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RESUMEN

“MANIFESTACIONES PULMONARES EN PACIENTES CON COLAGENOPATIAS
ATENDIDOS EN MEDICINA INTERNA DEL HOSPITAL NACIONAL DE OCCIDENTE
20127

Eddy Daniel Sanchez Reyes

Palabras Clave: Colagenopatias, Artritis Reumatoidea, Lupus Eritematoso
Sistémico, Esclerodermia, Dermatomiositis.

Las Enfermedades de la Colagena afecta todos los 6rganos, sin embargo a nivel
pulmonar se conocen algunas manifestaciones del parénquima pulmonar, pleural,
musculatura, vias aérea; por lo que es importante hacer mencién que no se tiene bien
establecida la frecuencia con que cada una de ellas se presenta en las distintas
patologias y si es dependiente de la evolucion de la enfermedad o no, y en vista de que
existen pocos estudios a nivel mundial y que en el Hospital Nacional de Occidente no hay
estudios relacionados a tales manifestaciones pulmonares, surgid la inquietud de poder
establecer e identificar la frecuencia con que éstas aparecen y su relacion radiografica,
clinica y espirométrica, para poder crear guias o pautas para un diagnéstico y manejo
oportuno. Se analizaron a 44 pacientes, de enero a diciembre del 2012, con los
siguientes resultados: 1)Las colagenopatias mas frecuentes diagnosticadas en el HNO en
el departamento de medicina interna en orden de frecuencia son: Artritis Reumatoidea
(57%), LES (36%), Esclerodermia(5%), Dermatomiositis(2%).2)Los hallazgos clinicos
mas relevantes fueron: estertores, radiograficos: infiltrados intersticiales, espirométricos:
patrén restrictivo, sintomas: tos y disnea. 3)Se encontré relacién importante entre los
hallazgos radioldgicos, clinicos, espirométricos y sintomatoldgicos para determinar dafio
pulmonar 4)El sexo femenino es el género mas afectado en la poblacion de estudio del
HNO del departamento de medicina interna.
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ABSTRACT

‘PULMONARY MANIFESTATIONS IN PATIENTS WITH COLLAGEN DISEASES
TREATED IN INTERNAL MEDICINE AT NATIONAL HOSPITAL OF THE WEST 2012”

Eddy Daniel Sanchez Reyes

Key words: collagen diseases , rheumatoid arthritis , systemic lupus erythematosus ,
scleroderma , dermatomyositis .

Collagen disease affects all organs, the lungs however some manifestations of lung
parenchyma, pleural musculature air pathways are known; so it is important to mention
that there is no well established how often each occurs in various diseases and if
dependent on the evolution of the disease or not, and given that there are few studies at
world and at the National Hospital of the West no such studies related to pulmonary
manifestations, the concern to establish and identify the frequency with which they appear
and their relationship radiographic, clinical and spirometric arose to create guides or
guidelines for diagnosis and timely management. 44 patients were collected from January
to December 2012, with the following results: 1) The most common collagen diseases
diagnosed in the HNO in the department of internal medicine in order of frequency are:
rheumatoid arthritis (57%), SLE (36 %), scleroderma (5%), Dermatomyositis (2%) .2) The
most relevant clinical findings were rales, radiographic: interstitial infiltrates, spirometry:
restrictive pattern: cough and dyspnea. 3) significant relationship between radiological
findings, clinical, spirometric and symptomatological was found to determine lung damage
4) The female is the most affected in the study population of HNO internal medicine
department genre.
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. INTRODUCCION

Las enfermedades de la coldgena constituyen un gran grupo de enfermedades
inflamatorias sistémicas de etiologia autoinmune. En las enfermedades del colageno se
pueden afectar casi todos los érganos del cuerpo. El sistema respiratorio es uno de los
mas afectados frecuentemente, aunque no se conoce con exactitud la prevalencia de

enfermedad pulmonar en las diferentes enfermedades del colageno.

Cualquier estructura del aparato respiratorio puede estar afectada. Se han descrito
algunas manifestaciones que pueden ser encontradas en esta patologia a nivel pulmonar
como neumonitis intersticiales, afeccion pleural, de los vasos, vias aéreas y musculatura
respiratoria; las cuales son diagnosticadas tardiamente ocasionando que los pacientes

puedan ser tratados tardiamente, empeorando el prondstico.

a pesar que estos hallazgos se encuentran descritos en la literatura, no se han realizado
estudios que puedan ayudarnos al diagndstico precoz de estas patologias mediante la
asociacion de métodos diagndsticos, clinica y examen fisico, por lo que surge la presente
investigacion tipo analitica, con el objetivo de determinar la incidencia de las
manifestaciones pulmonares en las colagenopatias y determinar una asociacién de las
manifestaciones clinicas, espirométricas, y examen fisico para el diagnostico del deterioro

pulmonar inicial.

Para el estudio se tomaron a al total de pacientes vistos en consulta externa y servicios
de encamamiento del departamento de medicina interna, siendo un total de 44 pacientes,
los cuales fueron estudiados mediante la realizacion de estudios diagnésticos como
espirometria y radiografia simple térax, lo cual se correlaciond con el examen fisico para

el andlisis posterior de resultados y asi determinar la relacién entre las mismas.



II.  ANTECEDENTES

COLAGENOPATIAS

LUPUS ERITEMATOSO GENERALIZADO O SISTEMICO

La afectacion primaria a pulmoén y pleura es comdn en pacientes con lupus eritematoso

generalizado (LEG).

Se han descrito varios tipos de lesiones histolégicas en el pulmén, pero estos cambios no

son especificos del LEG.

En diferentes autopsias se han encontrado en mas del 50% de los casos:
bronconeumonia, 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. (A. OLUSEGUN FAYEMI, 1995) La lesion cronica
incluye fibrosis de la intima, hipertrofia de la capa media, alteraciones de la lamina
elastica y fibrosis periadventicia. (Dubois E., 1990) (Richard A. Matthay, 1998)

La afectacion diafragmética es rara, pero cuando se presenta se manifiesta clinicamente
por disminucion de la expansion toracica, con anormalidades auscultatorias sin cianosis y

disminucion de la capacidad vital.

Radiol6gicamente hay imagen de atelectasia basal acompafiada de elevacion del

hemidiafragma.

Aun no se conoce la patogénesis de las alteraciones diafragméaticas en pacientes con
LEG, 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. (Martin Gross J. R., 1972) (Brian L, 1997)

El dolor pleuritico recurrente ha sido documentado en alrededor del 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 del 41 al 56%.



El diagndstico de pleuresia es totalmente clinico, lo cual ha sido confirmado por
diferentes estudios radiogréficos 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 tales como tuberculosis. (Martin Gross J.
R., 1972) (Helen M. Haupt, 1981)

El derrame pleural generalmente es leve a moderado que va desde 400 a 1000 ml, y los
derrames masivos son infrecuentes, los derrames pueden ser uni ¢ bilaterales, la
toracocentesis no se necesita en la pleuritis lapica, sélo en caso de derrame pleural
incierto. Se han descrito diferencias entre el derrame pleural del LEG, y otras causas de
derrame pleural, resaltando entre ellas disminucion de los niveles del complemento, la
presencia de complejos inmunes, anticuerpos anti desoxirribonucleico (DNA) vy

ocasionalmente células lupus Eritematoso (Células LE).

Caracteristicas del derrame pleural del Lupus Eritematoso Generalizado:

1) El liquido pleural generalmente es de color amarillo &mbar, con un contenido de
proteinas mayor de 3 gr/dl, el recuento de células sanguineas oscila entre 3,000-

5,000 / mm2 con predominio de monocitos y linfocitos.

2) Los niveles de glucosa son similares a los niveles séricos y el complemento C3 y C4
estan disminuidos, los titulos de anticuerpos antinucleares son mayores que los titulo

sanguineos. El Ph es mayor de 7.35.

La terapia con anti-inflamatorios no esteroideos se ha utilizado para el tratamiento de la
pleuritis lupica. En caso que la sintomatologia sea severa, los corticoides son (utiles,
igualmente el derrame pleural ha respondido a la terapia con corticoides, en caso
refractarios al tratamiento médico se ha recomendado la pleurectomia 6 la pleurodesis la
gue ha sido muy util. (Dubois E., 1990) (Richard A. Matthay, 1998)

La Neumonitis lipica aguda es una manifestacion clinica poco comun del Lupus
Eritematoso Generalizado, diferentes estudios han reportado afectacién pulmonar hasta
en un 48% durante el curso de la enfermedad, sin embargo sélo menos del 10% de los
pacientes presentan Neumonitis lapica, clinicamente el paciente presenta fiebre, disnea,

tos productiva, esputo hemoptoico, hemoptisis, taquipnea y dolor pleuritico.



Radiol6gicamente se demuestra infiltrado atinar difuso con predileccion por las bases en
100% de los casos, y derrame pleural en 50% de los pacientes. (Edna P. Schwab, 1993)
(Martin Gross J. R., 1972) (Dubois E., 1990)

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

morbilidad de la neumonitis lUpica es extremadamente alta.

Las elevadas dosis de corticoides son efectivas aunque en algunos casos, los pacientes

no responden a esta terapia por lo que se debe recurrir a los agentes inmunosupresores.

La hemorragia pulmonar es una manifestacion poco frecuente, pero fatal de lupus
Eritematoso generalizado, clinicamente se ha presentado en menos del 2% de los
pacientes con LEG, es una de las causas primarias de muerte. 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 lupica. Las
manifestaciones radiogréaficas incluyen infiltrado pulmonar bilateral 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%. (Edna P. Schwab, 1993) (Dubois E., 1990)

Histopatoldégicamente se evidencia hemorragia intra alveolar con formacion de membrana
hialina, depésito de fibrina y cavitacidén alveolar. El prondéstico de la hemorragia pulmonar
masiva es grave, el tratamiento con altas dosis de corticoides combinados con agentes
inmunosupresores han sido efectivos. (Edna P. Schwab, 1993) (Liumf, JH, TH, & YY:,
1998)

Las enfermedades intersticiales difusas del pulmén es una manifestacién pulmonar que
se asocia a enfermedades reumaticas como esclerosis sistémica y artritis reumatoide, se
ha calculado que las enfermedades intersticiales del pulmén tiene una prevalencia de
aproximadamente 3% en pacientes con lupus Eritematoso generalizado.
Radiograficamente, se observa el desarrollo de fibrosis pulmonar asociada con severas

anormalidades en la funcién pulmonar. (Susanto I., Jun, 1997)

Se ha descrito que la alta prevalencia estd dada por la frecuencia y severidad de la

enfermedad en pacientes con lupus Eritematoso generalizado. Clinicamente la
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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 LEG, presentan afectacion multisistémica con prueba positivo 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 patron restrictivo debido a defectos en la ventilacion

pulmonar por obstruccion de la via aérea.

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 embolia pulmonar, se presenta con poca frecuencia en pacientes con lupus
eritematoso generalizado con sintomatologia respiratoria, especialmente dolor pleuritico,
dolor toracico y disnea en casos severos. La embolia pulmonar ha sido documentada por
angiografia, igualmente por el gamma grama de pulmén que han demostrado
anormalidades en la perfusién. Menos del 15% de los pacientes con lupus eritematoso
generalizado presentan embolia pulmonar, y ésta se ha asociado a hipertension de la
arteriapulmonar, anticoagulante lupico, descenso de la actividad del plasmin6geno e
incremento de la actividad del factor von Willebrand. (Lawrence, 1992) (Luiz Vertztman,
1995)

Se ha descrito el sindrome de hipoxemia reversible en pacientes con lupus eritematoso,
con evidencia de afectacion al parénquima pulmonar, el manejo del sindrome hipoxemia
se realiza con corticoides. (Lisa Weinrib, 1990) (Martin Gross J. R., 1972) La hipertension
pulmonar es una manifestacion rara que afecta al pulmén, en los pacientes lapicos el
diagnéstico clinico de hipertension pulmonar es dificil, en casos severos hay hipertrofia

de ventriculo izquierdo y manifestaciones de insuficiencia cardiaca congestiva.

Se ha definido la hipertensién 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

5



hipertrofia del ventriculo izquierdo, las pruebas de funcién pulmonar revela un patron
restrictivo (anormalidades restrictivas). 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. (Senk
Groen, 1992) (Luiz Vertztman, 1995) (Richard A. Matthay, 1998)

ESCLERODERMIA

La Esclerodermia es una enfermedad cronica, auto-inmune del tejido conectivo la cual es
generalmente clasificada como una enfermedad reumatica. También se le conoce como
Esclerosis sistémica. En algunos casos la enfermedad puede evidenciarse en forma
localizada a nivel de la piel, mientras que en otras adicionalmente la afectacion ocurre en
organos internos, tales como aparato digestivo, pulmén, rifién, corazén y otros. Existe la
llamada Esclerodermia sine scleroderma, donde se presenta la fibrosis de 6érganos

internos sin afectacion de la piel.

La enfermedad puede aparecer en diferentes grados de severidad y con progresion
variable. Pueden presentarse desde manifestaciones muy leves hasta casos muy severos
y de los cuales algunos son rapidamente progresivos hacia complicaciones renales y

pulmonares capaces de provocar la muerte.

Epidemiologia

Un aproximado de 300,000 personas en los Estados Unidos tienen Esclerodermia.
Aproximadamente 4 veces mas mujeres que hombres desarrollan la enfermedad. Las

formas localizadas son mas frecuentes en nifios.

Alteraciones fundamentales en la enfermedad

Parecen existir alteraciones fundamentales en tres niveles: 1) En la capa celular que
reviste el interior de los vasos sanguineos (Endotelio), 2) En el Sistema Inmunoldgico y 3)
En el tejido conectivo. El dafio endotelial seria la lesion primaria, seguido de la
estimulacion del sistema inmunoldgico el cual responde con la formacion de anticuerpos y
liberacion de moduladores celulares que finalmente inducen la proliferacion y depésito

descontrolado de fibra colagena en los diferentes 6rganos.



Causas de la Esclerodermia

La causa exacta o causas de la Esclerodermia son desconocidas. Solo se sabe que el
mecanismo de accion del efecto dafiino de la enfermedad involucra una sobreproduccion

de colageno.

Clasificaciones de Esclerodermia

1. Esclerodermia localizada

Usualmente circunscrita a algunos lugares de la piel o en menos frecuente en los
musculos. Se presenta con mayor frecuencia en nifios y en jovenes. Se conocen dos
tipos principales de Esclerodermia localizada:

Morfea y Esclerodermia Lineal. Es posible desarrollar la forma generalizada de
la enfermedad después de sufrir la forma localizada, pero no es lo mas frecuente. La
Esclerodermia Lineal puede afectar tejido subyacente. También se observan a menudo
remisiones (curaciones) espontaneas de la Esclerodermia localizada, generalmente

después de una larga evolucion.

2. Esclerosis sistémica

Generalmente afecta diversas partes del cuerpo e.g. la piel, el eso6fago, el tracto
gastrointestinal, pulmones, rifiones, corazén y otros Grganos internos. También podria
afectar los vasos sanguineos, muasculos y articulaciones.

Puede ser util diferenciar entre dos tipos principales de Esclerodermia Sistémica: 1)

Esclerodermia Sistémica Limitada y 2) Esclerodermia Sistémica Difusa.

a) La forma Sistémica Limitada se caracteriza por el hecho de que el Fenébmeno de
Raynaud puede presentarse aisladamente muchos afios antes de la afectacién de
la piel, la fibrosis pulmonar no se presenta inicialmente, es poco frecuente la
afectacion del riién y entre un 50 - 90 % de los pacientes con Este tipo de

Esclerodermia Sistémica tienen Anticuerpos Anticentromero detectables.

b) La forma Sistémica Difusa es mas grave que la anterior, el fendmeno de
Raynaud se inicia dentro del primer afio después de la afectacion de la piel, la
fibrosis pulmonar es precoz (rapida), existe generalmente afeccion del rifién
caracterizado por la llamada Crisis renal esclerodérmica la cual se asocia a cifras
elevadas de tension arterial, entre un 20 - 30 % de los pacientes con este tipo de

Esclerodermia tienen presente el anticuerpo anti-scl 70 (Antitopoisomerasa I).



Las lesiones pulmonares propias de la esclerodermia

Pueden ser:

Enfermedad pulmonar intersticial difusa: Neumonia intersticial especifica (78%) y NI usual
(6%) con peor evolucién de la primera. (Abu-Shakra M, 1993) (Alexandrescu DT, 2005)
(W, 2006)

Hipertension pulmonar aislada por cambios vasculares. Mas frecuente en la variante —
CREST (9%) y acps anticentromero. Afecta arterias pequefas y medianas con hipertrofia
de media y engrosamiento intima. La trombosis pulmonar in situ puede contribuir al

desarrollo de la HP Hipertensién pulmonar secundaria a fibrosis pulmonar.

La fibrosis ocurre en respuesta al estimulo inflamatorio persistente con un proceso
destructivo tisular, interactuando con los vasos con produccion de mediadores
inflamatorios como radicales libres, citoquinas, quimioquinas, factores de crecimiento y
enzimas proteoliticas, induciento sintesis y depésito de colageno. El proceso remodela y
reemplaza el tejido normal por tejido cicatrizal: fibrosis de reemplazo. (Derk CT, 2005)
(Derk CT S. L., 2003) (Duncan SC, 1979)

a- Fibrosis Intersticial

Fibrosis Pulmonar Bibasal: Patente reticular bilateral de densidad linear o linear-
nodular mas pronunciadas en las zonas basales de los pulmones en radiografias de térax
standard. Puede asumir la apariencia de “panal de abeja”. Estos cambios no deberian ser

atribuidos a enfermedad primaria.
El hallazgo al examen son estertores subcrepitantes.
La anatomia patoldégica muestra fibrosis del intersticio, infiltrados inflamatorios alveolares

y bronquiales.

b. Hipertension pulmonar
Al examen fisico se halla reforzamiento del segundo ruido cardiaco, soplo de la valvula

tricispide, edema alveolar e ingurgitacion yugular con reflujo hepato-yugular.

La anatomia patolégica muestra disminucion de la luz arteriolar con duplicacién de la

intima, alteraciones mixomatosas de la media.



Las dos alteraciones mencionadas pueden presentarse aisladamente o en forma

conjunta.
o Los sintomas caracteristicos son DISNEA 'y TOS
. El dolor pleuritico y la expectoracién son mas raras de ver.

La radiografia de térax puede mostrar imagenes reticulares bibasales (panal de abeja)

pero es un signo tardio.

La tomografia axial computarizada de alta resolucion representa un estudio mas confiable

y demostrativo de las alteraciones.

El estudio de la funcion pulmonar y la capacidad de difusion son los estudios més

confiables y demostrativos de las alteraciones fibroéticas.

Lavado bronco-alveolar (BAL) muestra la presencia de neutréfilos, linfocitos vy
ocasionalmente eosindéfilos. Si es compatible con inflamacién-alveolitis debe ser tratado

inmediatamente.

Secundarias a problemas de otros érganos:

Bronquitis frecuentes, tos por reflujo GE, neumonia aspirativa.

Diagndstico: Evaluar compromiso pulmonar en forma rutinaria a pesar de la ausencia de
sintomas respiratorios. La finalidad es detectar lesiones precoces a fin de evitar la

evolucion hacia estadios avanzados.

Sintomas: tos seca, persistente, disnea progresiva, respiracion corta, hemoptisis, silbidos,

dolor toréxico. El examen respiratorio puede ser normal.

Protocolo de evaluacion y seguimiento

En base al esquema de evaluacion de la severidad de la lesion pulmonar y de
seguimiento de los pacientes con esclerodermia propuesto por el Grupo 2 de
Enfermedades del Tejido Conectivo de la Sociedad Europea de Enfermedades
Respiratorias es conveniente a fin de contar con un medio adecuado que unifique

criterios objetivos, se propone adherirse a ellos (Tabla 1 y Tabla 2). (Vaughan J, 2000)



Tabla 1

Criterios de evaluacion de severidad del compromiso pulmonar

EPID Disnea (%) Funciéon pulmonar TACAR
TLC,VC DLCO V02
A=leve 0-1 >70% pred. >70% pred. >70 % pred. + sat. >95% <5% + <1/3 perif.
B=moderada I 50-70% 50-70 % 50-70 % pred.+ sat. 85-95%  >5% <25%
C=severa II-IV <70% <50% <50% pred. + sat. <85% <25%

(*) Escala de disnea ATS / ERS.

EPID: esclerosis pulmonar intestinal difusa- TLC= capacidad pulmonar total

Tabla 2

Evaluacién y seguimienta

=  Evaluacion inicial
Disnea (%)
Pruebas funcionales respiratorias.
Test de ejercicio cardiopulmonar.
TACAR. Sies anormal considerar BAL.
Ecocardiograma.

=  Seguimiento
A: Observacion: PFR cada 6 meses. Después de 2 anos cada 12 meses.
Cambio significativo cuando la VC es < del 10% de la inicial 6 la DLCO es
del 15 % + confirmacion por TACAR.
B : Tratamiento: Corticoesteroides, ciclofosfamida

PRF: Pruebas Funcionales Respiratorias
(*) : Escalade disnea ATS/ERS

Tratamiento: Dos estudios randomizados, multicéntricos, doble ciego con placebo, el
SLS study en USA y el FAST en Inglaterra son los Unicos de este tipo de evidencia (A)
con que se cuenta para decidir el tratamiento de la lesién pulmonar en la Esclerodermia.
(Wenzel, 2002) (Wipff J, 2005)

El SLS study, pone en evidencia la reducciéon del deterioro pulmonar en forma
significativa (p=0.02), conmejoria en el score cutaneo y cuestionario de calidad de vida
con el tratamiento de ciclofosfamida oral con 2 mg/ kg diario durante un afio con respecto
al placebo.

El FAST utiliza prednisona 20mg mas pulsos intravenosos mensuales de ciclofosfamida,

600 mg/m2 durante seis meses seguido de azatioprima, 2,5 mg/kg/dia, con evaluacién al
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afio de tratamiento Se observé mejoria en la CVF del 4,76 % con una p= 0.05 comparado
con placebo. Esta alternativa necesita mayor estudio para ser validada aunque debe ser
evaluada segun el paciente individual. Queda por establecer la duracién del tratamiento,
su continuidad y/o periodicidad. El tratamiento de la hipertensién pulmonar debe ser

evaluado como se ha descripto mas arriba y en base al test de vasoreactividad pulmonar.

ARTRITIS REUMATOIDE

La artritis reumatoide es la mas comun de las enfermedades del tejido conjuntivo. Este
padecimiento se caracteriza por inflamacién articular simétrica con hiperplasia sinovial
persistente que puede llevar a destruccion articular. Afecta con predileccién mujeres entre
los 40 y 50 afios de edad. El pulmén es particularmente vulnerable en la artritis
reumatoide debido a su abundante vasculatura y gran cantidad de tejido conjuntivo. (Jurik
AG, 1982) Las manifestaciones pleuropulmonares de la artritis reumatoide han sido

estudiadas en series de pacientes controlados y no controlados.

Sus formas anatomoclinicas son diversas e incluyen pleuritis, nédulos necrobiéticos,
infeccion, malignidad, neumonitis inducida por drogas, lesiones relacionadas con la
ocupacién, neumonia intersticial, fibrosis y enfermedad de las vias aéreas. La prevalencia
de estas complicaciones varia ampliamente de serie a serie. Depende del método que se
utilice para su deteccion (clinico, radioldgico, fisiolégico o patolégico) y de acuerdo a la
poblacion seleccionada para su estudio (moderada versus severa, paciente internado

versus paciente ambulatorio).

Los cambios pulmonares comparten similitudes y pueden incluso estar asociados, por lo
gue es necesario diferenciarlos, ya que de esto dependerd el abordaje terapéutico.
(Schiel W, 1984) Aunque la artritis reumatoide es mas comun en mujeres, la afeccion
respiratoria es mas frecuente en hombres con una relacién 3:1. Los sintomas pulmonares
siguen a la artritis en la mayoria de los casos (80%) y en el 20% la afeccién pulmonar
precede a la artritis. EI mayor nimero de neumopatias, y en particular la fibrosis, ocurre
entre los 50-60 afios de edad. Son predictores de dafio pulmonar: tabaquismo, nédulos
subcutaneos, presencia de FR y anticuerpos antinucleares elevados; presencia de
crioglobulinas, radiografia de térax anormal, y estadio avanzado de la enfermedad. El

hipocratismo digital es una manifestacion tardia.
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La enfermedad difusa o neumopatia intersticial difusa (NID) tiene una prevalencia del
30% en la artritis reumatoide. Es una de sus principales complicaciones y es causa
importante de morbilidad. Tiende a ser mas indolente que la fibrosis pulmonar idiopética
(FPI) y tiene un peor pronostico que los nddulos pulmonares. (Cervantes-Perez P, 1980)
(Wells AV, 1993) Se define como NID cuando la radiografia de térax muestra un proceso
intersticial y existe un patrén restrictivo en las pruebas de funcién respiratoria. La
evidencia radioldgica de fibrosis va del 2 al 9% y de dafio intersticial apenas alcanza el
5%. Los cambios tempranos pueden aparecer como parches de infiltrado alveolar,
asimétricos, de predominio en las bases. Cuando la enfermedad progresa hay un patron
mas reticulonodular y, mas tarde, el patrén se vuelve en panal de abeja, con pérdida de
volimenes pulmonares, pero esto sucede en estadios ya muy avanzados, y los hallazgos
observados son indistinguibles de la FPI. (TE, 1998)

En la patologia intersticial, las pruebas de funcion respiratoria muestran alteraciones tanto
en la mecénica pulmonar como en el intercambio gaseoso, siendo los grados de afeccién
de diferente magnitud dependiendo de la severidad del dafio. En relacién con la
mecénica pulmonar, el dato mas caracteristico es la presencia de restriccion pulmonar, lo
gue se refiere a la disminucion de la capacidad vital forzada (CVF), que es la cantidad de
aire que se puede manejar en una inspiracion maxima y una espiracion forzada; de igual
forma, también se encuentra disminuida la capacidad pulmonar total (CPT), la cual
representa no solo el aire que se maneja en CVF, sino ademas el volumen residual (VR)
gue queda en el pulmén, que en este patron funcional también se disminuye. Por lo que
en todos los trastornos pulmonares restrictivos encontramos como caracteristica de este

patrén funcional que todos los volimenes pulmonares se reducen.

Cuando la NID afecta las vias aéreas pequefas, se puede observar que el flujo espirado
forzado 25, 50 y 75 se encuentra disminuido, observandose en la curva flujo-volumen una
curva obstructiva. En estos casos, incluso cuando existe atrapamiento aéreo, el volumen
residual se incrementa y la CPT se encuentra en parametros normales; sin embargo, a
pesar de una mayor cantidad de aire en los pulmones, no se detectan modificaciones en
la CVF, que permanece reducida. En relacién con el intercambio gaseoso, se observa
gue estas alteraciones dependen también del grado de afeccion; por lo que en etapas
tempranas, la gasometria se encuentra normal en reposo, pero se demuestra una caida
del oxigeno (PaO2) con el ejercicio; conforme el dafio avanza, se detecta hipoxemia en
reposo la cual se agrava al ejercicio. Otra forma de demostrar las alteraciones del

intercambio gaseoso, sobre todo en etapas tempranas, es a través de la difusion de

12



monoxido de carbono (DLCO), incluso ésta se ha encontrado reducida en casos de NID

con radiografia de térax normal.

Se dice que existe NID definida cuando las pruebas de funcién respiratoria muestran
disminucion de por lo menos dos de los siguientes pardmetros: CPT, CVF o DLCO, lo
gue lleva al diagndstico de NID hasta en un 40% de acuerdo a las pruebas de funcién
respiratoria. Sin embargo, sélo se ha encontrado decremento de la DLCO en mas del
50% de los casos. (Linstow M, 1994)

Debido a la disminucién de la DLCO en pacientes con radiografia de térax normal, se ha
sugerido que el proceso puede empezar como lo hace en la membrana sinovial en
estadios tempranos: hay infiltracion de leucocitos polimorfonucleares en el endotelio y
pueden encontrarse trombos que obliteran la microvasculatura de los pulmones. En las
fases cronicas, se sintetizan grandes cantidades de inmunoglobulinas, principalmente
IgM e IgG. El papel preciso de estos anticuerpos en la patogénesis de la enfermedad no
esta claro, pero se sabe que tienen capacidad para formar complejos inmunes que
activan el complemento, lo cual puede iniciar o prolongar inflamacion local dentro de los

pulmones y llevar a fibrosis secundaria. (Nagai S, 1997)

Si bien el tabaco es la principal causa de pruebas de funcién respiratoria alteradas en
artritis reumatoide, (Banks J, 1992) se sabe que la disminucién de volimenes pulmonares
en la radiografia de térax y disminucion de la DLCO traducen evidencia histolégica de
neumonitis intersticial y fibrosis. Cuando se complementan las pruebas de funcion
respiratoria con la biopsia pulmonar, el porcentaje de deteccion de NID alcanza el 70%.
En un estudio de autopsias de pacientes con artritis reumatoide se encontraron cambios
histolégicos de NID en 80% de los casos. (Cervantes-Perez P, 1980) Saag Yy
colaboradores, en un reporte de 336 casos de artritis reumatoide (probable, posible o
definida), estudiaron la frecuencia de NID de acuerdo a las anormalidades detectadas en
la radiografia de térax y pruebas de funcién respiratoria, en ausencia de sintomas
respiratorios. Detectaron que en 40 pacientes (12%) la radiografia de térax mostraba
infiltrado intersticial, 42 enfermos (12.5%) tenian disminuida la CVF y 64 (19%)
disminucion de la DLCO. El tabaquismo fue el factor mas constante en las anormalidades

fisiologicas y radioldgicas para desarrollar NID en artritis reumatoide. (Saag K, 1996)

Algunas anormalidades funcionales muestran evidencia de obstruccién de vias aéreas

que pueden reflejar otras manifestaciones pulmonares, que incluyen bronquiectasias,
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bronquiolitis obliterante, obstruccién crénica de vias aéreas 0 artritis cricoaritenoide.
(Vergnenegre A, 1997)

La tomografia axial computarizada de alta resolucion puede mejorar el rango en que la
enfermedad se diagnostica; la prevalencia de NID identificada por este método va del 10
al 47%. (Dawson JK, 1997) Detecta la presencia, tipo y extensién de las alteraciones del
parénquima, y diferencia lesiones reversibles (inflamatorias) de las potencialmente

irreversibles (fibrosis). Permite ver un patron mosaico de atenuacion y perfusion.

Las regiones anormales del pulmén tienen disminucion de la atenuaciéon y de la
vascularidad, mientras que las éareas relativamente normales tienen aumento de la
atenuacion y de la vascularidad por redistribucion del flujo sanguineo; de ahi que es
mucho mas sensible que la radiografia simple para detectar enfermedad temprana. La
presencia de imagenes en vidrio despulido puede identificar subgrupos de pacientes con

histologia inflamatoria aguda, que pueden responder a terapia. (C., 1994)

En enfermedad inicial, se observan opacidades irregulares y hay engrosamiento irregular
septal interlobulillar basal. Conforme el proceso avanza, se desarrollan imagenes
reticulonodulares hasta llegar a la imagen en panal de abeja. La fibrosis localizada en
I6bulos superiores y medios es rara; puede tener areas de cavitacidbn, mostrando un
patrén fibrobuloso apical que puede, en ocasiones, confundirse con tuberculosis.
Afeccion de las vias aéreas, como bronquiolitis obliterante y bronquiolitis obliterante con
neumonia organizada (BOOP), también ocurre en artritis reumatoide y la radiografia

simple usualmente es normal.

Con la tomografia axial computarizada de alta resolucién se observa espacio aéreo
consolidado, usualmente bilateral y en parches de distribucion periférica y peribronquial.
Este método puede detectar otras anormalidades asociadas con artritis reumatoide,
incluyendo bronquiectasias, linfadenopatia, nédulos pulmonares y enfermedad pleural.
(Despaux J, 1996) Cortet y colaboradores compararon los resultados de las pruebas de
funcién respiratoria con los de la tomografia axial computarizada de alta resolucién en 68
pacientes con artritis reumatoide y observaron una asociacion significativa entre afeccion
de las vias aéreas (13.2%) y bronquiectasias, que fue el hallazgo mas observado en la
tomografia axial computarizada (30.5%). También detectaron noédulos pulmonares (28%)
y atrapamiento de aire (25%). (Cortet B, 1997)
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Varios estudios clinico-patolégicos sugieren que la alveolitis es una manifestacion
temprana de enfermedad intersticial pulmonar y que puede ser responsable del desarrollo
de dafio irreversible en las estructuras alveolares. La manera de detectarla es con el
lavado bronquioalveolar, un método de valuacion sumamente util y relativamente no
invasivo, que logra etectar anormalidades hasta en el 50-60% de los pacientes a los que
se les realiza. (Kolarz G, 1993) Se sabe que el lavado bronquioalveolar es anormal si la
cuenta diferencial muestra mas de 10% de linfocitos, mas de 5% de neutréfilos o mas de
2% de eosinodfilos. (Manganelli P, Clinical and subclinical alveolitis in connective tissue
diseases assessed by bronchoalveolar lavage., 1997) En pacientes con evidencia clinica,
radioldgica y funcional de inflamacion pulmonar activa, el lavado bronquioalveolar
muestra una alveolitis neutrofilica e incremento en el nUmero absoluto de macréfagos. En
contraste, los pacientes sin evidencia de NID tienden a tener lavado bronquioalveolar
normal, pero pueden tener alveolitis linfocitica similar al observado en FPI, con un
prondstico mas favorable y respuesta al tratamiento con esteroides; mientras que la
alveolitis neutrofilica estd asociada con peor prondstico y carece de respuesta a

tratamiento.

Los neutrdéfilos correlacionan inversamente con la CPT, CVF y DLCO. En casos de NID
puede ayudar a hacer diagndstico, predecir pronéstico o monitorizar la respuesta a
tratamiento. Mas auln, se ha especulado que el examen del liquido de lavado
bronquioalveolar puede aumentar el entendimiento de la patogénesis. Se ha observado
gue los macréfagos alveolares recuperados de los lavados bronquioalveolares de
pacientes con artritis reumatoide, con o sin NID detectable, producen un incremento en
las cantidades de aniones superoéxido, fibronectina, factor activador de quimiotaxis de los
neutréfilos y factor de necrosis tumoral alfa, lo cual sugiere que la activacién de estos
macréfagos puede preceder el reclutamiento de células inflamatorias en el intersticio
pulmonar. (Garcia J, 1987) Por otro lado, en pacientes que estén recibiendo tratamiento
con metotrexato y aparecen sintomas respiratorios, la citologia del lavado
bronquioalveolar muestra infiltrado linfocitico intersticial masivo y formacién de
granulomas; su presencia ayuda a diferenciar la neumonitis por metotrexato de la

enfermedad pulmonar reumatoide.

Gabbay y colaboradores analizaron 36 pacientes con artritis reumatoide de menos de dos
afios de evolucion para determinar la prevalencia de NID asociada a la artropatia y
encontraron que 58% tenian anormalidades sugestivas de enfermedad pulmonar difusa,
cuando menos en alguno de los estudios realizados: radiografia de térax (6%),

gammagrama nuclear (15%), pruebas de funcién respiratoria (22%), tomografia axial
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computarizada (33%) y lavado bronquioalveolar (52%). Sin embargo, consideraron NID
clinicamente significativa ante la presencia de signos y sintomas respiratorios,
anormalidades radiogréficas, patron restrictivo en las pruebas de funcién respiratoria o
hallazgos anormales en el lavado bronquioalveolar en 14% de sus pacientes. (Gabbay E,
1997)

Los cambios histol6gicos observados en NID asociada con artritis reumatoide son
similares a los descritos en FPIl. En estadios tempranos, predomina un infiltrado
intersticial, compuesto primariamente de linfocitos, células plasmaticas e histiocitos.
Conforme la enfermedad progresa, el infiltrado se hace menos pronunciado y es
reemplazado por tejido fibroso. En casos severos, puede resultar en el desarrollo de
pulmon en panal de abeja; este patron se identifica como neumonia intersticial usual y es
totalmente inespecifico e indistinguible de FPIL.30 Son caracteristicos de artritis
reumatoide: infiltrado linfocitico, hiperplasia de foliculos linfoides relacionada con los
vasos sanguineos y las vias aéreas (bronquiolitis folicular), asi como nddulos
reumatoides con centros germinales. Mediante estudios de inmunofluorescencia pueden
demostrarse depoésitos de IgM en las paredes alveolares y arteriales. Los nodulos
necrobidticos son especificos s6lo de artritis reumatoide.31 De acuerdo a los hallazgos
histologicos se puede diagnosticar NID hasta en el 80% de los casos de autopsias.
(Cervantes-Perez P, 1980)

DERMATOMIOSITIS

Esta es una enfermedad de etiologia autoinmunitaria que afecta fundamentalmente al
musculo esquelético y a la piel. Se caracteriza por un proceso inflamatorio no supurativo
con predominio de inflamacion linfocitaria. Se denomina polimiositis cuando se respeta la
piel y dermatomiositis cuando la polimiositis se asocia a una erupcion cutanea

caracteristica.

La tercera parte de los casos se asocian a diferentes enfermedades del tejido conectivo y

una décima parte a neoplasias malignas.

ETIOPATOGENIA
La causa es desconocida, pero parece que contribuyen varios factores: 1. Factores
genéticosUna mayor predisposicion genética para HLA DR3 y DRW52. 2. Mecanismo

inmunitario. La presencia de autoanticuerpos circulantes frente antigenos musculares
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(anti-JO 1, anti-Mi, anti-PM1, anti-PM/Scl), linfocitos CD8+ y macrofagos que invaden
fibras musculares. 3. Virus. Se han involucrado distintas particulas viricas en su etiologia.
Es mas frecuente en mujeres (excepto el tipo Ill) y en edades comprendidas entre los 45

y 60 afos.

CLINICA

1. Lesiones cutaneas. Las papulas de Gottron, manifestacion patognomodnica, se
presentan en un 70% de los casos. Consisten en maculo-papulas eritemato-violaceas
sobre superficies articu-lares interfalangicas y metacarpofalangicas, incluso en rodillas,
codos y periungueales. Con la evolucion del proceso pueden aparecer placas simétricas,
formadas por confluencia de las papulas, con superficie descamativa y telangiectasias;
este hecho se conoce como signo de Gottron, pudiendo evolucionar dejando pequefas
cicatrices atréficas o hipopigmentadas.

El rash heliotropo, se observa en el 60 % de los casos, es un eritema violaceo, a veces
acompafiado de edema, que afecta de forma simétrica a los parpados, Ademas puede
extenderse a otras areas faciales, al cuero cabelludo, la parte superior del térax y la
superficie de extension de las extremidades. El eritema, puede ser transitorio o
persistente, y sobre él pueden aparecer areas atroficas, que se deben a isquemia, dando
lugar a verdaderas ulceraciones y en nifios son frecuentes las calcificaciones

subcutaneas.

Otras manifestaciones cutaneas serian fotosensibilidad entre un 50-80%, telangiectasias
y eritema periungueales, eritema psoriasiforme del cuero cabelludo, telangiectasias
gingivales, mucinosis y lesiones lupus-like. Las lesiones de larga duracion pueden

evolucionar a una poiquilodermia.

2. Lesiones musculares. Debilidad muscular aguda o subaguda, simétrica y difusa en

musculos proximales de extremidades, tronco y cuello (cinturdn pélvico y escapular)

3. Otros sintomas. Artralgias o artritis transitoria no erosiva, alteraciones ECG, arritmias

o miocarditis, disfagia, fibrosis pulmonar, fenémeno de Raynaud, afectacion renal, etc.

Los siguientes criterios son utilizados para definir la DM/PM: 1. Debilidad muscular
proximal y simétrica, con disfagia y debilidad muscular respiratoria o sin ella. 2. Elevacion
de las enzimas musculares séricas (CPK, transaminasas, LDH y aldolasas).3.

Alteraciones EMG caracteristicas. 4. Alteraciones en la biopsia muscular. La presencia de
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dos de estos criterios, en asociacion a los cambios dermatolégicos, hacen probable el

diagnostico de DM, mientras que la presencia de tres 0 mas, lo confirma.

HISTOPATOLOGIA

Microscopicamente, las lesiones cutdneas se caracterizan por hiperqueratosis variable
con acantosis (p.e., en papulas de Gottron) o con atrofia epidérmica y degeneraciéon
vacuolar de la capa basal. En la dermis se observa ectasia vascular, infiltrado inflamatorio
mononuclear perivascular y depdsito de acido hialurénico. En el tejido subcutaneo puede
haber areas de paniculitis asociadas con degeneracion mucoide de células adiposas (en
lesiones precoces) o focos de calcificacion (en lesiones antiguas). No obstante, para
efectuar el diagndstico de dermatomiositis se requiere observar necrosis segmentaria de
fiboras musculares esqueléticas, que se manifiesta por pérdida de la estriacion del
musculo, fagocitosis de los fragmentos musculares degenerados e hialinizacién eosinofila
de fibras musculares, asi como, infiltrado inflamatorio mononuclear intersticial, entre

fibras musculares y alrededor de los vasos.

Las lesiones mas antiguas muestran un cuadro inespecifico de atrofia de fibras

musculares y fibrosis intersticial difusa con escasa inflamacion.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Clinicamente hay que realizarlo con lupus eritematoso, enfermedad mixta del tejido

conjuntivo, miopatia por esteroides, triquinosis, toxoplasmosis, erisipela, angioedema.

El diagnédstico diferencial histologico hay que realizarlo con dos entidades
fundamentalmente: lupus eritematoso y con la enfermedad mixta del tejido conectivo.
Debido a que los datos histopatol6gicos son muy parecidos, el diagnéstico diferencial se
basa en los hallazgos de la inmunofluorescencia: en la dermatomiositis podemos
encontrar depdsitos intercelulares de inmunoglobulinas, con ocasionales cuerpos
coloides conteniendo IgM y a veces IgA en el masculo esquelético; en cambio, en el
lupus eritematoso se detecta depdsito lineal, a lo largo de la membrana basal, de IgG e
IgM (banda lupica) y en la enfermedad mixta del tejido conectivo la piel afectada muestra

tincién epidérmica nuclear moteada para IgG.
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TRATAMIENTO

En pacientes mayores de 50 afios se recomienda descartar un tumor maligno. Los
corticoides son el tratamiento de eleccién. Las dosis son de 1 a 2 mg/Kg de peso al dia.,
disminuyendo gradualmente cuando los niveles de enzima muscular se aproximen a la
normalidad. La evolucién se valora con los niveles séricos de CK. En general se mantiene
durante varios afios intentando dar la dosis minima e interrumpir el tratamiento en
pacientes que permanezcan clinicamente estables. Los inmunosupresores (azatioprina)
se administran en casos graves gue no responden a los glucocorticoides después de 1-3
meses de tratamiento o recidivas frecuentes. También son Uutiles ciclofosfamida vy

metotrexato.

HOSPITAL REGIONAL DE OCCIDENTE

Sus origenes

En 1840, un grupo de vecinos quetzaltecos y religiosos inici6 las gestiones para
su fundacién, en 1843 se le dio el nombre de Hospital General “San Juan de Dios”. Se
ubicaba donde hoy se encuentra la sede de la Policia y el Hogar San Vicente de Paul, en
la 14 avenida y calle Rodolfo Robles, de la zona 1. Fue absorbido por el Estado en 1945.

Construccion

Al crecer su prestigio y nimero de pacientes se hizo necesaria la construcciéon de

un nuevo edificio.
Este se finalizd en 1978, en la Labor San Isidro, zona 8 de Xela; sin embargo, quedaria
abandonado por casi dos décadas.

Traslado

Se realiz6 el 12 de marzo en 1996 por problemas técnicos y falta de equipo en las

antiguas instalaciones, ya con el nombre de Hospital Regional de Occidente.

Actualmente sus servicios son requeridos por nacionales y extranjeros.

Se convirtié en hospital escuela que incluye postgrados.
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El hospital cuenta con distintas especialidades entre las cuales se pueden mencionar:
Medicina Interna, Cirugia, Pediatria, Traumatologia, Ginecologia; cada una de las cuales

tienen distintos servicios y subespecialidades.

Departamento de Medicina Interna: Cuenta con una serie de servicios publicos que le
brindan a la poblacién la mejor atencion; los siguientes servicios forman parte de este

departamento:

e Atencion Médica en Emergencia

e Atencion Médica en Consulta Externa

¢ Hospitalizacién en Medicina de Hombres y Mujeres
e Unidad de Terapia Intensiva

e Unidad de Terapia Respiratoria

e Unidad de Hemodialisis

e Espirometria (examen que mide las capacidades y volimenes pulmonares)
e Electrocardiografia

e Electroencefalografia

¢ Unidad de Endoscopia Digestiva

¢ Unidad de Broncoscopia

e Unidad de Ecocardiografia

Asi como las siguientes Sub-Especialidades Médicas:

e Cardiologia

e Neumologia

¢ Neurologia

¢ Infectologia

¢ Dermatologia

e Endocrinologia
e Oncologia

¢ Reumatologia
e Nefrologia

e Cuidado Critico

(http://www.hospitalregionaldeoccidente.gob.gt/Inicio/Historia.aspx)
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.  OBJETIVOS

3.1 OBJETIVO GENERAL:

Conocer la frecuencia de las manifestaciones pulmonares clinicas, radiol6gicas,
espirométricas, y sintomatolégicas en Lupus Eritematoso Generalizado,
Esclerodermia, Dermatomiositis y Artritis Reumatoidea.

3.20BJETIVOS ESPECIFICOS

3.2.1 Identificar las manifestaciones pulmonares sintomatoldgicas, clinicas,
radiolégicas y espirométricas mas frecuentes en Lupus Eritematoso
Generalizado, Esclerodermia, Dermatomiositis, Artritis Reumatoidea.

3.2.2 Correlacionar las manifestaciones pulmonares con el tiempo de
evolucion de las colagenopatias mencionadas.

3.2.3 Establecer que género es el mas afectado.
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IV.  MATERIALES Y METODOS

4.1TIPO DE ESTUDIO

Analitico
4.2 UNIVERSO

Pacientes diagnosticados con alguna Colagenopatias
4.3 UNIDADES DE ESTUDIO

Pacientes con diagndstico de colagenopatia atendidos en consulta externa y
en sala de encamamiento de medicina interna del Hospital Regional de
Occidente en el periodo de enero de 2012 a diciembre de 2012.

4.4 SELECCION DE LAS UNIDADES DE ESTUDIO

Para el presente estudio no se aplicé ningun tipo de muestreo. Se trabaj6é con
la totalidad de los pacientes con diagnostico de colagenopatia que cumplan
con los criterios de inclusion y exclusion.

4.4.1 CRITERIOS DE INCLUSION

a. Pacientes con diagnostico de las siguientes colagenopatias: Lupus
Eritematoso Generalizado, Esclerodermia, Dermatomiositis y Artritis
Reumatoidea entre las fechas establecidas para el estudio.

b. Pacientes con edades comprendidas entre 13 y 60 afios

c. Pacientes hospitalizados o atendidos en consulta externa del departamento
de medicina interna del Hospital Regional de Occidente.

d. Pacientes diagnosticados recientemente con colagenopatias descritas.

CRITERIOS DE EXCLUSION

Pacientes con sospecha de colagenopatia.

Paciente con infeccion pulmonar aguda subyacente.

Paciente que no quiera participar en el estudio.

Pacientes inconscientes o estado comatoso.

Pacientes con alteraciones conductuales que afecten las pruebas de
medicion.

PO T

4.5 VARIABLES

a) COLAGENOPATIAS
1. Lupus Eritematoso Generalizado
2. Esclerodermia
3. Dermatomiositis
4. Artritis Reumatoidea
b) Hallazgos pulmonares
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Espirometria
Radiogréfia de Torax
Clinica

Sintomas

rwn R

c) Género

4.6 INSTRUMENTOS PARA LA RECOLECCION DE INFORMACION

Boleta de recoleccién de datos:

Consisti6 en un formulario que se utiliz6 para registrar la informacion
personal, Sintomas, valores espirométricos y hallazgos clinicos que
pudieran brindar datos importantes para correlacionarlos con la
colagenopatia.

4.7 PROCEDIMIENTO PARA LA RECOLECCION DE INFORMACION

a.

Se Present6 el proyecto a autoridades del departamento de medicina
interna del Hospital San Juan de Dios de Quetzaltenango para realizar el
estudio en dicho departamento.

. Se Present0 el proyecto a autoridades del Hospital San Juan de Dios de

Quetzaltenango para realizar el estudio en dicho centro.

. Se Identificaron los casos diagnosticados de pacientes con las

colagenopatias descritas.

. Se le Informo a cada paciente acerca del estudio.
. Los pacientes firmaron el consentimiento informado para ingresarlo al

estudio.
Se le realiz6 Radiografia de Torax, Espirometria y examen Fisico pulmonar
minucioso a cada paciente incluido en el estudio.

. Se correlacionaron los sintomas, hallazgos clinicos, espirométricos y

radiogréaficos de cada paciente.

. 'Y se Compararon los resultados de hallazgos pulmonares con el tiempo de

evolucion de la patologia.

4.8 PROCEDIMIENTO PARA GARANTIZAR ASPECTOS ETICOS

a.
b.

Consentimiento informado.
Se les explicod a los pacientes que los resultados obtenidos de su persona
se utilizaran de forma confidencial.
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4.9 Operacionalizacion de variables

DEFINICION DE

MEDICION
VARIABLES VARIABLES
Colagenopatias Colagenopatias. Incluyen una serie de | AR
enfermedades inflamatorias de curso | Esclerodermia
LES

cronico, etiologia desconocida,
patogenia autoinmune. Pueden tener
compromiso multisitémico y ser
potencialmente fatales

Dermatomiositis

Manifestaciones Hallazgos obtenidos por parte del
clinicas médico al examen fisico de un sistema
en especial. Ej. Pulmones

Estertores crepitantes
Estertores subcrepitantes
Estertores mixtos
Sibilancias

Roncus

Estertores en velcro

Radiografia es una técnica diagnostica radiologica
de forma digital (Radiologia digital
directa o indirecta) en una base de

datos. La imagen se obtiene al
exponer al receptor de imagen
radiografica a una fuente de radiacién
de alta energia

Patron intersticial
Patron alveolar

Patron alveolointersticial
Derrame pleural

Patron micronodular

Espirometria consta de una serie de pruebas
respiratorias sencillas, bajo
circunstancias controladas, que miden
la magnitud absoluta de las
capacidades pulmonares y los
volimenes pulmonares

Patrén obstructivo
Patrén restrictivo
Patron mixto

Sintomas Es la referencia subjetiva que daun | Tos
enfermo de la percepcién que Disnea
reconoce como anémala o causada | Ortopnea
por un estado patolégico o una
enfermedad
Genero Diferencia fisica y de conducta que Masculino
distingue a los organismos Femenino

individuales, sus procesos de
reproduccion
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V. RESULTADOS

Tabla No. 1
COLAGENOPATIAS
PATOLOGIA F M TOTAL |%
ARTRITIS REUMATOIDEA 22 3 25 57
ESCLERODERMIA 2 2 5
DERMATOMIOSITIS 1 1 2
LES 15 1 16 36
TOTAL 40 4 44 100

Fuente: Boleta de recoleccion de datos
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Tabla No. 2

EDADES Y GENERO

EDADES F M TOTAL %

13-23 1 0 1 2
24-33 10 0 10 23
34-43 6 1 7 16
44-53 19 2 21 48
54-60 4 1 5 11
TOTAL 40 4 44 100

Fuente: Boleta de recoleccion de datos
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Tabla No. 3

TIEMPO DE EVOLUCION DE LAS COLAGENOPATIAS

TIEMPO DE EVOLUCION F TOTAL %

1 ANO 2 1 3 7
2 ANOS 13 0 13 30
3 ANOS 5 0 5 11
4 ANOS 8 1 9 20
5 ANOS 9 2 11 25
MAYOR A 5 ANOS 3 0 3 7
TOTAL 40 4 44 100

Fuente: Boleta de recoleccion de datos
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VI. ANALISIS Y DISCUSION

El compromiso pulmonar observado en las enfermedades sistémicas del colageno puede
ser una manifestacion del proceso patoldgico subyacente o estar relacionado con el

tratamiento.

La afectacion pulmonar es predominante en ciertas enfermedades como la Lupus
Eritematoso Sistémico (LES), Esclerodermia, Dermatomiositis, Artritis Reumatoidea, vy
puede ser un hallazgo infrecuente como en la purpura de Henoch-Schénlein. En muchos
pacientes el diagnéstico de certeza a través del lavado bronco-alveolar o la biopsia
pulmonar transbronquial no resulta posible debido al mal estado general de estos
enfermos, o simplemente no se hace debido a que el paciente no presenta sintomatologia
importante en el momento de su visita al médico. Es en estas circunstancias cuando el
diagnéstico clinico, radiolégico, Espirométrico, sintomatolégico y por imagenes reviste la
mayor importancia, mas aun con el uso de la tomografia computada de alta resolucion
(TAC), siendo en paises subdesarrollados la Radiografia, aun un método de importancia

en el diagndstico de patologia pulmonar de los pacientes.

En el presente estudio se presentan las colagenopatias mas frecuentes diagnosticadas
en el HNO, documentandose un total de 44 casos, siendo estas en orden de frecuencia
Artritis Reumatoidea (A.R.), Lupus Eritematoso Sistémico (LES), Esclerodermia,
Dermatomiositis; Es importante mencionar que A.R. forma parte de mas de la mitad de
los casos documentados (57%), seguido de Lupus Eritematoso Sistémico (36%),
conformado en su mayoria del sexo femeninos entre las edades de 44 a 53 afios de
edad; la poblacion tomada en este estudio tiene un tiempo promedio de evolucién de 2
afios en su mayoria y algunos mas de 5 afios. Con respecto a cada una de las
patologias descritas tienen en comun la afeccién pulmonar, siendo la mas importante la
neumopatia intersticial, la cual al final suele desarrollar fibrosis pulmonar, por lo que
consideramos de suma importancia que se puedan encontrar indicios tempranos o signos
clinicos que nos puedan orientar al diagnéstico temprano de patologia pulmonar; dentro
de los hallazgos clinicos en LES de los pacientes captados en el estudio, lo usual fue
encontrar estertores crepitantes en el 13%, lo cual se correlacion6 radiol6égicamente con
infiltrados intersticiales y espirométricamente con patrén restrictivo en el 13 %
respectivamente, es importante resaltar que los sintomas suelen ser inespecificos sin
embargo en este grupo de pacientes el 13% presentaba tos y disnea en 6%, por lo que
podemos deducir que la correlacion de sintomas y métodos diagndsticos nos pueden
orientar de forma muy cercana a patologia pulmonar; en el caso de esclerodermia y

Dermatomiositis, los casos documentados fueron escasos sumando entre ambos 3
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pacientes por lo que la correlaciéon de los métodos diagndsticos y datos clinicos no
podrian dar datos contundentes, pero es de suma importancia dar a conocer los datos en
los que se encontré como hallazgo relevante radioldgico, infiltrado de tipo intersticial en
ambas patologias; en el caso de artritis Reumatoidea 4% presentaron como hallazgo
clinico estertores crepitantes y 4% subcrepitantes, con hallazgos radiograficos
compatibles con afeccién pulmonar con infiltrados de tipo intersticial 12% y patrén
alveolo-intersticial 4%, en las espirometrias el 12% con patrén restrictivo, con datos de
tos en 8% y disnea 8%. Podemos considerar que para poder llegar a tener datos con
mayor impacto la muestra de pacientes deberia de ser mucho mayor y esto podria
lograrse aumentando el tiempo de captacion de muestras en el estudio, sin embargo
estos datos nos dan una idea de la importancia de que estudiemos a los pacientes de
forma integral sin dejar a un lado que uno de los érganos mas importantes y que conlleva

complicaciones graves e incluso fatales es el pulmoén.

Hoy en dia se cuentan con métodos diagnosticos precisos 0 mas bien sensible para
poder determinar el grado de afeccion pulmonar, pero es indispensable recordar que en
nuestro pais no es factible su implementacion de forma rutinaria por el aumento de los
gastos del paciente y considerando que la mayor parte de la poblacion de Guatemala son
de bajos recursos, estos métodos suelen estar fuera del alcance de los pacientes y
considerando que contamos con métodos menos costosos y accesibles en este hospital,
es de suma importancia tomar en cuenta de forma rutinaria el monitoreo de la funcién
pulmonar al igual que sintomas y métodos por imagenes que nos ayuden a llevar un

mejor control del paciente con colagenopatia.

Algunos de los datos obtenidos en el presente estudio muestran de forma muy
clara la correlacion de hallazgos clinicos, radiolégicos, espirométricos y sintomatolégicos
de los pacientes mostrando afeccion pulmonar con métodos sencillos y al alcance del
paciente contribuyendo al manejo oportuno del paciente con esta patologia. Se debe
tomar en cuenta que todo tiene excepciones lo que hace al campo de la medicina se mas
fascinante, siendo necesario que el médico este lo mejor preparado para el diagndstico
oportuno de patologias teniendo como base la historia clinica y el examen fisico y con la

ayuda de métodos diagnosticos de bajo costo con el paciente.
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VI.1. CONCLUSIONES

VI.1.1 Las colagenopatias mas frecuentes diagnosticadas en el HRO en el
departamento de medicina interna en orden de frecuencia son: Artritis Reumatoidea
(57%), LES (36%), Esclerodermia (5%), Dermatomiositis (2%).

VI.1.2 Los hallazgos clinicos mas relevantes fueron: estertores, radiograficos:

infiltrados intersticiales, espirométricos: patrdn restrictivo, sintomas: tos y disnea.

VI.1.3 Se encontré relacién importante entre los hallazgos radiolégicos, clinicos,

espirométricos y sintomatolégicos para determinar dafio pulmonar

VI.1.4 EIl sexo femenino es el género mas afectado en la poblacién de estudio del

HRO del departamento de medicina interna.
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VI.2. RECOMENDACIONES

VI1.2.1. Todo paciente con colagenopatia debe de serle desarrollada una
entrevista orientada a dafio pulmonar.

VI.2.2. Debemos realizar radiografia de torax, espirometria, examen fisico
pulmonar, interrogatorio de sintomas pulmonares a todo paciente con esta
patologia.

VI.2.3. Deben realizarse mas estudios relacionados a dafio pulmonar en
colagenopatias para determinar el tiempo prudente para llevar el monitoreo
pulmonar de estos pacientes para poder dar tratamiento oportuno.

VI.2.4. Sospechar siempre en afeccion pulmonar en todo paciente con
colagenopatia hasta que no se demuestre lo contrario.

VI1.2.5. Implementar protocolo de monitoreo pulmonar en pacientes con
colagenopatias.
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VIIl.  ANEXOS

ANEXO #1

UNIVERSIDAD SAN CARLOS DE GUATEMALA
FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS
MAESTRIA EN MEDICINA INTERNA
HOSPITAL REGIONAL DE OCCIDENTE

CONSENTIMIENTO INFORMADO

Mediante la firma de este documento, doy mi consentimiento para que puedan realizarme examen
fisico y pruebas complementarias por parte del Dr. Eddy Daniel Sanchez Reyes quien labora en el
Hospital Regional de Occidente.

Entiendo que la toma de datos personales y demas formaran parte de una investigaciéon
centrada en el estudio de Manifestaciones pulmonares en colagenopatias, con el fin de Determinar
la frecuencia con que cada una de ellas se manifiestan; también es de mi conocimiento que dicha
investigacion es parte del requisito para poder optar a la maestria de medicina interna por parte
del investigador.

Es también de mi conocimiento que el investigador puede ponerse en contacto conmigo
en el futuro, a fin de obtener méas informacioén.

He concedido libremente esta entrevista. Se me ha notificado que es totalmente voluntaria
y que aun después de iniciada puedo rehusarme a responder cualesquiera preguntas o decidir
darla por terminada en cualquier momento. Se me ha dicho que mis respuestas a las preguntas no
seran reveladas a nadie y que en ningln informe de este estudio se me identificar4 jamas en
forma alguna.

Entiendo que los resultados de la investigacion me seran proporcionados si los solicito y
gue el investigador Eddy Sanchez es la persona a quien debo buscar en caso que tenga alguna

pregunta acerca del estudio o sobre mis derechos como participante en el mismo.

Eddy Sanchez puede ser localizado mediante una llamada telefénica al 55156545.

Fecha Firma del entrevistado
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ANEXO #2

UNIVERSIDAD SAN CARLOS DE GUATEMALA
FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS
MAESTRIA EN MEDICINA INTERNA
HOSPITAL REGIONAL DE OCCIDENTE

BOLETA DE RECOLECCION DE DATOS

SEXO NO. REGISTRO

EDAD ORIGINARIO

DIAGNOSTICO DEFINITIVO

HALLAZGOS PULMONARES CLINICOS:

1

2

3

4

S SINTOMAS PULMONARES
6 ASOCIADOS:

7 1

HALLAZGOS RADIOGRAFICOS:

2 4
3 5
4
6

7

HALLAZGOS ESPIROMETRICOS:
PATRON:
LEVE MOD SEVERO
RESTRICTIVO:
OBSTRUCTIVO:
MIXTO
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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: “manifestaciones pulmonares en pacientes con colagenopatias atendidos
en medicina interna del hospital nacional de occidente 2012”, para propésitos de consulta
académica sin embargo, quedan reservados los derechos del autor que contiene la ley,
cuando sea cualquier otro motivo diferentes al que se sefiala lo que conduzca a su
reproduccién o comercializacién total o parcial.
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