curvas de flujo —

volumen. 3®

2.13.3.1.1 Curva de Volumen Tiempo: Relaciona el volumen espirado
con el tiempo empleado para la espiracion. Son las mas “intuitivas” y las

mas faciles de interpretar. (Ver Grafica 2.13.3.1.1.1)

2.13.3.1.2 Curva de Flujo Volumen: Relaciona el flujo espirado en cada
instante con el volumen espirado en ese instante. Son mas dificiles de
interpretar que las curvas de volumen — tiempo, pero a cambio aportan
mas informacién clinica y técnica, por lo que son de eleccion. (Ver figura
2.13.3.1.21)%

2.13.3.2 Patrén obstructivo:

En la curva de flujo — volumen podemos ver cdmo la obstruccién se manifiesta
en la parte descendente de la curva, en la que aparece una concavidad, que
sera tanto mas pronunciada cuanto mayor sea el grado de obstruccion. De la
misma forma, el valor de FEM esta disminuido, tanto mas cuanto mayor sea la
obstruccién. En la curva de volumen — tiempo se puede apreciar como la
pendiente de la curva es menor que en la curva normal, con una espiracion mas

prolongada. (Ver figura 2.13.3.2.1)
2.13.3.3 Patron restrictivo:

En la curva de flujo — volumen vemos que su forma se asemeja a una curva
normal, pero “en miniatura”. Tiene una fase inicial de ascenso rapido, pero el
FEM est& muy disminuido; la fase de descenso es una pendiente en linea recta,
pero acaba pronto, lo que significa que el FVC est4 también disminuido (es de

apenas un litro).

En la curva de volumen — tiempo se ve igualmente que su forma nos recuerda

a una curva normal “en miniatura”: EI FEV1 es bajo, pero como la FVC es
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igualmente baja, la relacion FEV1/FVC permanece dentro de los limites
normales. (Ver figura 2.13.3.3.1)%®

2.13.3.4 Patrén mixto (obstructivo-restrictivo):

La curva de flujo — volumen parece una “miniatura”, pero no de la curva normal,
sino de la obstructiva: el FEM es muy bajo y la FVC es igualmente baja, aunque

la morfologia de la curva es obstructiva.

En la curva de volumen — tiempo, la morfologia es igualmente obstructiva, con
un FEV1 bajo y una espiracion prolongada, pero con un FVC bajo, y con una
relacion FEV1/FVC baja. (Ver figura 2.13.3.4.1)%®

2.13.3.5 Curva producto de falta de colaboracién o simulacién:

En ocasiones, la curva de volumen - tiempo tendra una apariencia correcta, por
lo que podriamos dar por buena la maniobra; pero al obtener la curva flujo —
volumen de la misma maniobra se puede apreciar en ocasiones como se trata
de una espiracion en la que el paciente no se ha esforzado lo suficiente, en cuyo
caso se obtiene una especie de meseta, o de un intento de simulacion, en el

que se obtiene una curva con irregularidades. °
2.13.4 Calculo de la mejor curva

La mejor curva de las obtenidas sera aquella en la que la suma del FEV1 y del FVC
sea mayor, aunque alguno de estos parametros sea mayor por separado en alguna

otra curva.®®
2.14 Radiografia simple de Torax

La enfermedad del coldgeno y LES se debe considerar en el caso de una mujer joven
gue sufre de un estado téxico inexplicable y cuya radiografia de térax muestra
alteraciones pulmonares inespecificas. Un tipo de neumonia irregular y derrame
pleural, ya sea con o sin evidencia de la ampliacion de la silueta cardiaca, son los
hallazgos mas frecuentes. En el mejor de los casos, el examen radiogréfico revela que
los pulmones pueden estar involucrados en el proceso de la enfermedad y que un
paciente afectado con LES es un candidato probable para otros tipos de enfermedad

que involucran a los pulmones.39: 4
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En un estudio realizado para determinar las manifestaciones pulmonares de LES
determinaron 3 patrones radiolégicos fundamentales en el parénquima pulmonar en 7
casos habian radiopacidades micronodulares finas, en otros 7 radiopacidades difusas
parecidas a las de neumonitis y en 4 casos mas sombras lineales de atelectasia.®

La caracteristica principal de estos resultados fue el cambio de patron radioldgico.
Hidrotorax fue encontrado en una radiografia de térax en 22 casos y fue lo
suficientemente importante como para ser detectados mediante un examen fisico en
la mitad de ellos. Los datos patolégicos en la autopsia fueron practicamente no
especificos a pesar de importantes hallazgos clinicos y radiologicos, por lo general se
encontré poca evidencia poca evidencia post mortem. Lesiones especificas se
encuentran en 3 casos. Una correlacion leve se present6 entre los hallazgos pleuro-

pulmonares y los demas datos clinicos y de laboratorio.®?

El concepto de radiografia simple de térax (también conocida como Placa de térax o
simplemente Rx. de torax) se refiere a una prueba diagnoéstica de caracter visual
bidimensional obtenida a partir de la emision de rayos X sobre las estructuras del térax
y la fotografia consecuente de las diferentes radiaciones captadas una vez que han

traspasado dichas estructuras.**

2.14.1 Utilidad diagnoéstica: La radiografia de térax es una de las pruebas de
diagnoéstico mas importantes en patologia respiratoria y, por tanto, mas
ampliamente usada. Se trata de una prueba facil, rapida, barata, reproductible
y practicamente inocua que aporta una gran cantidad de informacién para el

diagnéstico de las enfermedades respiratorias.**
2.14.2 Principales patrones radiol6gicos del térax
2.14.2.1 Patrén alveolar:

Es la traduccion radioldgica de la ocupacion de los alvéolos por material liquido
(sangre, pus, serosidad, agua, etc.).Sus principales caracteristicas radiologicas

son:
v" Nbdulos grandes de mas de 0,5 cm de diametro

v" Mal delimitados, con limites difusos
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v' Coalescencia precoz, formando imagenes de condensacion
v" Presencia de broncograma y alveolograma aéreo
v" Puede ser localizado o difuso

2.14.2.2 Patrones intersticiales:

La afectacion del intersticio pulmonar puede dar diversos tipos de patrones
radiolégicos. Los principales son:

2.14.2.2.1 Punteado intersticial difuso:
Micron6dulos muy finos que no hacen coalescencia. Muy raros.
2.14.2.2.2 Patrén micronodular o micronodulillar:

NOdulos pequefios de 2-3 mm, bien delimitados y no hacen

coalescencia.
2.14.2.2.3 Patrén reticular (panal de abeja):

Imagenes lineales, poliédricas generalmente irregulares. Cuando son
regulares en forma de hexagonos se le denomina patrén en panal de

miel.
2.14.2.2.4 Nodulos solitarios:

No6dulos muy grandes, generalmente Unicos pero pueden ser varios, con

aspecto redondeado y muy bien delimitados.*!
2.14.2.2.5 Lineas de Kerley:

Largas y finas especialmente en campos medios (lineas A) o cortas y
gruesas especialmente en bases (lineas B). Se deben a acumulacion de

liquido.

Patron en vidrio despulido, caracteristico de distress respiratorio.*!
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2.14.2.3 Patrones radioldgicos pleurales

La pleura, en condiciones normales, no es visible en la radiografia simple de
térax. Sin embargo, cuando existe patologia, en ciertas situaciones, si que se

puede evidenciar a Rx. Las patologias mas frecuentes son:
2.14.2.3.1 Neumotorax:

Supone la entrada de aire en la cavidad pleural, convirtiendo la cavidad
virtual en real. Signos radiolégicos mas comunes. Imagen de

hiperinsuflacion localizada

Linea fina de separacion generalmente paralela a la pared torécica.
Ausencia de parénquima pulmonar entre dicha linea y la pared. Posible

desviacion contralateral de estructuras mediastinicas.*!
2.14.2.3.2 Derrame pleural:

Se produce por la presencia de liquido, de diverso origen y naturaleza,

en la cavidad pleural. Los signos radiol6gicos mas prominentes son:
v" Imagen de condensacién uniforme
v" Borramiento del diafragma
v Disposicion segun “principio de capilaridad”
v Posible desviacion contralateral de estructuras mediastinica
2.14.2.3.4 Engrosamiento pleural:

Generalmente debidos a procesos fibréticos o tumorales. Imagenes
gruesas, irregulares localizadas en pared toracica o en vértices

generalmente de tipo fibrético o calcificadas a veces de tipo tumoral.*
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liL. Objetivos

3.1 General
Describir la funcién pulmonar de pacientes con Lupus Eritematoso Sistémico que
asisten a la Consulta Externa del HGSJDD.

3.2 Especificos

3.2.1 Describir si existe relacion entre la Funcion Pulmonar y los Hallazgos
Radiolégicos en pacientes con LES.

3.2.2. Describir si existen hallazgos radiograficos a nivel pulmonar en pacientes con
LES.

3.2.3 Describir la capacidad pulmonar de pacientes con LES a través de
Espirometria.
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IV. Material y Métodos
4.1 Tipo y disefio de investigacion:

Descriptivo Observacional

4.2 Poblacién: Pacientes con diagnostico de LES, atendidos en la Consulta Externa del

HGSJD

4.3 Muestra

Se tomaron 50 Pacientes con diagndstico de LES segun los criterios del Colegio

Americano de Reumatologia (revisado 1997) de la Consulta Externa de Reumatologia

del Hospital General San Juan de Dios en los meses de Enero a Junio del afio 2011.

Diagrama de Pacientes Incluidos en el Estudio

Total de Muestra

50

Se retiran del Estudio 14 pacientes
por no completar criterios

4 Pacientes con Co-morbilidades.

4 Pacientes por Mala Técnica
Espirométrica.

6 Pacientes por no completar

Estudios.

Total de Pacientes Incluidos

36
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4.4 Seleccidén de los sujetos de estudio:

4.4.1 Criterios de inclusion:

¢ Mayores de 13 afios.

e Pacientes de ambos sexos con Diagnostico de Lupus Eritematoso Sistémico

4.4.2 Criterios de exclusion:

e Incapacidad para realizar Espirometria por falta de compresion o incapacidad fisica.

e Pacientes con diagnostico ya establecido de Asma, Enfermedad Obstructiva Crénica,

Fibrosis Pulmonar, Neumonitis Intersticial, Secuela de Tuberculosis.

e Asociacion de otras Enfermedades de la Colagena.

4.4 Definicion y operacionalizacion de variables.

Variable Definicion Definicion operacional Tipo de Escala de
conceptual Variable medicién
Edad Tiempo que ha vivido Dato numérico que el Cuantitativa Afos
una persona desde su | paciente anote en la casilla
nacimiento de edad en la ficha de
recoleccion de datos
Sexo Condicién orgénica, Dato que el paciente Cualitativa Nominal
masculina o femenina, | seleccione en la hoja de
clasificable para recoleccion de datos.
humanos, animales o
plantas
Profesion Actividad a la que se | Dato que el paciente Cualitativa Nominal
dedica una persona | seleccione en la hoja de
con el fin de recibir | recoleccién de datos.
remuneracion para su
sostenimiento
Tabaquismo Adiccion congénita Tabaquismo: Paciente que Cualitativa Nominal

generada por el
tabaco, que produce
dependencia fisica y
psicoldgica y un gran
nimero de
enfermedades

fume por lo menos un
cigarrillo al dia por un mes.
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Enfermedad Enfermedad que Dato que el paciente llene Cualitativa Nominal
concomitante | coexiste con otra en la hoja de recoleccion
patologia y que puede | de datos
significar o no
sinergismo para
debilitar mas a un
paciente,
Espirometria Estudio realizado por Interpretacion con Cualitativa Nominal
medio de un especialista segln los
espirometro, donde el | valores espirométricos:
paciente es evaluado Normal, Obstructivo,
por medio de Restrictivo, Mixto
inhalacion y
exhalacion de aire
Rayos X Estudio realizado al Interpretacion Cualitativa Nominal
paciente donde se conjuntamente con el
hace pasar un haz de Neumdlogo de la
rayos X a través de su | Radiografia de Térax
térax, mientras este determinando Patron
abraza el soporte de Intersticial y Alveolar
una placa donde
gueda registrado el
evento e inhala
profundamente
Tiempo de Tiempo que haya Cuantitativa | Afos

diagnéstico de
LES

transcurrido desde que
se le hizo el
diagnostico de LES al
paciente hasta la
fecha en que llene su
ficha clinica del
estudio
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4.5 Procedimiento para la recoleccion de lainformacion

A los pacientes de la Consulta Externa de Reumatologia del hospital General San Juan
de Dios con diagnoéstico de LES se les realizé entrevista cara a cara explicando el motivo
del estudio, para que accedieran a participar en el mismo, luego se lee y aclaran dudas y
firman autorizando el consentimiento informado. Se realiza toma de Historia Clinica y
Radiografia de térax Posterio-Anterior realizada por técnico de Radiologia, después
conjuntamente con el Neumologo se discute y se interpreta los hallazgos Radiolégicos, los
datos y resultados se anotan en la hoja de recoleccién de datos del paciente.

Ademas se cita al paciente en la Unidad de espirometria utilizando Espirémetro USB PC
con el Programa Spida 5 en donde se le explica el procedimiento indicAndole que debe
puede realizar el procedimiento sentado y erguido, que tendra que hacer una inspiracion
profunda y soplar a través del espirometro, por lo menos durante 6 segundos sostenidos,
luego haria una inspiracion forzada por la boca, finalizando el procedimiento, se realizaron
hasta 3 oportunidades dependiendo de la capacidad fisica y nivel cultural del paciente, se
tomara la mejor medicibn entre las realizadas. El resultado se discute e interpreta

conjuntamente con el neumologo y se anota en la hoja del paciente.
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V. Resultados

Los resultados que se encontraron en el estudio segun la caracterizacion de los pacientes se
determiné que el 61% (n=22) se encuentra en el intervalo de 1 — 5 afios de haberse hecho el
diagnostico de LES y solo el 3% (n=1) que se encontraba en el rango de 11 — 15 afios. Un
67% de los pacientes trabajan en Fabrica con un 35%, Comerciantes 19% y oficina con un
13%. El 100% de pacientes neg6 fumar. Ademas se determiné que el 16% (n=6) pacientes
presentaban una enfermedad concomitante de las cuales un 8% presentaron Hipertension

Arterial (n=3) y Nefropatia Lupica (n=3) en diferentes estadios respectivamente

La funcién pulmonar evaluada con Espirometria se obtuvo un 81% (n=29) con patrén normal,
el resto de los reportes evidenciaron el 19% (n=7), distribuidos asi un 11% (n=4) con patrén
restrictivo, ademas un 5% (n=2) con patrén obstructivo y un 3% (n=1) con patrén mixto dentro

de los pacientes que tuvieron un patrén anormal.

Dentro de los hallazgos radiolégicos se encontré un 69% (n=25) con patrén normal, con una
distribucién variable de patrones entre alveolar e intersticial pero sin predominar ninguno entre
ellos, distribuidos con patrén nodular 6% (n=2), micronodular con 8% (n=3), reticulonodular

con 11% (n=11%), engrosamiento pleural y derrame pleural con 3% (n=1) respectivamente.
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Tabla 5.1

Caracterizacion de pacientes con Lupus Eritematoso Sistémico y Alteraciones de la Funcién
Pulmonar de la Consulta Externa del Hospital General San Juan de Dios meses de Enero a
Junio de 2011

Variable M 0o n (%)
Edad 26 8.1
Sexo Femenino 36 (100)
Diagnostico Menor de 1 afios 7 (19
1 -5 afos 22 (61)
6 — 10 afios 6 (17)
11 — 15 afios 1 3
Profesion u Oficio Ama de casa 3 (8
No trabaja 9 (25
Empleado fabrica/industria 12 (35)
Comerciante 7 (19
Oficina 5 (13)
36 (100)
Consumo de tabaco No consume 36 (100)

Sin enfermedades
Enfermedades concomitantes concomitantes 30 (83)

Con enfermedades
concomitantes 6 (16)
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Tabla 5.2

Relacion de Hallazgos de lesion Pleuro-Pulmonar por Patrén Radiografico y Alteraciones en
la Funcion Pulmonar en pacientes con Lupus Eritematoso Sistémico en la consulta externa de
reumatologia del Hospital General San Juan de Dios en los meses de Enero a Junio 2011

Patrén Espirométrico

Patron Radiolégico Normal Obstructivo Restrictivo Mixto Total
Normal 25 - - - 25
Nodular 2 - - - 2
Micronodular 1 1 1 - 3
Reticulonodular - 1 2 1 4
Engrosamiento pleural 1 - - - 1
Derrame pleural - - 1 - 1
Total 29 2 4 1 36

Cuadro de relacion de Hallazgos de Lesién Pleuro- Pulmonar (Eje x) y Funcién Pulmonar segin Espirometria
(Ejey)
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VI. Discusion y Andlisis

De la poblacion de 36 pacientes con una edad media de 26 afios, representa una muestra de
pacientes jovenes que se incluyeron en el estudio, el 100% fue de sexo femenino lo cual
cumple la relacién de 9:1 mujer:hombre,!® ademas la mayoria se encuentra en un promedio
61% (n=22) no mayor de 5 afios de haberse realizado el diagnostico de LES, encontrandose
solo un 3% (n=1) que estaba por arriba del rango de 11 a 15 afios de haber cursar con la
enfermedad, se considera un posible sesgo en la poblacion ya que la muestra se toma

Unicamente de 1 clinica de las 3 que atienden en la consulta externa.

Las anomalias observadas en el funcionamiento de las vias no se relacionaron con los
antecedentes de tabaquismo.®® La implicaciéon del Sistema Respiratorio en pacientes con
enfermedad de la coldgena segun estudios reportados se puede presentar en un pequefio
porcentaje 4.11% de 1363 pacientes examinados segun estudios. Las manifestaciones mas
frecuentes de afectacion pulmonar encontradas fueron el sindrome Bronco-obstructivo 39,3%,
fibrosis pulmonar 23,2%, pleuritis 16,1% y neumonitis 12,5% fueron los hallazgos mas
relevantes. Llegando a concluir que en 4,11% de los casos, los trastornos del tejido conectivo
difusas se acompafian con la participacion del sistema respiratorio que cominmente se

manifiesta por el sindrome de bronco-obstructivo, fibrosis pulmonar y la pleuritis.’

La pleuritis y el derrame pleural son la causa mas comun de manifestaciones pulmonares en
pacientes con LES, hasta el 50-75% de los casos reportados por el Hospital John Hopkins en
un estudio de 120 pacientes® y en una evaluacion en 456 pacientes realizada por Cadena y
colaboradores en 1996 reporto derrame pleural en 37% de los pacientes con solo LES, '* en
este estudio solo se encontré a una persona con derrame pleural representado por el 3%. Por
otra parte un 69% de la poblacién presentaron patron normal representando por 25 pacientes,
en LES como se ha demostrado en los estudios no presentan caracteristicas especificas en
examenes microscopicos de tejido pulmonar y estudios radiograficos de térax. No se ha
determinado tampoco que los cambios radiograficos de los pulmones reflejen con precision
los cambios patolégicos que puedan existir. EI hecho mas importante es que el examen
radiogréafico revela que los pulmones pueden estar involucrados en el proceso de la
enfermedad de LES y pueden comprometer su funcién pulmonar.?® Con una distribucién
variable de patrones entre alveolar e intersticial pero sin predominar ninguno entre ellos,
distribuidos con patrén nodular 2 pacientes (6%), micronodular y reticular con 3 pacientes

ambos (8%), y el patrén reticular, engrosamiento pleural, derrame pleural con 1 pacientes (3%)
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respectivamente, se sustenta en un estudio realizado para determinar las manifestaciones
pleuro-pulmonar de LES en donde se encontraron 3 patrones radiolégicos fundamentales en
el parénquima pulmonar, 7 casos de radiopacidades micronodulares finas, en otros 7
pacientes radiopacidades difusas parecidas al de neumonitis y 4 sombras lineales de
atelectasia.?®

En el presente estudio se encontraron el 81% (n=29) con patrén normal del total de pacientes,
con un restante del 19% (n=7) que presentd un patron anormal, se determind un 11% (n=4)
con patrén restrictivo, un 5.5% (n=2) y con patron obstructivo un 2.7% (n=1). En la tabla 5.2
se realiza la comparacion entre los hallazgos radiolégicos y el patron espirométricos, en donde
no se puede determinar una asociacién especifica, pero si hay datos importantes en el patron
restrictivo encontrdndose en 3 patrones radiolégicos, lo que sugiere que la enfermedad
pulmonar se encuentra en algin momento durante la evolucién de la enfermedad debido a que
el 97% (n=35) se encuentra dentro de 10 afios de haber hecho el diagnostico. Las
evaluaciones espirométricas en pacientes con LES, consisten en defectos restrictivos, las
enfermedades intersticiales difusas caracteristicamente son el resultado de este tipo de
defecto, igualmente se observan descenso de la capacidad vital y capacidad pulmonar total

asi como volumen espiratorio forzado en un segundo (FEV1).5 10.31. 39

En Estudios previos han documentado las anomalias de la funcion pulmonar asociada con
LES, hay muy pocos datos, sin embargo existe similitud en los resultados obtenidos con otros
estudios a pesar que solo es un estudio observacional, Eichacker et al.*° obtuvo una poblaciéon
con una edad media del grupo de estudio de 35 + 13 afios y varié entre 15 y 68 afos. El
intervalo medio de tiempo que separa los estudios de funcion pulmonar fue 56 + 17 meses, y
oscil6 entre 24 y 84 meses. Ocho pacientes eran fumadores de cigarrillos. La media FEF25-
75% inicial para el grupo de fue de 75 £ 34 por ciento, con 12 de 25 sujetos que tienen valores
de menos de 80 por ciento de lo predicho esta reduccion estuvo presente en ambas series no
fumadores y fumadores, no hubieron diferencias significa en el seguimiento de los pacientes.
Estos resultados son una brecha para dar seguimiento a los pacientes con LES en la consulta
externa. Un punto importante es que esto no se ha asociado la actividad de la Enfermedad a
los estudios, considerando que si pudieran contribuir a las complicaciones directa o
indirectamente. Cabe mencionar que no se tomé en cuenta en este estudio si los pacientes
habian presentado previamente una afeccion pulmonar, hospitalizaciones previas por

patologia pulmonar o secuelas de las mismas.
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7.1.

7.2.

7.3.

7.4.

VII. Conclusiones

Se determind que la Funcién Pulmonar es normal a través de los hallazgos
espirométricos hasta en un 81% con patrén normal.

No se estableci6 la asociacién de los hallazgos Radiolégicos y los patrones
espirométricos en la disminucion de la Funciéon Pulmonar.

Los Hallazgos de la Radiografia de Térax no demostraron un patrébn con gran
significancia clinica, encontrando un 31% (n=11) presentaron anormalidades
radiogréficas, sin predominio alguno y el 69% restante tuvo una radiografia normal,
aungue no hay suficiente evidencia que un patrén normal descarte dafio pulmonar
intersticial.

El 11% (n=4) de los pacientes presentaron Patron Restrictivo siendo el hallazgo mas
importante a pesar que no hay suficientes estudios, pero se ha demostrado que estos
pacientes van disminuyendo su capacidad vital con la evolucion de la enfermedad.
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VIll. Recomendaciones

8.1 Realizar estudio con mayor poblacion y ampliar el periodo de tiempo, en donde se
incluya la actividad de la enfermedad y tratamiento actual.

8.2 Realizar un protocolo de control para evaluacién pulmonar como una evaluacién anual
para determinar si la capacidad pulmonar disminuye con los afios de que se realiza el

diagnéstico de LES.

8.3 Realizar mayor estudios en nuestra poblacién, ya que no se cuenta con suficiente

informacion de la evolucion de complicaciones con LES.
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X. Anexos

Anexo No. 1

Criterio

Definicion

1. Erupcion malar

"

Erupcion discosde
3. Fowsensibilidad
4. Ulceras bucales
5. Artritis

6. Serositis

7. Enfermedad renal

K. Enfermedad neuroldgica

9. Enfermedad hematologica

10, Trastormno inmunitano

1. Anticuerpo antinuclear

Entema fijo, plano o elevado, sobre las prominencias malares, que tiende a respetar los surcos nasolabiales

Placas entematosas elevadas con descamacion queratdsica adherente y comedonces; las lesiones mis antiguas pueden
mastrar cicatrizacion atrofica

Erupeion cutdnea secundaria a una reaccion anonmal a la luz solar, segin la anamnesis o la observacion del médico
Ulceracion oral o nasofuringes, generalmente indolori, observada por un médico

Artritis no erosiva que afecta a dos 0 mis articulaciones peniféncas, curactenzada por dolor con la palpacion, tumefaccion
o derrame

Pleuritis: historia convincente de dolor pleuritico o roce pleural auscultado por un médico o signos de derrame pleural, o
Pencarditis: demostrada por electrocardiograma, roce pericirdico o signos de derrame pericindico

Proteinuna persistente > 0.5 g/dL, 0 > 3+ si no se cuantifica, o
Cilindros celulares: eritrocitanos, de hemoglobing, granulares, tubulares o mixtos

Convulsiones: en ausencia de agentes provecadores o trastorno metabdlico conocido, p. ¢f., uremia, cetodcidosis o des-
equilibrio electrolitico, o

Psicosis: en ausencia de agentes provocadores o trastomo metabélico conocido, pu ef.. uremia, cetoacidosis o desequili-
brio electrolitico

Anema hemolitica: con retculocioss, o

Leucopenia: < 4.0 x 10" (4000 mm’) total en das o mds ocasiones, o

Linfopenia: < 1.5 x 1071 (150/mm’) en dos 0 ms ocasiones, o

Trombocitopenia: < 100 10'/L (100 x 10 /mm’) en ausencia de agentes provocadores

Anticuerpo anti DNA frente al DNA nativo con titulos anormales, o

Anti-Sm: presencia de anticuerpo frente al antigeno nuckear Sm, o

Hallazgo positivo de anticuerpos antifosfolipido, basado en: 1) nivel sérico anormual de anticuerpos IgG o IgM anticardio
lipina, 2) andlisis positivo para ¢l anticoagulunte lipico, usando una prucha normalizada, o 3) prucba serobogica positi-
va falsa para L sifilis con positividad conocida durante al menos 6 meses v confirmadi con una prucha pegativa de in-
movilizacién de Treponema o un andlisis de absorcion de fluorescencia para Treponenma

Titwlo anormal de anticuerpo antinuclear por inmunofluorescencia o andlisis equivalene en cualquicr momento y en au-
sencia de medicamentos con asociacion conocida al sfndrome de lupus inducido por farmacos

* La clasificacion propuesta se basa en 1 critenios. Para identificar a bos pacienses en los estudios clinicos, se dice que la persona padece un fupus eritematoso sistémico cuando
cutnple 4 o mds de Jos | onitenos, sucesiva o simubtineamente, durante un intervalo de observackin dado
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Grafica 2.13.3.1.1.1 Curva de volumen — tiempo normal. Obsérvese representado como se

calculan los valores de FEV. y FVC.
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Grafica No. 2.13.3.1.2.1 Curva de flujo - volumen normal. Véase que tiene una fase de
ascenso rapido hasta llegar al flujo espiratorio méximo o Peak-Flow, y luego un descenso mas
lento, pero practicamente en linea recta, hasta que alcanza la linea de base, momento en que
sefiala la FVC. El FEV: es calculado por el propio espirometro y si es normal suele estar en la

Ultima parte de la linea descendente.
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Grafica 2.13.3.2.1

Grafica 2.13.3.3.1
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Grafica 2.13.3.4.1
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UNIVERSIDAD DE SAN CARLOS DE GUATEMALA
POST GRADO DE MEDICINA INTERNA

HOSPITAL GENERAL SAN JUAN DE DIOS

ALTERACIONES DE LA FUNCION PULMONAR EN PACIENTES CON LUPUS
ERITEMATOSO SISTEMICO

Fecha: No. Registro de investigacion:

No. de carné Hospitalario: No. Rx:

Nombre: Edad:

Sexo:

Ocupacion: No trabajapg Ama de casa Agricultorg  Jubiladop

Fabrica/industriad Trabajo de oficina O  Comerciante O
Tiempo de diagndéstico de LES: lafloo<O 1-5 afiosO 6-10 aflosO
11-15 afios®  16-20 afiosH 21-25 aflosH  26-30 afios® 31 afios o mas
Enfermedades concomitantes Asma @ EPOCH Cancer de pulmén U
Ha fumado usted por lo menos un cigarrillo al dia durante el Gltimo mes
Sio nonO

Interpretacion de Placa de térax Postero-AnterEi|or

Normal

Paton reticular =
Patrén nodular o
Patrén micronodular O
Patrén reticulo-nodular o
Engrosamiento pleural o

Derrame pleural
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Resultado de espirometria

Normal Disminuido Aumentado

FCV | O O
FEV1 = O O
FEV1/FVC = = =

Patrén de espirometria

Normal m]

Obstructivo o
. O

Restrictivo

Mixto o

Sugerencias:
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HOSPITAL GENERAL SAN JUAN DE DIOS

Post Grado Medicina Interna

1 avenida 10-50 zona 1, Guatemala. Telefax (502)22530463

CONSENTIMIENTO INFORMADO

Yo de anos de edad, con cédula
de vecindad namero , extendida en el municipio
de , departamento

Con diagndstico de

Habiéndoseme explicado previamente el objetivo y motivos de realizar un estudio en pacientes
con Lupus Eritematoso Sistémico, para el cual hay que realizar procedimientos como Rayos
x de Toérax y Espirometria en mi persona, para incluir los datos en el Estudio de Funcion
Pulmonar de Pacientes con Lupus Eritematoso Sistémico.

Conociendo que ninguno del procedimiento compromete mi salud, y en todo caso seran de
ayuda clinica para mi enfermedad, por lo que firmo la presente nota autorizando mi
participacién en este estudio en pleno gozo de mis facultades fisicas y mentales.

Por ello, manifiesto que estoy satisfecha con la informacion recibida. Y tales condiciones
ACEPTO que se me realice el procedimiento indicado:

Guatemala de 20

Firma
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Permiso del Autor para Copiar el Trabajo

El autor concede permiso para reproducir total o parcialmente y por cualquier medio la tesis
titulada Funcion Pulmonar de Pacientes con Lupus Eritematoso Sistémico para
propésitos de consulta académica. Sin embargo, quedan reservados los derechos de autor
gue confiere la ley, cuando sea cualquier otro motivo diferente al que se sefala lo que
conduzca a su reproduccion o comercializacién total o parcial.
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