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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO
DEFINICICN

El luﬁus eritematoso sisté@mico (LES) es una enferme--—
dad de etiologfa descunocidn; de mﬁltiﬁles mecanismos patogéndi
cos, que afecta a variocs Srganos de la economia y sa carateri-
za por anomalfas del sistema inmune, que se manifiestn primae--
rigmentsa boi la presencia de muchos anticuerpos s&ricos que =-—
participan en las lesiones tigsulares mediadas por complejos in

munes,
HISTORIA

El primeroc en describir algunos aspectos ffsicom de -
eata enfermedad fue Kaposi en 1872, quien la denogind lupus --
por el -pepecto aemejante a la.cnrn de un lobo que tiens laz -—-
fascies caracterfaticas de un individuo afectado por la enfer
medad, Mis tarde, Sir William Osler en 1895, describid ol -~ -~
cardcter sistémico de 1la anfermedad y enmitid la hipBtesis de-
que fuera gecundarfia a vasculitis con mnanifeataciones eu;ﬁ— .
neas, articulares, de las sercsad y en los riiones. Poaterior
mente sus aspectos hiatoldgicos fueron estudiados por varios -
inveastigadoreas, entre los que destacan Libman, Sacka y Klempe

rer.



En 1948, Blrgraﬁes ¥ colaboradoren degcubrieron las-~
células LE, lo que majord la facilidad del diagndstico tempra
no de Ia enfermedad y el hlo da esteroides, con lo que mejors
1a .lpcctl:iéa de vida de los cnfermos. Tor dltimo, se ha rg
lacionado la produccién de hﬁltiplna anticuerpos con la pato-
getnia de la enfermedad, lc que pa permitido essclarecer su me-
canismo 1n-uﬁolﬁs£cé. aunque reacientemente la asoclacién da -
trastornos de los linfocitos B y T con facto;au genfticos, ha

C8 pensar que pus mecanismos sean §ar1ndon.
INCIDENCIA

La enfermedad no tiene pradileccibn dafinida por al-

guna raza, mfs bien tiane un comportamiento diferente en cu-gl

to & su incidencia racial en dtfar?ntcl zonas del mundo. En-
cuanto a au'dtstribuclﬁn por aexo, proafiere al fewmeninoc en --
unm propotc1§n da 9:1 con rallcifn al masculinp. Ocurre prtﬁ
cipalments en la nifiez y en la ana?. huuqﬁe los primeros sin
..tomes aparecen entre los 15.y los 25 aRos, y 1la- edad promedio

del didgubetico mson los 30 aflos,
!ACTOII? GERETICOS

Se ha observado que 1a fncidencia’ del lupus eritems

toso sistémico’ (LES) en miembroa de una misma familia' es 5X ~

'R



mifs elevada que en la poblacibén general, asi como el hecho de
‘que los familiares de un paciente lipico tienden a tener anor
malidades serolégicans, como pruebas para sffilis falsas posi-
tivas y anticuerpos antinucleares poaltivonf sin padecer la -
enfermedad, sstando asociados los factores hereditarios - ---
DRw2 y DRwl.

. El LES ¥y ;;tlol sIndromes "gemejantes™ al LES eat&n-
ralacionados con déficits heraditarios dea Clr, Cls, C!, INH,-
€2 y C4, encontrandose que la deficlencia de C2 se aaﬁcia a -

los antfgenos de histocompatibilidad HLA-AlD y HLA-B1lSB,

' HORMONAS SEXUALES

Low hombres y mujeres con LES tienen una hidroxila -
cifn aumentada de Glthg.nDl en su letabo!ito'urinnrio 16 al=-
fa, qua es una potente hormona astrogénics, Adem!p. la enfar
medad ocurre con mayor trecu;ncil en la menarquia’, el enbara-

2o, perfodo poastparto ¥y con el uso de nnticuncnpti;oa orales,

CUADRO CLINICO

La enfermedad pueade proéoclr fatiga, que pusde ser -
ol dnico sIntoma por mucho tiempo hasta que ocurra su cuadro-
florido. Esta desaparece con el waso de esteroides y puede -~

reaparecer precediendo a una exacerbacién aguda. La ficbre -



'
ncyrrc en el 90X de los casos, aunque si aparece en un pacien
te bajo terapia puede atribuirse a infeccisn sobreafiadida. La
pérdida de peao ocurre en el 852 de los paclentes y junto a -
la fatipga puede preceder a lap exacerbaciones, Lo dismigu- -
ei18n del peso corporal puecde ocurrir aunque exista sindrome -

naefrbtico,

Lasa manifestncioncs dermatolSgicas de 1la enfermoedad-
Vconatituyen la segunda manifeatnciﬁn miis frecuente del LES y-
aparnéen en el 85X de los enfermos, Las formas principalesa -
- de manifeptacidn son ol';ritemn malar clésico en alas de mari
posa, ¢l eritema discoide, un eritema m§cu1apapulnr no especl
fico, alopecin, Gzaculicis. pirpura palpabla y (ilceras mucao-~
ana. Las alteraciones nhsbuloasquaihticas gon laa mis fra=- =
cuentes eﬁ al LES y ocurren en ol 95 do los cavos, siendo --
las articulares mis frecuentes y presentandode como artralgia
¥ artritie de las articulaciones distales de las extremidades,
ns; como deo la rodilla, el tebille, codos y mufiecas, Aa; n;é
wo, ocurren mialgias secundarias a micaitis por Gasculitia -

sistémica.

Ln pericarditis ocurre en el 25% de todoarloa pacien
tos y usualmente se acompaiia do miocarditias, Tanbi&n ne han-~
deserito infartos del miocardio, insuficicncias afrticas y‘ni
tral, endocarditins verrucosa y ol fenfneno de Raynaud, En la

witad de todos los pacientesa con LES hay datoa clinicos dé'ng



Eritis, y en la sutopsia pricticamente en todos hay compre -
migo renal., La importancia de estas leaiones mse debe a que =
‘su aparicién es un Indice prondstico y terapfucico., Existen=~
otras manifestaciones diagnésticas quo ac describen en la ta-

bla I.
TRATAMIENTO

El manejo de los pacientes con LES ha sido dividido~
en &4 etapas: (1) medidas de tipo general, (2) manejc del pa--
clente con svidencias clinicas de 1a enfermedad, particular--
mente al 1nigio de la enfermedad, (3) tratamiento de ceontrol-
entre la faae de inicio de actividad clfnica de la enfermedad
y 1ap fase de rewisisn, ¥ (4) menejo posterior a la ramisiln ~

clinica.



10

TABLA 1

CRITERIOS DIAGNOSTICOS DEL
LUPUS ERITEMATOSO SLISTEMICO (4)

Eritema malar
Eritema discoide
Fotosensibilidad
Ulceras orales
Attfitiu

Sarceitis

Trastornop renales

pleuritis’ (historia clfuicn o hallazgos -
ffalcos caracteristicos) o pericarditis -
(diagnosticada por ECG o frote periclrdi-
co).

proteinuria mayor de 0.5 gramo por dfa o~
mayer de 3+ por d;a. o cilindros celuln-f

_ras,

Trasrornos neurald
gicos

Trasternos hematold

gicos

Trastornos inmunold
glicos

con@ulsionos sin drogas usadae por el pa-
ciente quo pudieran causarlias, o psicosis
pin drogas que pudieran causarla.

angmia hemolftica con reticulocitosis, o-
leucopania penor de 4000/mm cdbico, & ~-
linfopenia menor de 1500 pov om cibico, o
trombocfAitopenic menor de 100 000/mm cdbi-

‘co, #in drogas que pudieran causarla,’

presencia de eflulas LE, anti-DNA elevado
YDRL falso positive por oelo mosecs con -=-
FTArabs o prueba de fluorascencla de inmo
vilizacibén dol treponecma pallidum negati-
VOB,

Antituerpes antinuclearas elevados.

L]

- Criterios ravisados de 1a Asociacifn Americana deo Reumato--

logfa, se nacesitan la preoencia de por 1o menos & do = ==

eallos para pader

hacey 8l diagnbotice de LES con certeza,
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Como sc sefiald anterio:n?nte. a8 necesario estable--
cer ¢laramente si hay parcticipacidn renal en la enfermedad, y
es necesarioc realizar biopsin renal en todo paciente con pro-
teinuria o eritrocitoe en la orina. La biopeia renal sairve -
para determinar: (1) el tipo de nefricis lipica, (2) la "&cti
vidad" de 1a lesién glomerular, (3) la presencia y extenslién-
de la eeclerosis glomerular y/o tubular, y {(4) 1la presencia y
exteneidn de enfermedad tubular e intersticial. Sa 5uba.qum-
la presencia de epclercais tempTana es un signo de mal pronsds
tico, y que a1 es extensp 1a enfermadad to nejor& con ningﬁn-

tipo de modalidad terapfucica,

El tyratamiento médiéo base congieare en prednisona a-
razén de 60 mg diarios divididos end dosis, que pueden ser --
procedidos por una terapia parenteral de pulso n bnge de un -
gramo diario de metilprednisolona por 3 d;na. Luego da 1a'r£
m1;1§n de la cnfermedad se mantendrd una terapia con pradnisé
na de 10 a 20 mg diarios y 8i el paciente estd libre de a;dté
mas la dosis ppadc ser de 2.5 8 5 mg por d;a. reportandose ‘pa
cientes que no ameritan ningln tratamiento posterior. La as=-
pirina es Qtil en al ali&io de la artralgia. Los derrames ~--
pleural y'paricﬂrdicu mejoran con indometacina: 25 ng tres -~-
veces al dfa. EI uso de agentes inmuncsupresores cuando fa--~
llan los ecsteroides siguc siendo controversial, pere parece ~

ger que la ciclofonfamida es da algln ﬁalor.
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PRONOSTICO

La auper&ivunc%a de los pacicntes tratadoa con este-
roidaa eg puperior al B0X en 10 aifies ecun la mayorfe de los re-—
portes elfnicas, Se tienen ya buenas estadfsticas en segui--—
miontos a 20 ajios, avaquae faltan muchos trabajos wiAs para ser
‘concluyentes. E1 uso de agentca inmunosuprasorecs en el LES ~
aigue siendo contro%erainl y hace falta c&aluar la nupet‘ivag

cia a 10 afjos de les pacientas tratados con dichos firmacos.
. .
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FORHMAS DE PRESENTACION CLINICA

El pulmBn &s un 6rgano sometido a conmtantes agregio
geu exter?aa e internas, por su doble condicifn de estar comu
nicado con el medio ambiente a trav&és da las viay afreas ¥y -~
por eatar sometido a la ncciﬁn da las substancias y nfgunia——
mos circulantes comoe cualquier otreo Srgano. Por esato, su par

ticipacifn en las enfermodades a{stﬂmicna [-7] onin.

El lupup eritomatoso siptémico e¢s una enfermedad del
tajido conacfiﬁo da caracterfsticas inmunolégicas, cuya causa
alin parmanece desconocida, qﬁc puede afectar al pulmén de di-

ferentes formas y por Garinﬁas mecanifmos.

Bi objetifo principal de este trabajo es re@inar los
cnnca;to- actuales de 1ln pnrticipaciﬁn pleuropulmonar del - -
Iupu- eritematoso sistﬁmico'(LBS). haciendo §nfaain en BuUf ==
carncter;nélcns cl;ni:ns‘y en el mecanismo fisiopatolbgico -~

que caracteriza cada una de eus formas de presentacidn,

Ho hay acuerdo entre loa autores e¢n pracigar cuales-~
son las formas en que el LES ataca al pulmgn y a la pleura, -
asto se debe principalmente a que algunos autores toman on w-

cuenta parcial o totalmente las caxacterfeaticas clfnicas, ra-
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diolSgican & histolégicas de la afecciSn pleurcpulmonar por -
}l enfermedad, v.g. la neumonitis ldpica, mientras gue otros-
autores toman en cuenta las complicacjones pulmonares de la -
participacisn 1lipica de otre 6rgano, por e¢j. la neumoanitis --
urfmica, y otros caracteprizan como entidadep nqaol&gicns o -
cuadros pulmonares inespecfficos, como sot 1 edema pulmonar.,

laas membracae hiaslinas y loa cuerpos de hematoxilina.

Para los fines del presente trabajo se consideran ms
nifestaciones reapivatoriap del LES a aquelles itnutornns sa-
cundarioe 8 la participacidn plevropulmonar en la enfermedad-
que tengan caracterfsticae clinicase, radiu;ﬁgicas e histolsgl
cas bien datinidag; na; cono; que no sean co;plicaciones da =
1la 1051§n ldpica de otro Grganoc, De acuerdo o este concepto,
@e han agrupado en la tabla II las manifestaciones reapi;ato—

rtias del lupus eritematoso sistémico.

TABLA 11
HANIFESTACIONES RESPIRATORIAS

Pleuricis lipica, con o sin derrame pleural asoclado
Neumonitis ldpica,

Enfercmedad 1lipica dffusa del interaticio pulﬁonar.
Heumonfa linfocftica interaticial.

“1perteusi§n puiuunar.

Tromboembolia pulmonar,

Hemorragia pulmonar,

Disfuncidn de mdsculos respiratorios.
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PLEURITIS LUPICA

La pleuritis es la mis coniin de las afecciones pleaurg
pulmonares por LES5. Se ha enfatizado su imporrancia en el - .-
dignﬁstino temprano del LES debido a que cursa con sintomas ==
agregados en un 50 a 75% de los cascs, sin embargo, los hallaz

gos de autopsis hacen pensar qQue su frecuencia es mayor.

Clinicamente la enfermedad se caracteriza por dolor -
pleurftico y disnea, y con menos frecuenmcia éor la ocurrencia-
de tos. A la exploracidn ffsica los hallazges mis frecuentes=-
son fiebre, taquicardia y frote pleural. Ep la mitad de los -
casos no existe derrame pleural asociado y, casi en la totali-
dad de loa casos coineide con una exacerbacidén de la enfermo=--
dad sistémica por lo que, su pronte reconocimiento adquiere vi

tal importancia.

Cuando ocurre con derrame pleural asociado, fate es -
de pequeiia cantidad y usualmente bilateraml. For lo comiin, nu-
diagndstice es confundido eon: (1) embolia pulwmonar. (2) derra
me paraneumbnieco, (3) infecciones virales, (4) tuberculosis, -
{5) otras enfermedades del tajidéicunectiva. particularmente -
la artritis reumatofidea, y (6) con la insufidiencia cardiaca.
En esta filtima, su presencia se debe a un LES inducido por dro

gas, como la hidralazina y la procainamida, en un paciente con
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cardiopacia previa. AdemSs, sicopre que se establezca el diag
nfstice de un derrame pleural de origen liipico, es conveniente
estudiar el liquido pleural desde el punte de viata bacteriols
gico ya que con frecuencia estfi asociado a infecciones bacte--

rianas gobreaiiadidas.

El diagn&stico de certeza de que el lfquido pleural -
encantrado es de etiologfa ldpica, se realiza cuando se logra-
encontrar cflulas LE en su contenido, o-ai los nnticugrpus an=-
tinycleares (ANA) se encuentran en una concentracién igual o =
mayor a 1:160 (ANA 3 1:160), o si su relacifn liquido pleu- -

ralfsuero es igual o mayor a uno (ANA LP/S 2 1.0)}.

El resto de los hallazgos son inespecfficos para el -

diagn&stico 'de derrame pleural lGpico (Tabla III).
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TABLA III
CARACTERISTICAS DEL DERRAME PLEURAL LUPICO

3 R Y - 1
GClUCOBA. v vasnssrnannnssssssans normal o mayor de 30 mg. per
dL.
LP/S > 0.5
LeucocitoB.sevarcoccnssesvannsae conteo total = 230 - 1500
por mm. clbica.
Diferencial: peutréfilos en
10-100 %.
Pro:uinas..;..........:...-.... > 3.0 gramos. LP/S > 0.5
ANA..........................‘..>/1:160; LP/S> 1.0
DHhsservsrsnsranasncnntnnnnsans V200 UI/L; LP/S » 0.6
CHS50, Clq, C3, Chyurevssvroanses diaminufdos,

CElulas LE.sswesvssonarssnnsanas presentes.
ANF e nrassssnsessersssascens pragente.
ANF = fidctor antinlcleo. DHL = deshidroganasa ldctica.

Como se obaerva, el pH, el nlimero de leucocitos y la-
concentracign de glucosa y proteinas amon caracterfsticos de -~
cualquier exudado y, por tantao, no son de ayuda diagndstica. -
Cabe sejialar ademis, que si el derreme plecural tiene mis de --

una semana de antigfiedad, en lo diferencial de leucocitos ha~-
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bri predominio de células moncnucleares y no de los polimorfo-
nucienrea. En cuanto a la titulacién de las diferentes frac~-
ciones del complemento, tambifn son encontrados iguales wvalo--
tus wn la artritis reumatoide con pleuritis y derrame pleural-
asocindos, por lo que el diagndéstico debe cstablecerse en base
a la presencia de células LE, o por la titulacBn de ANA, y = -
aunque la presencia de las primervas se considera patognomdnico
del derrame pelural ldpico, su hallazgo ¢s {nfrucuentc. por lo
que siempre deberd recurrirse a cuantificar ANA en el liquido-

pleural debido a du alta sensibilidad diagndscica.



19

NEUMONLITIS LUPICA

La neumonitis llipica es bien conocida en su forma agu
da como una de las manifestaciones pulmonares del LES, sin em-
batgo, tambifn existe una forma erdnica, meénos conocida, que -
guarda relacién con otras formas de presentacidn del LES a ni-

vel pulmonar.

En su forma sguda, sec carictcriza per fiebre elevada,
gran otaque al estado generval, disnea, taquipneas, ciloanosis y =~
dolor pleuritico, no obstonte, los hallazgos auscultatorios se
civrcunseriben a escasos estertores basales. Esto la hace cli-
nicamente indistinguible de cualguier proceso neumdnico de - =

otra eticlogia.

La radicgrafia mucstra lesiones bibasales, mal defini
das, .de ocupacidn del empacio fereo alveclar con o sin derra-
me pleural ascciado. Tanto las caracteristicas clinican c¢omo-
radioligicas desaparecen con cl tratamiento convencional del -
LES, pudiendo fcapat2cer posteriormente en el curso de una exa
cerbacidn aguda de la enfermedad gist&émica. Se ha comprobado-
que 1a neumonitis ldpica aguda ee acompafia de trastornos fun--
cionales respiratorios que son irreveraibles, desarrollando ‘de
fectos restrictivos y defectos ventilatorios con una baja difu

gidn del monéxido de carbano.
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Los hallatgoa de autopsio cn los cases de neumonitis-
liipica aguda demuestran daiio alveolar, edema intersticial y -—=
membranae hialinas. AdemSs, puede encontrarse un infiltrado -
de linfocitos ¥ c&lulas plasmaticas, asociandose cato fltimo al
depdsito de IgG, C3, y DNA, en las paredes alvecolares eatudia-
das con inmunofluovescencia, lo que hace sospechar que e¢l depd
sito de complejos inmunes juepa un papel impertante cnh su pato

genia,

La forma crdnica de la ncumonitis llkpica probablemen-
te sea una mala caracterizacifin de la enfermedad lGpica difusa
del intersticio pulmonar, ya que su cuadro clinico, radioldgi-
co, funcional e histcdlégice, la semeja muy estrechamente, Sa-
manifiestrs por disnea de csfuerzo, tos no productiva y esterto
rea basales. La radiografia muestra un patrén intersticial --
permanente y las prucbas funcionaleg respjraterias muestran un
patrdn regtrictivo. Desde el punto de viata histdlogico hey -
fibrosis de la pared alvualaé, necropis focal, infiltrado de -
eflulas plasmiticas & histiecitos, y al igual que cn la forma-
aguda, existen depdsitos de complejos inwunes en las paredes -

alvaolares.
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ENFPERMEDAD LUPICA DIFUSA DEL INTESTICLO PULMONAR

Evta forma clinica de preaentacifn del lupus eritemato-
80 giostimico a nmivel pulmunar ha sido reportada cn pocas oca-=
siones; parece ser gue es 1a consecuencia de repetidos ataques
agudos de neumonitis lidpica ¢, lo que parece mids probable, co-
rresponde a4 la forma bien establecida de la llamada naumonitis

ldpicn crGnica anteriormente deserita,

Su pintomitologia cliniea es muy variada, encontrando
se disneca de esfuerzsn, tos productiva, sintomas pleurales ¥ es
certores basales. La radioprafia sdmple de térax muesktra un -
patridn retfculonodular difuso localizade predominantemente vn
las bawes, Los estudios de la funcidn respiratormia demuestran
enfermedad restrictiva del parénquima pulmonar con capacidad -
de difusidn disminuida y pérdida de lus volimenes pulmonares. -
Histol8picamente hay fibrosis intersticial y loe esrudios con-
inmunofluorescencisa demuestran depSpitos de complejor inmunes,
focales o difusos, en el intersticio pulmonar, encontrandose -
IgG, IgM, IgA y complemento, lo que sugiere fuertemante que su
etiopatogenin estd ligada al dep@aito deo dichos complejos din--

WURCH.
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HEUMONIA LINFOCITICA INTERSTICIAL

Esta. rara foth de afeccidn pulmonar por LES ee unp =
reaceifn proliferativa benigna, usualmente agintomfitica y de -
curso autolimitado, que es descubierta por casualidad en una -
raodjografia de térax semejando una tumoracibn. Histoldgicamen
te se caracteriza por un infilerado linfocitico intersticial,-
por lo cual ha aido llamada también paecudolinfoma, Sy curso-
es banigno y no requiere tratamiento mddice. Su Gnica impor-
tancisa radica en no confundirla con un linfoma cuando se pre—-
gecnte en un paciente conocido por padecer lupug eritematoso --

sistémico.
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ﬁIPERTENSION PULMONAR

La Jhipercennian pulwmonar estd bien reconocida en al=-
gunAs enfnrﬁcdndea del tejido cenectivo, sin embarge, su repor
te asociada al LES os muy bajo. Llos eatudics mfis confiables -
en relacifn al mecanismo que pucda producirla no sen concluyen
tes: ol depSsifo de complejos inmunes en las arterias pulmona-
res eg ninimo, y frecuentemente no se acompafia de hallazgos si
milaros a nivel renal, lo que hace poco probable gue juepge al-
gln papel en la pnnogcni; de la enfermedad. Los hallazgos his
talfgicos a nivel de la vasculatura pulmonar han aido deseri-~
tos en las artericlas, arterias musculares y elidsticas, y en -
las venas pulmonares. Tempranamcnte hay canmbios inflamatories
con vasculitits y depSsiros de complejos inmunes, que pueden -
aer reverpibles con una terapla adecuada, Para cuando hay ne-
crosis fibrinoide. vasculitio, fibrosis de la madia, altera« =
cién de la léimina clfistica y fibrosis periadvanticia, los caw-
bios son irrveversiblea y la hipertensifn pulmonar ne reaponde

al tratamiento del LES ni al uso de vasodilataderes.

Llama la atencidn el alto grado de hipertensida pulmo
nar encentrado en relaciBn a los hallazgos en la vasculatura -
pulmonar, lec que ha hecho invecar quc podrfan efistir otros fagc
tores coadyuvantes en la hipertensifin pulmonar lﬁpica._ De he=

cho, 8e ha cbse;vado que muchos de loa pncidntcs con hiperten-—
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sifn pulmonar secundaria a LES tienen pruebas funcionales res-
piratorias comparibles con restriceidn leve & moderada, por lo
que podria existir una enferemdad lGpica difusa del intersti--
cio pulmonar como factor contribuyente & la hipertensifn pulmo
nar. Como quiera que fuecse, solo unc de lo; diferentes traba-
jos publicados menciona la existencia de datos compatibles con
- cor. pulmmmale.erfnico, a pesnr'de gue todos domuestran claramente-
la hipertensibn pulmonar y, en dicho reporte, el crecimiento -~
del ventriculo derecho solo Eue posible determinarlo por eco--
. cardiograffa. La ausencia de datos cowmpatibles con cor pulmo=-
néle erénico, elinicos y radiolégicos, enAla hipertensifn arte
rial pulmonar liipica, auéin:e que el curso de dicha afeceibn -
e8 muy rdpido y no permite obscrvar loas cambioan crénices.
-

Por filtimo, debe enfatjzarse la estrecha rclacidn .de-
1la hiﬁu:tenaiﬁn pulmonnr.en el LES con la ocurrencia clinica -
del 1llamade fenbmeno ﬁn Raynaud. Si el fentmeno de Rnfnaud -
tiene nlgdﬁa relacidn ctiopatogfnica con la hipertensién arte-
. ;lnl pulmonar en ¢l lupus éri:emntoao sistémico, egpo.es alge -

que quoda, por daterminarse.
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TROMBOEMEOLIA PULMONAR

En el LES se ho obaervado a un grupo de pacientes gue
tienden & sufrir de fenSmanos embbBlicoa, arterizles o venosos,
en diferentes Brganos de la uwcononfa, siendo la cavactaristica
confin de dichoa pacientea la presencia de una inmunoglobulipa-
anormel circulante del tipo de’ ls Ig¢ o de la IgH, l1lamada an-
ticoagulante del lupus; dicha substancia no es patognombniea -
del LES, no sbatante, ha sido setfialada como el factor causal -
de fenbmencs ambSlices en el sistema nervicso central, la wm@du
1a capinal, en el glom@ruloe repal y en los pulmoncs. Ademis,-
as le conoce como producter d; tromboflebitie vencsa profunda-
en los miembros iunferiores y como causante do aborto havitual-

en wmujeres jbvenes.

La presencia del snkticoagulante del lupus se sosﬁccha
por la oxistencia de un tiempo de :romboplnétina activada anoi
nalmente prolonéada, pudiendo existir tambifin upa prolongscibn
de los tiempos de protrombina y trombina. Existen otroa tras-
tornos de la coagulacifn ligadas al lupus eritematony siptémi-
e que pueden coincidir ton la presencia del) anticoagulante ~-
del lupus, pero que no tienen un papel definide en la ocurran—
cig de tromboembolia pulmonar de los pacientes con lubua erite

MmatoEo sistémica (tabla IV),
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TABLA IV
TRASTORNOS HEMOSTATICOS EN EL

LUPUS ERITEHATOSO SISTEMICO

Prenencia del Anticoagulante del Luéua.
Prolongacitn del TT, TP y TPT
Trombocitopenia

Poctoreas Plaquatarios 1 y 4 Anormales
Hipaﬁromﬂinnmin

Fibrinfgeno anormal

Antitronmbina 3 disminufda

Factor Von Willebrand Elevado

Antfgena del Pactor VIIL alevado ... .0.0.0000 0 0 oo

E1l amticoagulante del luﬁua es una inmunoglobulina --
anormal caﬁaz de roacclionar con ciertos foafoliﬁidoa de carac-
terfsticas similares. En el sistema hemostdtico interfiers --
con la activacifn normal de la ﬁrutromhiuu ﬁor medio del com--
plejo activador (Faé:or Xa, Factor V, Calcio y fosfolfipidos),-
que es uno da los factores necesarioe ﬁara convertir 1la pro- -
.trnnbina en trombina. Es una ﬁnrndoja que, a éaanr de que la-
éraaencia del anticoagulanta del luhua estf caracterizada por-—
una ﬁtolongnciﬂn anormal ‘dal tinmbo de trombuélgs:inn activada,
éste me asocia o eéisodion recurrcentes de tromboembolia bulmo—
nar. Parece sor que eate fenBmeno es debido a la accidn del -

anticoagulants dol Iubus en la liberacifin del feido araquidfni
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co a partir de las membranas celulares ¥y a una disminucifo en-
l1a concentracifn de la prostaglandina PCI,, de la que se aabé—
es un potente antiagregante plaquetarie. Algunas de las medi--
dns terapéuticas que parecen l&gicas en el tratamiento de la -
troonboembeolia pulmonar recturrente asociada al anticoagulante -
del lupus sont corticoesteroides, ciclofoafamida, y plaamaflre
sis. Todas estas modidas estfn destinadas a diswminuir los ni-
weles plasmfiiticos del anticoagulsnte del lubua, sin embargo, -
en la prfictica médica su uso ha sido infructuecso, al igual gue
la terapia con antiagrogantes plaquetarios. Hasta el momento,
la Gnica modalidad de tratamiento con Exito demostrado ha sido

la antficoagulacidn convencional.
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NEMORRAGIA PULMOHAR

Eata ps una manifestacifo puy rara del LES, pero debe
ser siampre tenida en mente pues su ocurrencia es fatal en la-
wayoris de los cados, afin ton tratamiento agresive. <Clinica--
mente s¢ caracteriza 50r 1a aparicibn eGbits de un aumento en-
el trabajo respiratorio, disnea y tos, que pueden estar acamps
#ados o no da hemoﬁtia;a. la cual pucde ser leve o igportante.
También puede existir fiebre y taquicardia y caracterfsticamen
te, Hay una marcada diaminucidn en les nivnles_dul hematocrito
¥ la hemoglabina, lo que conatituye un énrﬁmn:ro de que la hemo

rragia bulmanar es masiva.

El estudio tndiolﬁéicn mueatra leatones intervaclcige—-
lep difusaa, tronsitorics, y en el suero de los ﬁncienten Be -
he obaervado una disminucidn de C3 eon un aumento de les crio-
globulinlu.‘_zn los agtudies histdlbigicos se evidencia hemorrxa
gia alveolar con dcﬁﬁsitos de IgG y de Clq en las ﬁnreden da ~
logs peptos alveclaras y de los vasos ﬁulwonnrea. sin dasttuc;-
cifn de 1a:§ured nlvaolnk, lo que sugiere que Au macanigmop - -

etioﬁatagsnico sap al daﬁ&nito da cumélmjoa inbunes.

~
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DISFUNCION DE HUSCULOS RESPIRATORIOS

Desde hace mucho tiempo se rTeconoce que el lupus eri-
tomatoso sistdmico es capaz de alterar la funcibn reepiratoria
por afeccifin del diafragma, min embarge, se msabe que también -
ag capar da alterar la funci&n de otros nisculos respiratorios.
Debido a aate Gleimo hallaxgo, vamgs n hacer caso omigo de la-
antigua denominacifn de sfndrome dol diafragma ﬁere:oao en el-
prescunte trabajo, y nos fefariremoa a la anormalidad como dia-
funeciBn de mlseulos reléiraturion; ﬁor per mis veraz desde el-

punto de vista fiaiolfigico,

Esto complejo eindromfitico aes catudif deade que se ‘ob
servd que algunos de los ﬁlcientea con LES se quejaban de dis-
nea leve a moderada, sin tener grandes hallazgos ffsicos o ra-
diclégicon, pero que, aorﬁrendantcmunte; tenfan una severa al-
teracidn de las ftunban funcionales reaéitatorina. Clinicamen
te el OUnico dato sugestivo era la disnes, y que los diafragmas
estaban anormalmente elevados, con disminucidn del volumen ful
monar, por lo qQue la enfermedad fue denominada en a;gunns oca-
siones como sindrome da pulmones-encegidos, o como sindrome de

diafragmas elevados.

La disnea se c;ﬁlicn ﬁur la disminuciln severa que su

fre la caﬁncidad vital ﬁor la afecciln diafragmitica, la que -
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so considera ¢s debida a una miositis del diafragma similar a-
1la miogicds pistfmicn que ocurre en el LES, y se ha observado~
que todas les anormalidades funcionales gque acompafian a este -
sfndrome tienden a desaparecer con un tratamiento adecuado dao-
la enfermodad sigtémica. Anteriormente, se considetrd que la =
gravedad de las alteraciones funcionales reswpiratoriag cstnbnul.
asocindns a qua este trastorno 8@ acompnnnbn frocuentementu da
leaiones pleurales residualea a una pleuritia igpica, atelccta
g ns laminareos basales, o a una enformedad lﬁpicn ‘difusa del -
intevaricio ﬁulmnunr, ﬁaro el eastudio de los gradientes de pre
gifn boca-diafragma ha sido concluyente en demostrar que es la
incapacidad del diafrogma édra ejercor una ﬁreaiﬁn innﬁirato—-
ria adecuada el ﬁrinciﬁal causanto de la enfarmedad, 2 tal pUE.
to, que sa congidera inneceoaric haecor eualquicr otro estudio-
diagnbatico en un ﬁncienta bortador de LES que se queje de dis
nea gin explicacibn a;nren:n ¥y que teonga los diafrapmas anor--
malmente elevados on una radiograffa uimﬁln de-tbrax.

Es muy caracterfistico de 1cn:§acientca con csta fntolg
gfa tener disnea en poaicidn suﬁinn, atribufda a la pardlisis-
diafragmitica y en las pruchbas funcionales rcsﬁira&qriau sa ‘da
tectan diaminucidn de loa volfimenes ﬁulnonnres, dispinucidn de
la capacidad de difueidn, disminucifn de los valores de rotrag
cibn ellstica con cabncidnd pulmonar total y disminucifn de -=
las breaiones transdiafragmaticas mlximas. Por otra #artc. no

sc ha encontrado relacifn alguna entre el grado de afeceifin =~
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del LES en esta patologla y la presencia de marcadores asrold-

gicos de la enfermedad sistémica.

Ahorta ;inn. existe una alteracifn de los mlsculos es~
piratorios, la cual se deterwina por una dispminuciln de 1a dig
tensibilidad pulmonar espiratoria eatfitica, lo que conatituye-
tuna anormalidad no explicable por la alteraecidn diafragmatica-
y eg por c¢sto que lo apropiado es seiialar o esta enfermedad -
como disfuncibn de msculos respiratorios de etiologfa lGpica,
aunque Be reconoce que el trastorno principal, come esa obvio,-

lo causa la afecciBn del diafragma.
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