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LUPUS ERITEMATOSO SISTEHICO 

DEFINICION 

El lupus eritematoso siat~mico (LES) ea una enferme-­

dad de etiología desconocido.. de múltiples mecanismos patogén,!. 

coa, que afecta a varios 6rganos de la econo.mía y so carateri­

za por anomalías del siatemo inmune, que se manifiesta prima ..... -

riamente poi- la presencia de muchos anticuerpos aéricos que 

participan en la.a lesiones tisulares mediadas por complojos i!l 

munea. 

HISTORIA 

El primero en describir algunos aspectos físicoa de -

esta enfermedad fue Kaposi en 1872, quien la denoi;in6 lupus 

por el ·~apecto semejante a la cara de un lobo que tiene las 

foacios carecter!aticas de un individuo afectado por la onfe~ 

mcdad. HSs tarda, Sir William Osler en 1895, dcacribi6 ol 

cartcter aiatémico de la enfermedad y emitió la hipótesis de­

que _fuera secundaria a vasculitis con manifestaciones cutS- -

neas, articularos, da las serosas y en los riñones. Posterio.!, 

mente sus aspectos histológicos fueron estudiados por varios -

inv9stigadorea, entre los que destacan Libman, Sacks y Klemp.!. 

rer. 
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En 1948. Uargravea y colaboradorea d••cubrieron la•-

c•lulaa LE, lo que •ojor6 la facilidad del dlagn6stico tempr~ 

no de la enfer•edad y el uao de eateroidea.·con lo que mejor6 

la eapectativa de vida de loa onfermoa. Por último, se ha r.e 

lacionado la producci6n de múltiples anticuerpo• con la pato-

1ania da la enfermedad, lo que ha per~itido esclarecer su me­

can·ia•o 1n•u.iol6sic0, aunque recientemente la aaociaci6n de -

traatornoa de loa linfocitos By T con factoroa genlticoa, h~ 

e• penaar qua aua •ecaniamoa aean variados. 

I8CIDB•CIA 

La enfermedad no tian~ prodilecci~n definida por al­

guna raz:~, ·~· bien tiene· un comportamiento diferente en cu•!!. 

to a ·au incidencia racial en diferente• zonas c:iel iD.undo. En-

cuanto a •u "d1str1buc16n por aexo. prefiere a1 femenino en -­

una proporci~n de 9il con relac1~n al aa9culino. Ocurre pr1.!!. 

clpalaent• en la niñez· y en la vaja~, aunque lo• primero• •~!!. 

.. t:oaaa aparecen entre lo• lS".y los .25 afto!ll• y la· edad pro11edio 

del dl&aai~•tico aon loa 30 aftoa, 

PACTORIS GIWITICOS 

Se ha ob••rvado que la tni:idencia· del 'lu'pua erite•!. 

toeo atat~•lca· (LES) en oaie11broa de' una mlallaa f'a•111a' es SZ -
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.... elewada que ea 1• poblac16n general. ••Í co•o el hecho de 

que loa fa•iltara• de un paciente lúptco tienden a tener ano!'., 

••ltd•dea aerol&gtcaa, co•o pruebas para afftlia falaaa poat­

ttyaa 7 anttcuerpoa antinuclearea poalttvoa, ata padecer la -

eafer.edad. eataado aaociadoa lo• factorea bereditarioa - --­

Dtv2 y DlvJ. 

11 LES 7 .;,·~rtoa aJ:ndro••• "ee•ejantea" al iEs eat&'n­

ralactoaadoa con d•ftcita beredttartoa de Clr, Cla, Cl, IHR,­

C2 7 C4, ancontrandoae que la ·deficiencia de C2 ae asocia a -

loa antfgenoa de hiatocoapatibtltdad HLA-AIO y RLA-818. 

BOa!IDRAS SEXUALES 

Loa ho•brea y •Ujerea con LES tienen· una hidroxtla -

c16n au•antada de eatr~sanoa en au ••tabolico· urinario 16 al­

fa, qua ea una potente hor•ona ••troglnica. Ad••'•• la ente.!'_ 

aedad ocurra con ••yor frecuencia en la aenarquia·, el embara­

&o, período po•tparto 7 con el' u•o de anticonceptivos orales. 

CUADRO CLIHICO 

La enfer•edad puede provocar fatiga. que puede ser~ 

el Gntco •lntoma por mucho tiempo hasta c¡ue ocurra ·au cuadro­

flortdo. !eta desaparece con el uso de esteroidea y puede -­

reaparecer precediendo a una exacerbaci6n aguda. La fiebre -



B 

ocurre en el 90% de los casos. aunque si aparece en un pacic.!!_ 

te bajo terapia puede atribuirse a infecci6n sobreañadida. La 

p6rdida de paso ocurre en el 85% do los paciontos y junto a 

la fatiga puado preceder a las exacerbaciones. Lo disminu­

ción del poso corporal puede ocurrir aunque exista síndrome 

nefrótico. 

Loa monifeatocionos dermatológicas do la oafcrmodad­

conatituyen la segundo manifestación más frecuente del LES y­

aparocen en el 85% de lo~ enfermos. Las formas principales -

de manifestación son el·oritoma malar cl&sico en alas de mar! 

poao, el eritema discoidc, un eritema máculopapular no capee! 

fico, alopecia, vasculitie, púrpura palpable y úlceras muco-­

saa. Las alteraciones m~a-culoeaquoi~ticae son lne miie fro- -

cuenten en el LES y ocurren en ol 95% do loa caooa, siendo -­

las articularos milo frecuentes y prcoentondooo como nrtralgia 

y artritis do lao articulaciones distnlco de las oxtremidadea, 

os! como do ln rodilla, el tobillo, codos y muñecas~ As! mi_! 

mo, ocurren mialgias secundarias a miositis por vaaculitis -­

sistémica. 

La pericarditis ocurre en ol 25% do todos loa pacie.!!, 

tea y usualmente oo acompaña do miocarditis. Tambi6n se han­

descrito infarto~ dol miocardio, insuficiencias aórticas y·m! 

tral, endocarditie verrucooo y el fon6meno de Rnynaud. En la 

mitad de todos los pacientes con LES hay datos clínicos do n,.!! 
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fritia. y en la autopsia pr!cticamente en todos hay compro 

miso renal. La importancia de estas lesiones ec debe a que -

'·su aparici6n es un índice pron6atico y t:erap&ut:ico. Exiaten­

otraa manifestaciones diagnósticas quo se describen on la ta­

bla 1. 

TRATAMIENTO 

El manejo de loa pacientoa con LBS ha sido dividido­

en 4 ot11.paa: (1) medidas de tipo general, (2) manejo del pa-­

ciente con evidencias cllnicaa de 18 enfermada~. particular-­

mente al inicio de la enfermedad, (3) tratamiento de control­

entre la fase de inicio de aCtividad clínica de la enfermedad 

y la fase de remiaión, y (4) manejo posterior a la remisión -

cl!nica. 
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TABLA 1 
CRITERIOS DIAGNOSTICOS DEL 

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO (•) 

Eritema discoide 

Foto sensibilidad 

Ulceras Orales 

A'l'tritie 

Seroaitta pleuritis' (historia clínica o hallaigoa 
f!aicos caractor!aticos) o pericarditis 
(diagnosticada por ECO o froto peric&rdi­
co). 

Trasto-rnoa renales pr.oteinuria mayor do 0,5 gramo por dS:a o­
mayor do 3+ por d!o, o cilindros celula-­
res. 

Traotornos n·eu't'o'l~ 
gicoa 

Trastornos homatol-ª. 
gicos 

1rastornoa inmunol§. 
gicoa 

convulsionas sin drogas usadas por el pa­
ciente qua pudieran couaarlae, o psicosis 
sin dr~goa que pudieran causarla. 

anemia hemol!tica con rettculocitosla, o­
leucoponia menor de 4000/mm Cúbico, o 
linfopcnin menor do 1500 por mm cúbico, o 
trombo~toponin menor de 100 000/mm cúbi-

· co. sin drogas que pudieran causarla. 

proaCl\cio de c61ulas LE. anti-DNA elevado 
VDRL falso positivo por aeta mosca con -­
FTA~ abs o prueba do fluorescencia de inmo 
vilizaci6n.dol troponoma pallidum negati= 
vos. 

Antituerpoa ontihuclearoa elevados • 

• Criterios TovieBdos de la Aaociaci6n Americana do Roumato-· 
logta, ae neccatton la proacncia do por lo menos 4 do - -­
ellos p~ra poder hacer el diagn~ot.ico do LES con Ccrte:a. 
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Como oc señaló anteriormente 1 es necesario eacable-­

cer claramente si hay participación renal en lo enfermedad. y 

ea necesario realizar biopsia renal en todo paciente con pro­

teinuria o eritrocitos en lo orina. La biopsia renal sirve -

para determinar: (1) el tipo de nefritis lúpica, (2) la ••Oct.! 

vidad 11 de la lesión glomerular, (3) la presencia y extenaión­

de la oacleroeie glomerular y/o tubular, y (4) la presencia y 

extensión do enfermedad tubular e intersticial. So sobo que-

la presencio de esclerosis temprana os un signo de mol pronó~ 

tico, y que si es extensa la enfermedad rlo mejora con ningún­

tipo de modalidad torapGutica, 

El tratamiento médico baso consiste en prednisona a­

razón de 6 D mg diarios divididos en 4 dosis• "que 'pueden ser 

procedidos por una terapia parenteral de Pulso a base de un -

gramo diario de metilpredniaolona por 3 días. Luego do la ·r~ 

misi6n de la onformedad ae mantendrá una terapia con prednisE_ 

na de 10 a 20 mg diarios y si el paciente est& libre de s!n"tE_ 

mas la dosis puede ser de 2. S a S ms por d~a, reportandoae ·p.!. 

cientes que no ameritan ningún tratamiento posterior. La as­

pirina ea dtil en el alivio de la artralgia. Loa derrames 

pleural y"pericárdico mojaran con ~ndometacina: 25 mg tres 

vecoa al d!a. El uao do agentes inmunoaupresores cuando fa--

llan los asteroides sjgue siendo controversia!, pero parece -

ser que la ciclofoafamida es de algún valor. 
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PRONOSTICO 

La supervivencia do los paciontoa trotados con aste­

roides ea superior al 80% en 10 años en lo mayoría do los re­

portea clínicas. Se tienen Yª. buenas estadísticos en segui-­

mientos a 20 años, OudqUo faltan muchos trabajos m&s para ser 

concluyentes. El uso de agentes in-munosuproaores en el LES -

sigue siendo controveraial y hace falta evaluar la auparVive~ 

c18 a 10 año.a do los pacientes tratados con dichos f&rzaacoa. 
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FORMAS DB PRESENTACION CLINICA 

El pulmón es un 6rgano sometido o constantes agreai2_ 

• ne• externas e internas. por su doblo condici6n de estor com~ 

nicado co~ el medio ambiente a través de los v!ou aéreos y -­

por estar .sometido a lo occi6n do las substancias y orgonia--

•o• circulantes como cualquier otro órgano. Por cato. su Pº.!. 

t1cipaci6n en las enformodades ai.at6micoa es obvia. 

El lupus oritomotoao sietémico ea uno enfermedad del 

tejido conectivo do caracter~sticaa tnmunol~gtca~, cuya causa 

a~n permanece desconocida, qUe "puede afectar al pulmón do di­

t8rentea formas y por variados mocaniimos. 

El objetivo principal do este trabajo es revisar loa 

' concepto• actuales de la participoci6n pleuro"pulmonar del 

lu~ua eritematoso sist&mico' (LES), haciendo 6nfasia en sus 

características cl!nicaa y en el mecanismo fisiopatol6gico 

que caracteriza cado una do ·aua formas de presentaci6n. 

No hay acuerdo entre loa autores en precisar cualoa­

aon laa foraaa en ·qua el LES atac~ al pulm~n y a la pl"eura, .. 

esto ae debe principalmente a quo algunos autores toman on -­

cuenta parcial o totalmente las caractor!sticna cl!nicaa, ra-
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dlológlcaa e histológicas de la afección pleuropulmonar por -

1a enfer.edad. v.g. la neu•onltia lúplca. •ientras que otros-

autores toaan en cuenta las coaplicacionea pulmonares de la -

partlcip.ación lúplca de otro órgano. por ej. la neumonitis 

ur,alca. y otros caracterizan coao entidades n~sológicae o 

cuadros pulaonares inespec{ficoa. como son el edema pulmonar. 

laa aeabranaa hialinas y los cuerpos de hematoxilina. 

Para los fines del presente trabaja se consideran 11~ 

ñtfeatacionea respiratorias del LES a aquellos trastornos se-

cundarloa a la participación plou~opulmonar en la enfermedad-

que tengan caracter{aticaa clfnicaa, radiológicas e hiatolós! 

cae bien definidas¡ aa~ como. que no sean complicacionea do -

la leaión lúpica de otro órgano. De acuerdo n cate concepto, 

ae han agrupado en la tabld II laa manifestaciones respirato­

rias del lupua eritematoso siat6mico. 

TABLA lI 
MANIFESTACIONES RESPIRATORIAS . 

. DEL LUPUS ERITEMATOSO SISTEHICO. 

Pleurit.ia lúpica, con o sin derrame pleural a a ociado 

Neumonitis lúpica. 

Enfermedad lúpica difusa del interaticio pulmonar, 

Heuaonla linfoc!tica intersticial. 

Hipertensi~n pulmonar. 

Tromboembolia pulmonar. 

Hemorragia pulmonar. 

Disfunción de m~sculoo respiratorios. 
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PLEURITIS LUPICA 

La pleuritis ea la más común de las afecciones pleura 

pulmonares por LES. Se ha enfatizado su importancia en el - .-

dignóatico temprano del LES debido a que cursa con atntomas -­

agregados en un SO a 75% de los casos, sin embargo, los halla.!_ 

gos de autopsia hacen pensar que su frecuencia ea mayor. 

Clínicamente la enfermedad se caracteriza por dolor .­

pleurítico y disnea, y con menos frecuencia por la ocurrencia­

de toa. A la exploración física loa hallazgos mñs frecuentes-

son fiebre, taquicardia y frote pleural. En la mitad de loa -

casos no existe derrame pleural asociado y, casi en la totali­

dad de loa casos coincide con una exacerbaci6n de la enferme-­

dad sistémica Pº! lo que, su pronto reconocimiento adquiere v! 

tal importancia. 

Cuando ocurre con derrame pleural aeociado. éete es -

do pequeña cantidad y usualmente bilateral. Por lo comGn. au­

diagn6stico es confundido con: (1) embolia pulmonar. (2) derr.!. 

me paraneumónico 1 (3) infecciones virales, (4) tuberculosis, 

(5) otras enfermedades del tejido conectivo. particularmente 

la artritis reumatoidea, y (6) con la insuficiencia cardiaca. 

En esta Gltima 1 su presencia ee debe a un LES inducido por dr~ 

gas, como la hidralazina y la procainamida, en un paciente con 
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cardiopatía previa. AdemSs, siempre que ae establezca el diaA 

n6stico de un derrame pleural de origen lfipico, es conveniente 

estudiar el líquido pleural desde el punto de vista bacteria![ 

gico ya que con frecuencia est& asociado a infecciones bacte-­

rianas sobreañadidas. 

El diagn6stico do certeza de que el líquido pleural -

encontrado ea di etiolog(a lGpica, se realiza cuando se logra­

encontrar c&lulaa LE en su contenido, o si loa anticuerpos an­

tinucleares (ANA) se encuentran en una concentración igual o 

mayor a 1:160 (ANA>, 1:160), ó si su relaciSn líquido plou­

ral/suorO es igual o mayor a uno (ANA LP/S >,.. 1.0). 

El resto de los hallazgos son ineapec(ficoa para el -

diagn6stico Ido derrame pleural lGpic.o (Tabla 111). 



17 

TABLA Ill 

CARACTERISTICAS DEL DERRAME PLEURAL LUPICO 

pH •• • • ! •••• • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • ~ 7 •JO 

Glucosa •••••••••••••••••••••••• 

Leucocitos •••••••••••• •••• ••••• 

normal o mayor de 30 mg. por 

dL. 

LP/S ::,. D.S 

conteo total • 230 - 1500 

por mm. cúbico. 

Diferencial: neutrófilos on 

10-100 %. 

Proteínas ••••••••••••• •••• ••••• > 3.0, gramos. LP/S > 0.5 

ANA••••••••••••••••••••••••••••~ 1:160¡ LP/S~l.O 

DHLo••••••••••••••••••••••••••• ')200 UI/L¡ LP/S)0.6 

CH50, Clq, Cl, C4,••••••••••••• 

CGlulaa LE •••••••••••• ••••••••• 

ANP • • • • • • • 0 • • • ••••••• • •• •. • •••• 

ANF fictor antinGcleo. DHL 

diaminu!doa. 

presentes. 

presente. 

deahidroganasa láctica. 

Como se observa, el pH, el nGmero de leucocitos y la­

concentraciOn de glucosa y·proteínas son característicos de -­

cualquier"exudado y, por tanto, no son de ayuda diagnóstica. -

Cabe señalar además, que si el derreme pleural tiene más de -­

una semana de antigüedad, en la diferencial de leucocitos ha--
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br5 predominio de células mononuclcarcs y no de los polimorfo­

nuclcares. En cuanto a la titulnci6n de las diferentes frac-­

clones del complemento, tambi~n son encontrados iguales valo--

1~~ ~11 la artritis reumatoidc con pleuritis y derrame plcural­

asociados, por lo que el diagnóstico debe establecerse en base 

a la preecncia de c&lulas LE, o por la LitulacSn de ANA, y - -

aunque ln presencia de las primeras se considera patognomúnico 

del derrame pclural lúpico, su hnllnzgo t;s i.nfrccucntc, por .lo 

que siempre deberá recurrirse a cuantificar ANA en el líquido­

plcural debido a su alta sensibilidad diagnóstica. 
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NEUMONITIS LUPICA 

La neumonicis lúpica es bien conocida en su forma ag~ 

da como una de las manifestaciones pulmonares del LES, sin em­

bargo, tambi~n existe una forma crónica, menos conocida, que -

guarda relación con otrns formas de presentación del LES a ni­

vel pulmonar. 

En su forma aguda, se caracteriza pqr fiebre elevada, 

gran ataque nl estado general, disnea, taqulpnca, cianosis y -

dolor plcuritico, no obstnntc, los hallazgos nuscultntorios se 

circunscriben a escasos estertores basales. Esto la hace clí­

nicamente indistinguible de cualquier proceso neumónico de - -

otra etiología. 

La radiografía muestra lesiones bibasales, mal defin! 

das, .de ocupación del copacio áereo alveolar con o sin derra­

me pleural asociado. Tanto las características clínican como­

radio\ógicas desaparecen con el tratamiento convencional del -

LES, pudiendo reaparecer posteriormente en el curso de una ex~ 

cerbación aguda de la enfermedad sistémica. Se ha comprobado-

que la neumonitis lúpica aguda ee acompaña de trastornos fun-­

cionales respiratorios que son irreversibles, desarrollando d~ 

fectos restrictivos y defectos vcntilatorios con una baj~ dif~ 

sión del monóxido de carbono. 
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Los hallazgos de autopsia en los casos de ncumonitis­

lGpica aguda demuestran daño alveolar, edema intersticial y -­

membranas hialinas. Además, puede encontrarse un infiltrado -

de linfocitos Y células plasmiiticas, asociandose esto último al 

depósito de lgG, CJ, y DNA, en las paredes alveolares estudia­

das con inmunofluorcsccncia, lo que hace sospechar que el dep§. 

sito de complejos inmunes juega un papel importante en su pato 

genia. 

La forma crónica de la neumonitis lüpica probablemen­

te sea una mala caractcrizaci6n de la enfermedad lúpica difusa 

del intersticio pulmonar, ya que su cuadro clínico, radiol6gi­

co, funcional e histcil6gico, la semeja muy estrechamente, Se~ 

manifiesta por disnea de esfuerzo, toe no productiva y estert~ 

res basales. La radiograf1a muestra un patrón intersticial 

permanente y las pruebas funcionales respiratorias muestran un 

patrón restrictivo. Desde ol punto de vista histólogico hay 

fibrosis do la pared alveolar, necrosis focal, infiltrado de 

células plasmáticos e histiocitos. y al igual que en la forma­

aguda, existen dcp5sitos de complejos in~unes en las paredes -

alveolares. 
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ENFERHEDAD LUPICA DIFUSA DEL INTESTIClO PULMONAR 

Et:1ta forma clínic~ di? prcaentnci6n del lupuo eritemato­

so aiot5mico a nivel pulmonar ha 1:1iJo reportada en pocas ocn-­

sioncs; parece ser que ca la consecuencia de repetidos ataques 

agudos de neumonitis lGpicn o, lo que parece m&s probable, co­

rrcapond~ a la formn bien cntablccida de ln llamada neumonitis 

!Gpicn cr6nicn nnt~riormcncc dcacritn. 

Su sintomatologin clínica es rn~y variuda, cncontrund~ 

ne dianca de esfuerzo, tos productivn, síntomas pleurales y e:> 

tcrtorca bnan]ctl. Ln rndiocrnftn simple de t6rnx muestra un -

pntr~n rctículunodular ~ifuno locnlizndo predominantemente cu 

148 bnllO!J. Los en tudios de la funci6n rcspirat.~¡r_ demuestra.::_ 

enfermedad restrictiva del pnrénqui~a pulmonar con cnpacidn~ -

de difusi6n disminuida y pirdidn de los volGraenos pulmonnrea. -

Histcil&Ricamcntc ltny fibrouio intersticial y loe estudios con­

inmunofluoroscencin demuestran depósitos de complejos inmunes, 

focales o difuooa, en el intcrGticio pulmonar, encontrnndosc -

IgG, IgH, IgA y complemento, lo que sugiere fuertemente que au 

etiopntogcnin está ligada al depósito do dichos complejos in--

munl'.!s. 
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NEUHONIA LlNFOCITlCA INTERSTICIAL 

Esta. rara forma de afección pulmonar por LES es una 

reacci&n proliferativa bcnicna, usualmente asintom4tica y de 

curso autolimitado, que es descubierta por cas~alidad en una -

radiograf!a de tórax semejando una tumoraci6n. llis to l&gicame~ 

te se caracteriza por un infiltrado linfocttico intersticial,-

por lo cual ha sido llamada también pecudolinfoma. Su curso-

os benigno y no requiere tratamiento médico. Su única impar-

tanela radica en no confundirla con un linfoma cuando so pre-­

scnte en un paciente conocido por padecer lupus eritematoso -­

siatSmico. 
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HIPERTENSION PULMONAR 

La ·.hipertenaiOn pulmonar está bil?n roconocida en al­

gunas enfermedades del tejido conectivo. sin embargo, su repo~ 

te asociada al LES es muy bajo. Los estudios más confiables -

en relaci6n al mecanismo que pueda producirla no son concluye!!.. 

tes: el dep6sito de complejos inmunes en las arterias pulmona­

res ea m{nimo, y frecuentemente no se acompaña de hallazgos e!. 

milores a nivel renal, lo que hace poco probable que juego al­

gGn papel en la patogenia de la enfermedad. Los hallazgos hi,!. 

to16gicos a nivel de la vasculatura pulmonar han sido doscri-­

toe en las arteriolas, arterias musculares y elústicaa, y en -

las Venas pulmonares. Tempranamente hay cambios inflamatorios 

con vaaculitits y dep6sitos de complejos inmunes, que pueden -

ser revorsibles·con una terapia adecuada. Para cuando hay ne-

crasis fibrinoide, vaacul_itio, fibrosia de la media, altera- -

ción de la 16mina el6stica y fibrosis poriadvonticia, los cam-

bias son irreversibles y la hipertensi6n pulmonar no responde 

al tratamiento del LEs ni al uso de vasÓdilatadores. 

Llama la atenci6n el alto grado de hipcrtcnsiOn pulm~ 

nar uncontrado en relaci6n a los hallazgos en la vaoculatura -

pulmonar, lo que ha hecho invocar que podrían oiiatir otros faE.. 

toros coadyuvantes en la hiportensiOn pulmonar !Gpica. Do he-

cho, se ha obse~vado que muchos de los pacientes con hiperten-



• 
24 

ai6n pulmonar secundaria a Les tienen pruebas funcionales res­

piratorias compatibles con restricción leve a moderada, por lo 

que podrta existir una enferemdad lÜpica difusa del interati-­

cio pulmonar como factor contribuyente a la hipertensión pulm.!!_ 

nar. Como quiera que fucsC, solo uno do los diferentes traba­

jos public~doo menciona la existencia de datos compatibles con 

cor.pulmcna1e.•crónico, a pesar de que todos demuestran claramente­

la hipertensión pulmonar y, en dicho reporte, el crecimiento -

del ventrtculo derecho solo fue posible determinarlo por eco-­

cardiografía. Lo ausencia de datos compatibles con cor pulmo­

nale cr6nico, clínicos y radiológicos, en la hiperte-nai6n art!!_ 

rial pulmonar lGpica. sugiere que el cursa de dicha afecci6n 

es muy rápido y no permito observar loa cambios crónicos. 

~or Gltimo. debo enfatizarse la estrecha relaciOD:de­

la hipertensión pulmonar an el LES con lo ocurrencia Clinic.d. -

del liamado fenómeno de Rnynaud. Si el fenómeno de Roynaud --

tiene algUna relnciOn etiopntog6nica con la hipertensión arte­

rial pulmonar en al lupus eritematoso sistémico, eao .. os algo -

que ,queda, por determinarse. 
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TROHBOEMSOLlA PULMONAR 

En el LES ae ha observado a un arupo de paciontea que 

tienden a sufrir de fen6menos embólicoa, arteriales o venoeoa, 

en diferente.a órganos de la ncPnomta, siendo la característica 

com.Gn de dichoa paciellltce la presencia do una iruiiunoglobul:lna­

anormal circulante del tipo de la lgG o de la lgH, llamada·an­

ticoegulante del lupus¡ dicha substancia no es patognom6nica 

del LES, no obstante, ha sido señalada como el fnctoT causal 

de fen6menos emb6licoa on el eiatem.a nervioso central, la méd.!!. 

la espinal, en el gloe&''tulo renal y en loa pul.monea. Adeaiaa,­

ae le conoce como productor de tromboflobitia venosa profunda­

en loa miembros inferiores y como causante do aborto habitual­

en uujerea j6vonea. 

La presencia del anticoagulantc: del lupua se sospecha 

por la existencia de un tiempo de t.romboplastina activada a~o~ 

malmento prolongado, pudiendo existir ta~bi&n una prolongaci6n 

de los tiempos de protrombina y trombína. Existen otros tras­

tornos de la coagu1aci6n ligados al lupus eritematoao sistémi­

co que pueden coincidir con la presencia del onticoogulante -­

del lupus• pero que no tienen un p·apel definido en la ocurran­

cia de tromboembolia pulmonar do los paciente11 con lupus ori't:,!_ 

matoao sistémico (tabla lV). 
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TABLA IV 

TRASTORNOS REHOSTATICOS EN EL 

LUPUS ERITEMATOSO. SISTEHICO 

Presencia dol Anticoagulante del Lupus. 

Prolongaci6n del TT, TP y TPT 

Trombocitopenia 

Factores Plaquetarloa 3 y 4 Anormales 

Hip ot rombinemi a 

PibrinlSgeno anormal 

Antitrombina 3 diaminu!da 

Factor Von Villebrand Elevado 

Antrgena .dnl Factor .V.111 e.le.v_ada. 

El anticáagulante del lupus es una inmunoglobulina -­

anormal capaz de roaccionar con ciertos fosfol1'.p_idoa de carac­

ter1'.sticaa similares. En el sistema hemoat&tico interfiere -­

con la activaci6n normal de la protrombina por medio del com-­

plojo activador (Factor Xa, Factor V, Calcio y foafol!pidoa),­

que ea uno de loa factores necesarios para convertí~ la pro- -

trom.bina en trombina. Es una paradoja que, a pesar de que la­

preaencia dol antico~gulante del lupus estG caracterizada por­

una prolongaci6n anormal "del tiempo de tromboplastina activada, 

éste se asocia a episodios rocurrontes de tromboembolia pulmo­

nar. Parece sor que este .. fenómeno es debido a la acci6n del -

anticoagulante dol lupus en la liberación del acido araquid6n.! 
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co a partir de las membranas celulares y a una disminuci6n en­

la concentraci6n de la prostaglandina PCI 2 , de la que se sabe­

es un potente antiagregante plaquetario. Algunas de las medí-­

das terapéuticas que parecen lógicas en el tratamiento de la -

tromboembolia pulmonar recurrente asociada al anticoagulante 

del lupus aonr corticoeateroides, ciclofoafamida, y plaamafér.!. 

sis. Todaa estas medidas eatSn destinadas a disminuir loa ni­

veles plasmáticos del anticoagulante del lupus, sin embargo, -

en la prSctica médica su uso ha sido infructuoso, al igual que 

la terapia con antiagra¡antea plaquetarioa. Hasta el momento, 

la Gnica modalidad de tratamiento con Sxito demostrado ha sido 

la anticoagulaci6n convencional. 
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ll2HORRAGIA PULMONAR 

Eata os una manifcataciSn muy rara del LES, pero debe 

aor siempre. tenida on man.te pues su ocurroncia ea fatal en la­

ma.yor!a de los eadoa, aGn éon tratat1iento agresivo. Clínica-­

menta so caracteriza po~ la aparici6n sttbita de un aumento en­

el trabajo respiratorio, dionea y tos •. qu$ pueden estar acomp~ 

i§adod o no da hemoptisis. la cual puedo ser lev.e o importante. 

Ta=biGn puede exiatir fiebre y tsquicerdin y caracter!aticame,a 

te, hay una marcada disminuci6n en los niveles del hematocrito 

y la hemoglobina, lo quo constituyo un parámetro de que la hem.2_ 

rragia pulmonar ea masiva. 

El estudio radioldgico muestra lesiones intersticia-­

lea difusas, eranaitorias 1 y en el suero de loa pacientes se -

ha observado una diaminuci6n do C3 con un aumento de les crio­

globulinaa. En loa ootudioa histdl6gicoa se evidencia he~orr_! 

gia alveolar con dep6sitos de IgG y de Clq en las paredes de -

los.aeptos alveola~oa y de los vasos pulmonares. sin dostruc-­

ci6n da la pared alveolar, lo que sugiere que eu mecanismo 

etiopatog€nico sea el dep6aito de complejos inmunes. 



29 
lSi~ 

S~l\t\ 
DlSPUNCION DE HUSCULOS RESPIRATORIOS 

De11de hace mucho tiempo se reconoce que el. lupus eri­

tematoso aistómico ea capaz de alterar la funci6n reepiratoria 

por afecci6n del diafragma, sin embargo, se sabe que también -

es capaz: de alterar la funci6n de otros mGaculos respiratorios. 

Debido a este Gltimo hallazgo, vamos a hacer caso omiso de la­

antigua denominaci6n de síndrome del diafragma perezoso en el­

presen te trabajo, y nos referiremos a la anormalidad como dia­

funci&n de mGsculoa respiratorios, por ser mis veraz desde el-

punto de vista fiaiol6gico. . . 
Eate complejo aindromlltico se eatudi6 desde que se 'o.!?, 

aerv6 que algunos de loa pacientes con LES se quejaban de dis­

nea leve a moderada, a'in tener grandes hallazgos f!sicoa o ra­

diolGgicoa, poro quo, sorprendentemente, tenían una severa al-

teraci6n de laa pruebaa funcionales respiratorias. Clínicame!l 

te el Gnico dato sugestivo ora la disnea, 7 que los diafragmas 

estaban anormalmente elevados, con disminuciGn del volumen pu,! 

manar, por lo que la enfermedad fue denominada en algunas oca-

sienes como síndrome de pulmones-encogidos, o como síndrome de 

diafragmas elevados. 

La disnea ee ox:plico por lo diaminuci6n aevera que -º!!. 

fre la capacidad vital por la afecci6n diafrogmfitica, la que -
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oo.considora os debida a una miositis del diafragmo similar a­

la miositis siotómicn que ocurre en el LES, y so ha observado-

que todos loa tn1ormnlidndcs funcionolcs que acompañan a este -

o!ndrome tienden a desaparecer con un tratamiento adecuado do-

lo enfermodad sistémica, Anteriormente, se consideró que lo -

' gravedad do las alteraciones funcionales respiratorias estaban 

asociadas a que este tr4storno se ocompoñnbo frecuentemente de 

leeioneo pleurales residuales a una pleuritis 1Gpico 1 atclect!_ 

sias lominnros baooles, o o uno enfermedad lGpico difuso del -

intersticio pulmonar, poro el estudio de los gradientes do pr!_ 

eión boca-diafragma ha sido concluyente en demostrar que ce la 

incapacidad del dinfrngmn p4rn ejercer una prcoi6n inapirato-­

ria adecuada el principal cnuaanta de la enfermedad, a tal pun, 

to, que so considera inneccoario hacer cualquier otro estudio-

diogn6atico en un paciente portador de LES que ae queje do di~ 

nea sin e*plicacitin apnrcnte y que tonga lo8 diafracmas anor-­

malmcntc olovadoe en una rodiografto simple do·ttirax. 

Es muy caractorí'atico de lou.pacicntcs con esto patol.2_ 

gía tener disnea en pooici6n elipina, atribuído a la pariilisie­

diafragmi'ltica y en las pruebas funcionales roepirat~riae se ·d.!!. 

tectan disminución da los volúmenes pulmonares, diominuci6n do 

la capacidad do difusi6n, diominuci6n do loe valores de rotras 

ci6n elástica con capacidad pulmonar total y diominuci6n de 

las prcsionea tranediafragmSticas m&ximrio. Por otro parte, no 

se ha encontrado relaci6n alguna entro el grado de afecciGn 
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dol LES en esta patología y la presencia de marcadoras sorolO­

gicoa de la enfermedad sistémica. 

Ahora bien, existe una altcraci6n de los mGsculos es­

piratorios. la cual se determina por una disminuci6n de la di~ 

tensibilidad pulmonar espiratoria estática, lo que conatituye­

una anormalidad no explicable por la alteración diafragmática­

y ea por esto que lo apropiado ca señalar a esta enfermedad -

como diafunciGn de músculos respiratorios de etiología llipica,· 

aunque se reconoce que el trastorno principal, como ea obvio,­

lo causa la afección del diafragma. 
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