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CASO CLINICO

MANIFESTACIONES PULMONARES DEL LUPUS
ERITEMATOSO SISTEMICO: REPORTE DE UN CASO.

Pulmonary manifestation of systemic lupus erythematosus
Christian Valdivia Rimachi', Guillermo Bernaola Aponte?, Julio César Arbuli Vélez?, Erik Mario Salas Salas’, Gladys
Castilla Barrios’.

RESUMEN

Las complicaciones pulmonares del lupus eritematoso sistémico suelen afectar todos los compartimientos
del pulmén causando lesiones parenquimales, enfermedad intersticial pulmonar, hemorragia alveolar,
hipertension pulmonar, enfermedad tromboembdlica y pleuritis con o sin derrame

Se describe el caso de una nifia de 9 afios de edad con antecedente de lupus eritematoso sistémico que
ingresa al Hospital Edgardo Rebagliati Martins por cuadro de fiebre, tos y disnea progresiva, identificando
en los estudios radiolégicos imagenes cavitarias en multiples segmentos pulmonares.

Las imagenes pulmonares cavitarias en pacientes con lupus eritematoso sistémico son poco usuales y
generalmente son secundarias a procesos infecciosos o embdlicos, sin embargo, se reportan casos de
etiologia desconocida, probablemente por vasculitis; estas anormalidades vasculares producen necrosis
isquémica causando areas de cavitacion pulmonar como resultado de la actividad de la propia enfermedad.

Palabras clave: Lupus eritematoso sistémico, lesiones cavitarias, hipertension pulmonar.

SUMMARY:

Pulmonary complications of systemic lupus
erythematosus usually affect all lung compartments
causing parenchymal lesions, interstitial lung
disease, alveolar hemorrhage, pulmonary
hypertension, thromboembolic disease, and
pleuritis with or without pleural effusion.

We describe the case of a 9-year-old girl with
a history of systemic lupus erythematosus who
entered the Edgardo Rebagliati Martins Hospital
due to fever, cough and progressive dyspnea,

identifying cavitary images in multiple lung
segments.
Cavitary pulmonary images in patients with

systemic lupus erythematosus are rare and are
generally secondary to infectious or embolic
processes; however, cases of unknown etiology,
probably due to vasculitis, are reported; These
vascular abnormalities produce ischemic necrosis
causing areas of pulmonary cavitation as a result
of the disease activity.

Keywords: Systemic Ilupus erythematosus,
cavitary lesions, pulmonary hypertension.

INTRODUCCION

El lupus eritematoso sistémico (LES) es un raro
y complejo desorden autoinmune de etiologia
desconocida, que afecta con mayor frecuencia
al sexo femenino, en el cual los tejidos y células
son dafadas por autoanticuerpos patogénicos y
complejos inmunes.

Las manifestaciones clinicas mas comunes
incluyen fiebre, rash eritematoso, anemia, ulceras
orales, poliartralgia, artritis no erosiva, poliserositis,
trombocitopenia, anomalias renales, neuroldgicas,
pulmonares y cardiacas.

Las manifestaciones pulmonares al momento del
diagnéstico pueden estar presentes en 4-5% de los
casos®? y las complicaciones pulmonares llegan a
afectar hasta el 50% de pacientes durante el curso
de la enfermedad®.

Las complicaciones pulmonares pueden ser
divididas en tres categorias: infecciosa, maligna
y relacionada a la propia enfermedad. Las
complicaciones atribuibles a LES pueden afectar
todos los componentes del pulmén pudiendo
causar pleuritis con o sin derrame, enfermedad
intersticial pulmonar, hemorragia alveolar, sindrome
del pulmén encogido, hipertension pulmonar vy
enfermedad tromboembdlica®.
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En la era previa al uso de terapia inmunosupresora,
el compromiso pulmonaren LES fue asociado auna
mortalidad del 40% a los 5 afios.® Esta mortalidad
se logré disminuir con la terapéutica actual.

Es por ello que surge la necesidad de dar a
conocer las diferentes complicaciones pulmonares
asociadas a LES y sus formas de presentacion, que
nos permitan un diagnostico precoz, un tratamiento
adecuado y con ello una evolucién favorable.

A continuacion, presentamos el caso de un
paciente escolar con antecedente de LES con
compromiso pulmonar, atendido en el Hospital
Nacional Edgardo Rebagliati Martins.

REPORTE DEL CASO CLiNICO

Paciente mujer de 9 afios de edad con antecedente
de LES, con compromiso hematoldgico,
diagnosticado a los 8 afios de edad por cuadros de
trombocitopenia arepeticion y hemorragia digestiva;
con resultados de anticuerpos antinucleares
(ANA) positivo 1/320 patrén moteado, anticuerpos
anti acido dexosirribonucleico de doble cadena
(ADN-DS) negativos, en tratamiento regular
con azatioprina y dexametasona; que ingresa al
servicio de emergencia pediatrica, con un tiempo
de enfermedad de aproximadamente 5 dias,
caracterizado por tos, fiebre y disnea progresiva.

Al examen fisico se evidencia facie cushinoide, sin
dificultad respiratoria, con buen pasaje aéreo en
ambos campos pulmonares. Selerealizéradiografia
de térax al momento del ingreso, en donde se
observaron imagenes nodulares cavitadas en
ambos campos pulmonares. Se le inicié cobertura
antibiética con cefepime y vancomicina ademas de
hidroxicloroquina y dexametasona.

Durante su hospitalizacién se realizaron estudios
para descartar cuadro infeccioso como gram
en esputo (negativo), cultivo de esputo para
gérmenes comunes Yy hongos (negativos);
hemocultivos (negativos), se realizé6 lavado
broncoalveolar donde se aisld Estreptococo mitis,
el examen de Inmunodifusion para Aspergillus
(negativo), galactomanano sérico: 0.45 (negativo);
inmunodifusién para Histoplasma (negativo),
Cultivo Bacilo de Koch (BK) en aspirado gastrico
(negativo), el estudio de ensayo de liberacion de
interferon gamma (IGRA): 0.15 (negativo).

En tomografia pulmonar se evidenci6 multiples
imagenes cavitarias en diferentes segmentos
pulmonares, como muestran las figuras 1, 2, 3.

El estudio para Toxoplasma, Rubeola,
Citomegalovirus, Herpes (TORCH) sélo
mostré Inmunoglobulina G (IgG) positivo para
Citomegalovirus (CMV) siendo negativo para los
demads gérmenes tanto IgG como IgM.

La ecografia doppler de miembros inferiores
muestra vasos permeables sin signos de
trombosis; ecocardiograma normal sin signos
indirectos de hipertension pulmonar ni enfermedad
tromboembdlica evidente. Fondo de ojo normal.

Asi mismo se le realizd6 espirometria con los
siguientes resultados: capacidad vital forzada
(CVF): 93%; volumen espiratorio forzado en el
primer segundo (VEF1): 88%; VEF1/CVF: 84%;
flujo espiratorio forzado (FEF) 25-75%: 79% sin
respuesta broncodilatadora post beta 2 agonista.

Por ultimo las pruebas de funcién renal, funcién
hepatica y perfil de coagulacibn mostraba
resultados dentro de los parametros normales.
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Figura 1. Imagen cavitaria en Lébulo superior derecho

Figura 2. Imagenes nodulares y masas cavitadas en segmentos apicales de ambos Iébulos
inferiores.
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Figura 3. Imagenes cavitarias en segmento apical de |6bulo inferior izquierdo.

COMENTARIO

Todos los componentes del sistema respiratorio
pueden ser afectados en el curso evolutivo del LES
incluyendo las vias aéreas, vasos sanguineos,
parénquima pulmonar, pleura y musculos
respiratorios. El compromiso pulmonar agudo
tiende a desarrollarse en asociacion con la actividad
lupica mientras que la enfermedad pulmonar
cronica puede progresar independientemente de
la enfermedad®.

Los pacientes con LES son mas susceptibles de
infecciones bacterianas y oportunistas, debido a
la terapia inmunosupresiva con glucocorticoides o
agentes inmunomoduladores, asi como también la
disfuncién inmunoldgica incluyendo la deficiencia
de inmunoglobulinas, defecto del complemento,
deficiencia en la quimiotaxis, fagocitosis y asplenia
funcional, lo cual resulta en susceptibilidad
incrementada a Neumococo y Salmonella®.

El riesgo de infeccion pulmonar es tres veces
mayor en pacientes con LES que en la poblacién
general®, por lo que un lavado broncoalveolar
es mandatorio en caso de sospecha de infeccion
pulmonar®,

Los gérmenes mas frecuentes son gérmenes
oportunistas como Aspergillus, Criptococos,
Pneumocystis Jiroveci y Citomegalovirus. La
coinfeccién por Citomegalovirus y Pneumocystis
Jirovecci ha sido reportado y fue asociado con
pobre prondstico. Ademas, se ha reportado una
alta prevalencia de tuberculosis pulmonar y
Nocardia?,

La enfermedad pulmonar aguda se expresa como
neumonitis lupica aguda y hemorragia alveolar
difusa, ambas entidades poco comunes pero
que comprometen la vida™), la neumonitis lUpica
usualmente es de inicio subito con fiebre, tos y
disnea con hipoxemia e hipocapnia, dolor toracico
e infiltrados alveolares en parche('?, muchas veces
la neumonitis lupica es dificil de diferenciar de
una neumonia infecciosa por su similitud clinica y
presentacion radioldgica™®. Mientras que la clinica
de la hemorragia alveolar difusa suele ser con
hemoptisis, fiebre, disnea, tos y rapida caida de
la hemoglobina y nuevos infiltrados intersticiales o
alveolares,

El lavado broncoalveolar es la herramienta mas util
para diagnéstico de hemorragia alveolar difusa con
presencia de sangre y macrofagos cargados de
hemosiderina en ausencia de esputo purulento®.
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La enfermedad pulmonar crénica se expresa
como enfermedad pulmonar intersticial difusa,
con manifestaciones subclinicas, con cambios
intersticiales minimos y engrosamientos septal
interlobulillar, la clinica suele ser solapada e
insidiosa, caracterizada por tos no productiva
crénica, disnea y dolor pleuritico recurrente!'®.
Esta entidad usualmente se presenta en personas
adultas y estd en relacién con el tiempo de
la enfermedad® con lo cual esta posibilidad
diagnostica en nuestro paciente es muy alejada.

Las posibilidades diagndsticas de embolismo
pulmonar, hipertensién arterial pulmonar y
miopatias que son otras manifestaciones
pulmonares del LES quedaron descartadas en
nuestro paciente. Nunca hubo compromiso pleural
durante su evolucion.

Las lesiones cavitarias pulmonares en pacientes
con LES es una complicacion rara, principalmente
secundarias a procesos infecciosos o embalicos'”,
algunos estudios como el de Richad Webb y Gordon
Gamsu, mencionan que estas lesiones pueden ser
de etiologia desconocida como lo describen en
una serie de 7 casos donde 4 de los pacientes se
determiné que la causa fue infecciosa, uno de ellos
la causa fue embdlica y en 2 de ellos la etiologia

de las imagenes cavitarias fue desconocida,
probablemente secundarias a una vasculitis'®.

En LES y enfermedades del tejido conectivo, se
puede demostrar similares hallazgos patoldgicos en
el pulmoén, especialmente vasculitis necrotizante; en
los pacientes con LES se halla necrosis fibrinoide y
degeneracion hialina del tejido intersticial, paredes
alveolares y células endoteliales de los capilares
pulmonares('®.

La arteritis puede ocurrir con engrosamiento
de la intima y media de los vasos sanguineos,
trombos de fibrina y trombos hialinos en los vasos
sanguineos de pequeifio calibre!"®. Probablemente
estas anormalidades vasculares producen
necrosis isquémica y es responsable de las areas
de cavitaciéon pulmonar como resultados de la
actividad de la enfermedad lupica®.

En el caso de nuestro paciente se tratdé de
identificar la etiologia infecciosa y embodlica,
obteniendo resultados negativos, por lo que las
cavitaciones pulmonares probablemente sean de
causa desconocida, en relacion a la actividad de la
enfermedad de fondo, por lo que este diagnéstico
suele ser de exclusion una vez descartadas todas
las causas de lesiones pulmonares en pacientes
con LES.
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