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I N T R o D u e e I o N 

l.- DATOS HISTORICOS 

La palabra Lupus fu6 introducida como tal en el siglo 

XIII, por un médico de nombre Rogerius, Dicha palabra tiene­

sus or!genos en el lat!n y significa lobo1 fu6 usada para 

describir las lesiones erosivas de la cara que semejan la 

mordedura de un lobo~-2 

El fr&nccs Casenave en el año de lBSl, fué el primero 

en aplicar el término de Lupus Eritematoso., posteriormente­

!ue Ven Hebra, un m~dico de origen Vienes quien us6 el térm! 

no do mariposa para describir el eritema ~alar. Ya para el -

año 1872 Moretz Kaposi descubri6 la afccci6n visceral de la-

enfermedad y fué entonceo que los m6dicos empozaron a cono--

cer la forma diseminada de ésta y la llamaron Lupus Eritamo­

toso Diseminado y no fué sino hasta 1875 en que reconocieron 

a la fiebre, adenopatías y artitris como datos cl!nicos acom 

pañantes de Lupus Eritematoso. 1-z- 3- 4 

Se siguieron haciendo estudios y fué William Oslcr 

en 1904 quien describi6 los primeros casos clínicos de dos­

mujeres con eritema facial que desarrollaron daño rcnal. 1- 2 

Ya para la década de los años treinta el Lupus Erite­

ma.toso Generalizado ILEG} fu6 identifica~o como una entidad-

cl!nica distinta, como resultado de estudios realizados por-
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pat6logos quienes hablan descrito los cambios caracter!sti-­

cos do la enfermedad. Un ejemplo de cBto fupe la endocardi--

tia atípica no bacteriana descrita por EtM'lanucl Libman y Be~ 

jam!n Sacks en el año de 1924.-5 

En 1935 Goor~e Baehr dcscribi6 las lesiones renales., 

posteriormente en el año de 1936 Friedbcrg 1 Gross y Wallach-

hicieron diagndstico postrnorten en ausencia de lesiones cut~ 

neas. 1- 4 

En 1940 Hack y Reinhart fueron los primeros en descr! 

bir las falsas positivas de VDRL en el LEG y en 1941 Klcmpe­

rer Pollack y Baehr ir.plicaron a la col6gcna después de no-­

tar la presencia de degcneraci6n fibrinoide en las lesiones. 

Siete años después, en 1940 Uargraves, Richmonda y Horton 

describen la existencia de la célula LE en la médula dsea de 

pacientes con LEG, y al año siguiente Phillip Hcnch descubre 

la cortisona, as! como su utilidad en diversas cnfermedades­

de la colágena tales como la artitris reumatoide y el LEG. -

En 1956 Tan y Kunkol decriben el anticuerpo Anti-sm, consid~ 

rado actualmente como marcador inmunoldgico de la enfermedad. 

En 1956 Georgo Friou aplica la técnica de fluorescencia indj 

recta para detectar anticucrpos. 1- 4 

Como podemos apreciar la historia del LEG es facinan-

te, y hoy en d!a nos faltan muchas cosas por descifrar, quc­

esperemas que al paso del tiempo se nos abran al entcndi~ie~ 

to y as! en un futuro no muy lejano llegar a poder compren-­

bien a fondo esta enfermedad tan apasionante, 
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2.- DEFINICION E INCIDENCIA 

ElLEG es una enfermedad autoinmuno de etilogía deseo-

nocida y naturaleza cr6nica que puede afectar la más amplia­

qatna do 6rganos, aparatos y sistemas, en la cual las células 

y tejidos son dañados por el dep6sito de nutoanticucrpos y -

complejos inmunes pat6gcnos. Su incidencia en ln Rcpdblicn -

Mexicana no ha sido precisada, pero en los Estados Unidos de 

América so calcula qua la padecen entre 500 n 750 000 perso­

nas y do ésta noventa por ciento o m4s son mujeres j6vcnes., 

también los niños,l'anb:rcs. y ancianos pueden sor afectadas. 

En cuanto a razas es m&s comdn en la raza negra que en la 

blanca y en lo que respecta a grupos étnicos es más frecue~ 

to en los asl4ticos y los hispanos. 6- 7-s-
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3.- E~ILOGIA Y PA1'0GENIA 

En esta enfermedad, lo característico es la produc--­

c16n do grandes cantidades de autoanticucrpos, debida por 

una parte a rcducci~n del afecto supresor de las cálulas T y 

por la otra a la activaci6n policlonal (resultante o depen­

diente) de cdlulas n. El daño tisular puede ser consecuencin 

tanto del dep6sito de complejos inmunes circulantes como de­

anticuerpos dirlqidos contra tejidos. cdlulas o componentcs­

subcelulares cspcc{ficos. Tal es el caso de los autoanticuc~ 

pos dirigidos contra: linfocitou, eritrocitos, factores de • 

la coagulaci6n, neurotransmisores, etc. En un buen nQmero de 

casos el daño tisular se amplifica debido a la capacidad que 

tienen Algunas inmuno9lobulinao de fijar el complemento, con 

las consecuencias l!ticas e inflAmatorias ya conocidas. La -

inadecuada depuraci6n de autoanticuerpos y complejos inmunes 

circulantes juega también un papel fundamental en la produc­

ci6n de daño. 7-B 

En la patogenia del LEG se incluyen adern4s del evento 

autoinrnune ya cit~do factores gen~ticos, ambientales y horm2 

nales. 

La predisposici6n qenética es nmpliamente aceptada 

aunque no suficientemente conocida. Se sabe que es multifac~ 

torial y probablcmnte no homoqenca. Existe una mayor inciden 

cia en 9emelos monociqotos, as! como un~ mayor frecuencia de 

prcscntaci6n en los portadores de ant!gcnos de histacompati-
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bilidad OR2, DR3, ea y DQHl. También se tiene comocimicnto -

de que aprox:imAdamonte el 6\ de los pacientes con LEG, tic--

nen deficiencia del componente 2 del complemento. (Tabla l}. 

Dado que no todos los individuos con información genética p~ 

ra LEG lo desarrollan, se considera que la penetrancia gené-

tica parcial es ~ebida a influencias ambientales. La implic~ 

cidn de los virus en la patogenia del LEG, permanece aGn en-

el terreno hipotético. Esto se inicio a partir de la obscr-

vaci6n por microscopía electrónica de inclusiones poco usua­

les en el endotelio glomcrular, células, piel, endotelio va~ 

cular y linfocitosJ las cuales no se ha podido identificar -

si correponden a virus conocidos. Las anormalidades inmunol& 

gicas del LEG han sido asociadas a la capacidad do algunos -

virus comunes de transformar, as! como alterar selectivamen-

te las funciones de células endotelialcs, macr6fagos 1 linfo­

citos By aubpoblacioncs de linfocitos T. (Tabla 2)~-9-lo-11-12 

Los fosfol!pidos do las paredes de las células de ba­

cilos ent6ricos han sido también implicados cano activadoros 

policlonales de c6lulas B para producir diversos autoanti--

cuerpos entre los que muy importantemente sobresalen los an-

ti DNA. 

Asimismo laexpo~isi6n de estos pacientes a la luz u,! 

travioleta puede precipitar la enfermedad o condicionar act.!_ 

vaci6n do la misma, debido a que la radiaci6n ultravioleta 

•abrew la molécula de DNA, la que al exponer varios sitios 
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TABI.A l. 

MARCADORES GENETICOS ASOCIADOS AL LEG 

1\NTIGENOS DEL SISTEMA HLA 

Clase 11 BB 

Clase II: DR2, DRJ, DQWl (MBl/f>:"l'l) 

DEFICIENCIAS DEL COMPLEMENTO (MULTIPLES) 

DEFICIENCIA DE RECEPTOR CJ PARA ERITROCITOS 

¿FENOTIPO DE ACETILACION? 

antigánicos favorece la producci6n de anticuerpos antinucle~ 

res. Otros mecanismos potenciales do daño debido a la radia­

ci6n ultravioleta incluyen cambios microvasculares que favo-

rece la producci6n de anticuerpos antinuclearcs, Otros meca-

nismos potenciales de daño debido a la radiaci6n ultraviole­

ta incluyen cambios microvascularos que favorecen el dep6si­

to de complejos inmunes, activaci6n do infocci6n viral laten 

te y cambios locales o sist~mícos 

norre9uladores. 7- 9 

en los circuitos inmu-

El aspecto hormonal juega un papel fundamental on el 

LEG ya que los ostr69onos favorecen la producci6n de anti---

cuerpos y la testoterona la suprime. Hombre y mujeres con 

LEG tienen incremento en la hidroxilacipon de estr69eno y e~ 

trona, a 16 alfa ladro~iestrona, proJucienóo prolongada est! 

mulaci6n estrog6nica, 7 
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TABI.h 2 

MECAHISHOS VIRALES POTENCIALES IMPLICADOS EN LA PA'l'OGEHIA DEL­

LEG. 

DAf!O VASCULAR O IRECTO POR EL VI.RUS 

Mecanismo H\.Clloral 

Activaci6n policlonal de c~lulao 8 

Complojos inmunes& 

Virus o virion asociado a antt9enos 

Reactante& autoinmunes 

Anticuerpos citot6xicoo que reaccionan con anttgenos aut6lo.!. 

9os o virales. 

Mecanismo Celular 

Linfocitos citotdxicos. 

Reconocimiento inmune alterado/transformacidn via re9ulaci6n 

<St{llifioaC!(!n o su.spans16n de aubpoblaciones celulares. 

Disfunc16n del Sistema Fa9ocitico ttononuclear 

- Cambio en receptores celulares por ejemplo: adquisicidn de­

rocoptoros para Fe y Clb por cdlulas endotelialos transfor -

madas. 
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4.- MANIFESTACIONES CLINICAS 

Al inicio el LEG puede afectar un o6lo 6rgano y con 

ol tiempo se vuelve una enfermedad multisistGmica o bien abrir 

con una amplia gama de manitostaciones. 6- 8 

A continuaci6n describiremos en una forma breve las al-

teraciones que produce en los diferentes 6rgenos, as! como ta~ 

bién los criterios actualmente usados por la hsociaci6n Ameri­

cana do Reumatolog1a para la clasificaci6n del LEG. (tabln 3).6 

• 
A.- Ud.aculo Esquelético 

Las articulaciones son el sitio m4s frecuentemente afe: 

tado en ol LEG. La artritis, habitualmente no erooiva, que in-

volucra dos o m4s articulaciones y la cual est4 caracteriza -

da por dolor, y derrame del líquido sinovial, es vista hasta­

en un 80 a 90\ de los pacientes con LEC. 

En lo que respecta a las artralgias estas son vistas 

hasta en cerca de un 95\ de los pacientes. 

La artritis asociada con el LEG, os por lo regular no -

deformante, no erosiva y simdtrica. Las articulaciones que con 

mayor frecuencia se ven afectadas son interfal!ngicos proxima­

les, matacarpo fal4ngicas, muñecas y rodillas.13-1 4-15 

La artritis deformante aunque no es la habitual, tam -­

bi~n puode ser vista en ocasiones, dejando anormalidades tales 
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como la deformidad de los dedos en cuello do cisne, debido a-­

aubluxacic'nCs articulares, pero debemos de hacer hincapiti que-

en las radiograf!as de las articulaciones afectadas habitual-­

mente no existen erosiones. 16- 17 

Los cambios ~s frecuentemente vistos en las radiogra -

fías son; edema de tejidos blandos, dcsmincralizacidn pcriart! 

cular y esclerosis distal. Las erosiones y ptirdida del cart11!!, 

ge fueron vistas en solo un paciente de una serie de ~9 pacie!!_ 

tes eatudiados. 17 

A pesar de que estos hallazgos son raros, la artritis 

de el LEG ocasionalmente so presenta con caracter!sticas m4s 

sugerentes de artritis rournatoido (AR), incluyendo nddulos re!!_ 

m4toides típicos y la presencia de factor reumatoide en el SU!!, 

ro. 

Estos datos pueden hacer la difercnciscidn del LEG con­

la AR, sea muy dificil y son los responsables do la alta inci-

dencia de casos de LEG que no son diagnosticados como AR, en 

los caaoe en que las manifestaciones cardinales de la enferme­

dad son las articularcs. 16- 17 

Dos ir:l.portantes complicaciones que se ven en ol sistema 

mdsculo eaqualdtico en p<1cientes con LEG, son la necrosis 

avascular y la artritis s~ptica. 

En sorios recientes la necrosis avascular está presente 
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Tl\DIA 3. 

CRITERIOS DE LA ARA PARA LA CLASIFICACION OC LEG ' 

CRITERIO DEFINICION 

(Arthritis Rhown 19021 25: 1271) 

1.- Eritema nalar 

2.- Lupus Discoide 

3.- Fotouensibilidad 

4.- Ulceras Orales o 

Nasales 

s.- Artritis 

6.- Seroaitia 

Eritema fijo, plano o elevado sobre­

las eminonciaa malares, tendiendo -­

a separar los surcoo nasolabiales, 

Parches eritcmatosos elevados con l~ 

siones querat6sicas adherentes y es­

camosaa, pueden ocurrir cicatrices 

atr6ficas on losionos viejas. 

Eritema en la piel secundario a la 

exposic16n a la luz solar, esto 

puede ser referido por el paciente o 

bien observado por el m~dico. 

Ulceras orales o en la regi6n nasof~ 

rtngea, poco dolorosas y observadas­

por un m~dico. 

Artrit:is no erosiva que involucre -­

dos o m4s articulaciones perif~ri 

cas caracterizada por dolor, edema o 

derrame de ltquido sinovial, 

1.- Pleuritis: Historia de dolor plou -

ralo frote pleural, o bien de derr~ 

me pleural. 

2,- Pericarditis1 Documentada por ECG,-
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o frote peric~rdico o bien derrame -

peric4rdico. 

1.- Protoinuria persistente mayor de 

0.5 gr por día o mayor de (+++)­

si no es cuantificada. 

2.- Cilindros Celulares; pueden ser­

de eritrocitos. hemoglobina, gr~ 

nulosos, tubulares o mixtos. 

e.- Alteraci6n Neuro16g! 1.- Convulsiones en ausencia de dro-

ca. gas o alteraciones metab61icas -

que las expliquen. 

9.- Alterac16n llamatollS- l.- Anemia llemol.1'.tica con rcticulo-

qica. 

10.- Alteraci6n Inmuno-

16gica. 

sis, 

2,- Leucopenia menor de 4000 en dos­

º en m4s ocasiones. 

J.- Linfoponia menor de l 500 en dos 

o m4s ocasiones. 

4.- Tromboci topenia menor do 100 ººº 
en ausencia de drogas que la or,! 

qinen. 

l.- C6lulas LE positivas. 

2.- Anti DNA nativo en títulos anor-

males. 

J.- Anti Sm positivo. 

4,- VDRL falso positiva por lo menos 

por 6 meses y corroborado por ia 

movilizacilSn de Treponema Pali -
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dium o por anticuerpos contra -

Treponema por fluorescencia. 

11.- Anticuerpos .Antinu- Un título anormal de anticuerpos an-

clearos. tinucleares por inmunofluoresccncia-

o a19an m6todo equivalente y en la -

ausencia de drogas que lo produzcan. 

hasta en un 30\ de pacientes con LEG. En lo que respecta a ar-

tritis s~ptica, puede ser un problema dia9n6atico en el LEG, -

ya que puede presentarse en forma completamente atípica y en -

consecuencia diagnosticarse tardíamente. Cl diagn6stico se ba­

sa en la sospecha cl!nica y en el an4lis1s del líquido sino -

vial.13-16 

En lo que a loa mdaculos so refiero 6stos tamb16n pue -

den ser afectados y su alterac16n puede ser clínica o subcl!­

nica y se ve en un 25 a 30\ do pacientes con LEG. 

So pueden ver debilidad muscular y atrofia, as! como 

elevaciones de creatin fosfokinasa (CPK) y en los pacientes 

sin evidencia clínica de enfermedad muscular, la olectromiogr~ 

f!a puede sugerir miopat!a, En otras ocasiones el diagn6stico­

s6lo puede hacerse por biopsia. (tabla 4). 

D.- Manifestaciones Cut4noas: 

Despu~s do las alteraciones maaculo os~uoléticas, las 

manifestaciones cutáneas son las que en frecuencia le siguen -
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al LEG. Y 6stas ocurren en aproximadamente un 70 a 80\ de los­

pac1entes.13 

So pueden dividir en afecciones agudas y subagudas,--­

las primeras ocurran con una frecuencia do 30-40\ y las subag.!! 

das en un 10 a 15\. 

Dentro do las agudas tenernos al eritema malar el cual-

ocurre hasta en un 30-40\ do los pacientes. El eritema malar 

puede ser precedido por otro tipo de alteraciones dermatold-

g1cas dol LEG, las cuales pueden sor confundidas con dormati -

fis por contacto, atopia, otc. 18- 19 

En lo que a manifestac1onos subagudas so refiere, 6ntas 

se caracterizan por ser diseminadas, anulares y p5pulo escamo­

sas, las cuales pueden ser exacerbadas por la expos1cidn al 

sol. 

Las manifestaciones cut5noas crdnicas del LEG incluyen-

variadas formas de lupus discoide, el que es definido como 

una zona de eritema en parches do lesiones qucratdsicas oleva­

dau y adhorentes, rodeadas por una zona de hipcrpigrnontacidn -

perif6rica, as! como en el centro se aprecian hipopigrnentadas, 

pueden existir cicatrices atrdficas y algunas telangioctasias. 

19-20 

Existen otras lesiones vascul!t1cas vistas hasta en un 
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TABLA 4. 

MANIFESTACIONES MUSCULO ESQUELETICAS DEL LEG 

MANIFESTAC ION 

Artralqias 

Artritis 

Necroeis Avascular+ 

Mialgias 

Miositis 

FRECUEUCIA 

95\ 

80-90\ 

30\ 

SO\ 

25-30\ 

+ Usualmonto bajo terapia con asteroides. 

20• do los pacientes como son las dlceras cr6nicas de la piel. 

La alopecia se presenta en 40 a 60' y son raras las siquien 

tes anormalidades: esclerodactilia, cnlcinosisoutis, nddulos 

reumatoides, urticarias, edema angioneur6tico, pdrpura, defor-

midades de las uñas de los dedos y eritema multiforme (tabla 5). 
13 

c.- Manifestaciones Renales: 

La evidencia clínica de involucro renal es vista en 

aproximadamente la mitad a dos terceras partos de pacientes 

con LEG., y casi todos los pacientes tienen cambios histol6g! 

coa en la biopsia renal cuando son examinados por inmunofluo­

rescencia y microscopía electr6níca, 

Dentro de las alteraciones del exa~en general de orina 
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TABIA s. 
MANIFESTACIONES CUTAHCAS CCJ:iUNES DE:L LEG. 

MANIFESTACIONES 

Eritema Halar 

Eritema Discoide 

Alpecta 

Fotosensibilidad 

Vasculitis de la piel 

Lupus subaguda cut~nco 

Cualquier combinaci6n de arriba 

FRECUENCIA 

30-60\ 

10-30\ 

40-60\ 

40\ 

20• 

10-15\ 

70-80\ 

tenemos eritrocituria, leucocituria, cilindruria y proteinuria. 

Para auxilio de los hallazgos ya descritos contarnos --­

con gomagramas con madici6n do flujos renales, ultrasonograma, 

protoinuria en orina do 24 horas, depuraci6n de creatinina en­

dOgena, tomograf:la axial computarizada y la. bi~sa renal si es 

necesario. 

En cuanto a la actividad del LEG a nivel renal se han -

señalado muchos parámetros entre los que destacan el incremen­

to do los anticuerpos contra DNAn, y la baja de los niveles s! 

ricos de complemento. 

En lo que al tipo de nefropattn que en un momento dado­

afecta el riñ6n, se han propuesto diversas tipos do presenta -
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ci6n de ~cuerdo al daño histol69ico renal. A pesar de que es -

ta.s presentaciones clínicas no correlacionan perfecta.mente con 

el daño histológico en todos los pacientes lOpicos, en muchos­

tipos do pacientes nos puede servir como una gu!a para una ev~ 

luaci6n y tratamiento posterior. A continuación mencionaremos­

los diferentes comportamientos que se han visto en la afección 

del LEG en el riñón. 

Glomerulonefritis Mesangial.- Aquí existen pocas o niU 

guna manifestaciones a nivel do laboratorio, de enfermedad --

renal. 

Glomerulonofritis Proliforativa Focal.- Est4 casi siO!!!, 

pro va asociada con alguna anormalidad urinaria. La proteinu­

ria es un dato acompañante, pero casi nunca hacen síndrome ne-

frótico. La hmnaturia microscópica os usualmente presente, y -

la función renal ost4 ligeramente alterada o es normal. 

Glomerulonefritis Membranosa.- Esta. variedad se aso -

cia con síndrome nefrdtico y la proteinuria no se acompaña de-

hematuria, La función renal al principio es normal y se 

alterando poco a poco. 6- 13 
va -

Glomerulonofritis Proliferativa Difusa.- ~s la forma-

más grave de nefropat!a lOpica, asociada a mal pronóstico, 

aqu! el síndrome nefrdtico es coman pe~o se aco~p~ñ~ de hemat~ 

ria o cilindruria. Una disminucidn del filtrado glomerular es-
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Visto en el SO\ o mSs do los pacientes al tiempo del diagn6s-­

t.ico y la h1pertensi6n arterial es más coman que en otros ti -

pos de nefritis. 6- 13 

Existen otras formas do nefritis lllpicas que han sido­

reportadas tales =amo la nefritis intersticial la cual ha sido 

reportada hasta on un 50$. As! como también puedo haber a.milo~ 

dosis ron.al y trombosis do la vena renal. 

Por osta raz6n, es que una buena ovaluaci6n del daño-

renal especialmente en el L&G debo incluir tanto ox4menes de -

laboratorio como de gabinete m!s sofisticados. {Tabla 6). 

D) .- Manifestaciones Hematol6qicas 

El LEG puedo afectar tanto a los olemontos colulares 

del sistema hematoldgico como a los componontos del sistema -

do la coagulaci6n. La mayoría de pacientes lQpicos tienen una­

o m4s anormalidodos hcmatol6qicas, de las cuales la mas comtln­

es la ancmi.a la cual ocurre en un 60-80\ de los pacientes y -

puedo tener mdltiplos causas. 21 

Es importante conocer que a pesar do quo un 20 a 60\ -

de los pacientes lllpicos tienen prueba de o:ia:~ positiva, y s~ 

lo en un 10\ desarrollan anemia hcmol!tica autoinmune. 

Lí.I leucopenia es vista en cerca de la mitad de los --

pacientes con LEG y puede ser mani.fostada por granulocttopcnia 
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o bien por linfopenia. 

La trombocitopenia es observada en 14 a 26\ de paciCfr 

tes con LEG. Una trombocitopenia severa puede ser la Gnica ma­

nifestacidn cardinal de la enfermedad, y ~sto hace difícil el­

diagndstico entre una parpura Trombocitop~nica Idiopática y el 

LEG. 22 

En lo que anormalidades do la coagulaci6n se reficre­

aqu! contarnos con la presencia del llamado anticoagulante lGp~ 

co ol cual os responsable do alteraciones del tiempo de pro 

trombina y en el tiempo parcial de tromboplastina. Se han oE 
servado tarnbi6n anticuerpos contra otros factores de la coagu-

lacidncomo son1 II, VIII, IX. XI y XII. 

E.- Manifestaciones del Sistema Nervioso1 

Las manifestaciones del LEG en el sistema nervioso son 

numerosas y pobremente entendidas entre las cuales destacan1-

convulsiones, psicosis, demencia, síndrome org4nico cerebral,­

coma, nouropat!a, perif~rica, neuropat!as de pares craneales-

y parSlisis entro otras. 

El LEG afecta al Sistema nervioso de una manera muy -­

frecuente. So estima que las manifestaciones aparecen alrede--

dor de un 35-751 y el Sistema Nervioso Perif~rico está afect~ 

do con una menor frecuencia, aproximadamente el Bt.(tabla 0). 
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TAbLA 6. 

MANIFESTACIONES RENALES COMUNES DEL LEG. 

MANIFESTACIONES 

PrOtoinuria 

Cilindros Urinarios 

Hematurin 

Leucot1. turia 

Creatininn S6rica Mayor de 1.5 mgr. 

Anormalidades en la Biopsia Renal 

caulrtuier combinaci6n de arriba 

FRECUENCIA 

50-701 

30-JS\ 

'º' 
40\ 

'º' 
100\ 

50-100\ 

Do los síntomas observados los mSs comunes son convul-

siones, afeccidn psiquiStrica, y alteraciones de pares cranea-

los. Las convulsiones asociadas al LEG son por lo qoncral de 

Gran Mal y pueden evolucionar hasta ol status epil~pt1.co y no-

ceder con los ant1.convulsivantes habituales requiriendo do al­

tas dosis de csteroides para yuqularlas. 

La incidencia do trastornos psiquiátricos var!n de 

rangos de 10\ a un SO\ en estudios publicados. Estos distur 

bias pueden tomar una diversidad de formas como psicosis, sín­

drome orgánico cerebral y depresi6n. 24 

En lo que a los nervios craneales competo, las afeccio­

nesm4s comunmento asociadas son a los nervios que regulan los­

movimiontos oxtraocularos, as! como a ciertas anormalidades 

pupilares. Algunos hasta con un s!ndrome que somoja a la 
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TABLA 7. 

MAUIFESTACIONES llEMATOLOGICAS COMUNES• DI:L LOO 

MANIFESTACIONES 

Anemia 

Anemia Homol1tica Autoinmune 

Leucopenia 

Trombocitoponia 

miastenia gravis han sido observados. 

FRF.CUENCIA \ 

60-BO 

10 

so 
15-25 

La par4lisis os una man1festaci6n rara de la enfermo --

dad y ocurre en 4 a 5\ y puedo tomar la forma do una hemiparo­

sia con pdrdida sensorial, ast orno de campo visual y afasia. -

Cl1nicllmento la afecci6n de la médula espinal es muy dif1cil 

y cuando lo est4 afectada os casi siempre por una mielitis 

transversa. 25 

O bien en su defecto la médula puedo estar afectada por -

proceso do desmiolinizaci6n, en donde so puede semejar una es­

clerosis mdltiplo, que algunos han dado en llamar el s1ndrome­

de Lupus Esclerosis. 26 

La mielitis transversa ha sido reportada co~o la Qnica­

manifestacidn de LEG en un solo paciente , 

La neuropat!a perifdrica, sobre todo do tipo sensorial-
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ha sido reportada en 3-18\, pero tambidn existe la sonsoriomo-

tora. 

Dentro do otras manifestaciones tenemos a los movimion-

tos coreoatotdsicos, cofaloas, poeudotumor cerobri, meningitis 

asdptica, etc. 24 

F.- Manifestaciones Cardiovasculares,i 

La afocciOn cardiaca on vista en un 30-50\ o m&s de --

todos los pacientes, pero hay que hacer énfasis que un severo 

daño cardiaco os un poco usual. La pericarditis es la manifes­

tacidn más comlln del LEG a nivel cardiovascular y ocurre en .1-

aproximadamente 25\ de los pacientes, El ECG muestra las ttpi-

cas alteraciones de la onda T on corca de tres cuartas partee -

do los pacientes, m~e ol ococardiogrruna oo ol mejor método pa­

ra detectar derramos o engrosamientos pcricárdicos. El tapen!. 

miento cardiaco y la pericarditis constrictiva son complicaci2 

nes raras vistas en la afoccidn del LEG al coraz6n. 

En lo quo a la miocarditis se refiero ésta os vista en-

aproximadamente 5-101 de los pacientes lllpicos y puede sor manf. 

festada por taquicardias, crccimionto ventricular, anormalida-

dos de la conduccidn y elevacidn de isoonzimas de CPK como 

ejemplo, de MB. 

se auscultan soplos eistdlicos en cerca de 30 a 701 de-

los pacientes, poro es dificil establecer si son secundarios -
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TABLA O. 

MANIFESTACIONES NEUROLOGICAS COMUNES EN EL LF.G. 

MANIFESTACIONES 

Ccinvulsionos 

Psicosis 

Demencia. 

Coma 

Afocci6n a Paros cranoalos 

Nouropatla Perifftrica 

Par4lisis 

Cualquier combina.cidn do arriba 

FRECUENCIA 

10 

15 

5 

5 

10 

5-20 

5 

35-75 

' 

a la endocarditis cl4sica de Libman-sacks o bien sean atribui­

bles a la fiebre, anOJ11ia o hipoxemia asociada al LECi. La inci­

dencia, severidad y localizaci6n do las lesiones de Libnian y -

Sacks han variado con el paso de los años. 27 

Ya para concluir podemos decir que el fendmeno de Ray -

naud se presenta en cerca de 20\ de pacientes lOpicos y asimi~ 

mo puedo responder a terapia de ostoroidos, vasodilatadores o­

bten a bloqueadores de los canales lentos del calcio. 

G.- Manifestaciones Gastrointestinales: 

Aqu! comenzaremos por describir las alcoras orales que­

han sido reportadas desdo un 9.l\ hasta otras serios que las 

reportan en 17.6\. 
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En lo que a esofago se refiere existen reportes de alt,2_ 

raciones do la motilidad, como atonta, o dilatacidn. 

En ol peritoneo podemos encontrar depdsito de complejos 

inmunes quo nos provocan crunbios inflamatorios severos. 

TambiEn pueden hacer peritonitis expont~neas las cuales 

son debidas a Streptococcus pnownoniao y son muy graves, 

Otras lesiones tambi~n severas son las debidas a vascu-

litis mosontdrica y sobre todo la pancroatitis que puede ser­

debida a vaaculitis, o bien al empleo de esteroides,
28 

H.- otras Manifestacioness 

Aqut incluiremos_ a la fiebre la cual os vista en al ;,-

801 de los pacientes con LEG, en el curso de su enfermedad. 

Esta puedo ser por la actividad de la enfermedad o por-

un proceso !nfeccioso agregado, o muchas veces se nos manifio~ 

ta como una fiebre de ortqon obscuro. 

En lo que a manifestaciones endocrinas so refiere, exi~ 

ten reportes do casos donde ocurro LI:G frecuentemente asociado 

a Tiroiditis Autoinmuno y con Diabetes ttellitus. 

La linfadenopat!a y la esplenomegalia no podr!amos de -

jar do mencionarlas pues la primera se presenta en 30-60\ y la 
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otra aunque do una manera m!s ocasional, tambi6n la vemos. 

Ya para concluir nombraremos a la f!tiga y a la p~rdida 

do poso que en una. t.uena parte do los casos son acompañantes de-­

olla aunque no específicos. 
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6.- T R A T A M I E N T O 

La heterogeneidad clínica del LEG, establece la nece­

sidad do una amplia variedad de tratamientos y es bien sabi­

do que no s6lo una singular terapia es aplicable o en verdad 

apropiada para todos los pacientes con LEG. El tratamiento -

deberá ser ajustado a cada paciente en especial y las com -

binaciones variarán de acuerdo al patr6n clínico de que se -

trate, as! como de la severidad del LEG. 

Al conocer a ciencia cierta la etiología del LEG, la­

terapia ha sido dirigida a las consecunncias finales de la 

funci6n hiporactiva inmune as! como a tratar de abatir la 

inflamaci6n tisular. La prednisona (en general los glucoco~ 

ticoides) es la piedra angular en el tratamiento farmac6log! 

co del LEG. 

Los mcdicc:ncntos más usados son los anti-inflamato -­

rios y los agentes inmunosupresores, en conjunto con medica­

mentos tales como los antimal4ricos y los inmunomodulares. 

a),- Anti-inflamatorios no esteroidcs. 

Estos incluyen a los salicilatos y muchos productos­

nuevos que inhiben la síntesis de prostaglandinas, y que pr~ 

porcionan actividad anti-inflamatoria, analgésica y antipir! 

tica. Estos medicArnentos son usados para el tratamiento de -

la artritis en el LEC, as! como para la serositis y otros 
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síntomas sistémicos. Al indicarlos existe la necesidad de -­

tener precaución debido a su nefrotoxfcidad. Este daño a la­

funci6n renal es reversible ya que resulta de bloqueo en la­

síntesis de prostaglandinas y en el caso del paciente lapi­

co nos puede confundir con un empeoramiento de la funci6n r~ 

nal pero por actividad. 

b).- Glucocorticoidcs. 

Los glucocorticoides ocupan un importante papel en el 

tratamiento del LEG. Estos agentes tienen la propiedad de 

ser anti-inflamatorios e inmunosupresorcs, adcmjs de su ac-­

ci6n sobre las diferentes poblaciones inmunes celulares, lo­

cual todavía no ost4 completamente elucidado. 

Estos medicamentos deberán sor usados bajo condicio-­

nes específicas, tal es el caso de la serositis (pleuritis -

o pericarditis) anormalidades hematol6gicas de etilogía aut2 

inmune (trombocitoponia, anemia hemolítica con coombs posit! 

ve) enfermedad renal, enfermedad nourol69ica severa y sove-­

ros síntomas constitucionales. 

La prednisona es la rn4s C01':1Uruncnte usada y las dosis­

varían do 5 a lo mgr por día, a dosis de o.s a 1 rngrs por kg 

por día, esta attirna para manifestaciones m4s serias. 

La toxicidad a largo plazo incluye altoracione tales-
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como necrosis 6sea isquémica, hipertensi6n, disfunci6n del­

sistema nervioso central e inmunosupresi6n. 

c),- Agentes Inmunosuprcsores 

Los pacientes con un mayor deterioro org~nico como es 

el caso dol daño renal, son candidatos para el uso de estos­

agentea sobre todo si la enfermedad es prograsica y no raspen 

de a dosis aceptables de glucocorticoides. O requiere dosis­

medias de prednisona por tiempo prolongado. 

Reciento inter6s han causado la azatioprina, como la­

ciclofosfamida, Ambos agentes son usados a dosis do 1 a 2 

mg por kg por d!a y se ajustar&n los niveles de acuerdo al 

grado de dopresi6n de las serios luucocitaria, eritroc!tica­

y plaquetaria en la BH, 

La terapia inmunosupresora permanece aan en controvc~ 

aia. 

Estos agentes también tienen toxicidad tales como la­

infecci6n por la misma inmunosupresi6n, as! como la supre--­

si6n de la médila 6sea. 

Para la ciclofosfamida existen problemas ad1cionales­

como son la cistitis hcmorr&gica, esterilidad y la capacidad 

de inducir nocplasias malignas. 



- 37 -

Con todo esto consideramos que estos medicamentos de­

ben ser usados con cautela y en manos 'expertas, 

d).- Antimalaricos. 

El mecanismo de acción de estos agentes lo dividire-­

mos para fines pr4cticos en tres grandes grupos: 

1,- Acciones primarias: 

a.- Intercambio sulfidrilo-disulfido. 

Los intercambios eulfrdrilo-disulfido participan en diversos 

procesos biológicos. Estos incluyen ciertas reacciones cnzi­

m4ticas como son proliferación da células inrnunológicamento­

competentes, desnaturalización de algunas protctnas, la rea~ 

ci6n de Arthus y conservar la integridad do la pared celular, 

b.- Reacciones cnzim4ticas: 

Reducen la actividad de muchas enzimas incluyendo fosfolipa­

sa, NADH citicromo e reductasa y colinesternsa. 

c.- Interacción con ndclco-prote!nas. 

Se ha demostrado que forman complejos con ONA por unión al ~ 

nillo de quinolona a el grupo fasfato y a las bases nucleot! 

das y por lo tanto interfiere con la repolicaci6n del ONA. -

Por unión ~ el substrato de DNA bloquean las reacciones en-­

tre DNA y anticuerpos anti DNA. 
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Esto es probablemnte la ex¡:ilico.cidn p-!:ir~- J.ai i11hibi--­

ci6n de el fenómeno de la célula LE de los antimalaricos ob-

servado por Dubois. 

2.- Efectos Anti-inflamatorios: 

Tienen cfacto en la producción de prostaglandinas ya­

que las disminuyen al actuar directamente sobre la fosfolip~ 

Sll A. 

También bloquean la quimiotaxis y la fagocitosio. 

J.- Accidn inmunol6qica1 

No inhiben la formación do anticuerpos in vivo, poro­

in vitre i':'hiben la formacidn de complejos inmunes. 

Ya para concluir hablaremos de los efectos conocidos-

como miscelaneos entro los ctiales destaca el hecho de que tu 
hibcn la replicación de algunas bacterias. 

Y por otro parte favorece la expresión del virus de -

Epstein Darr en las cdlulas infectadas. 29 

Son usados principalemonte para el tratamiento de la­

artitris del LEG, manifestaciones cut§naas ast como para al-

teraciones tales como fatiga, malestar general, y dolor ple~ 

r!tico. 
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Los más comunrnente usados son la hidroxicloroquina 

(200 a 400 mg/d!a) cloroquina (125-250 mgr/d!a} y mcpacrina­

(100-200 mgrs/dta) • 

Las complicaciones más frecuentes son básicamente la-

retinopatta la cual ocurre de 2 a 3 años posterior al inicio 

del tratamiento. Por lo que se requiere para su uso una valo 

raci6n oftamol6gica previa y ya durante el tratamiento que -

se lleve a c~bo cada 4 a 6 meses. 

La coloraci6n amarilla de la piel se le ha atribuido­

al uso de mepacrina. 6-B 

eJ.- Otros agentes 

Aquí incluiremos a la plasmafcresis como medida para retirar 

complojos inmunes y otros productos pat6genos humorales. 

En algunos pacientes se ha visto un rebote en la pro­

ducci6n do dichos agentes posterior a la plasmaféresis, a 

monos que se agrege un agente inrnunosupresor. 

Como quiera que sea ciertas situaciones que ponen en-

peligro la vida tales como insuficiencia renal rapidllJTlente -

progresiva, o vasculitis sistémica pueden justificar el-

uso de esta terapia experimental. Comentarios similares se 

pueden hacer para el uso de pulsos de metilprednisolona 
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lOOO mg/d!a). Mientras algunos beneficios han sido obsorva-­

dos con este tipo de tratamiento, efectos serios han sido oB 
servados incluyendo reaccionas fatales, lo que ha limitado~-

su.uso. 

Otros tratamientos bajo investigacipon incluyen irra­

diación linfoidoa total, ternpia hormonal, ciclosporina y 

combinaci~n de agentes inmunosipresores. 6-B 
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7. NEUMOPATIA LUPICA 

LA afecci6n pulmonar ea una complicaci6n reconocida -

en el LEG y puede ocurrir hasta en un SO a 70\ do loa pacie!!. 

tes durante el curso de la enfermedad. ExisteO diversas va--

rinntes de daño a nivel pulmonar entre las cuales cabe moncig_ 

nar las siguientes entidades: 

Pleuritis con o ein derrame 

Par&lieis diafragmática 

Alveolitis 

Trombosis Arteriales 

Hipertensi6n Pulmonar 

Edema pulmonar ur~ico 

Neumonitis aguda o cr6nica 

Hemorro.gia pulmonar 

La descripci6n original del involucro pulmonar.fué h2 

cha por Osler en el año de 1904, quien raport6 el caso da un 

po.ciento con LEG e infiltrados pulmonares an las regiones b~ 

sales. 30 

Posteriormente en 1942 Rakov y Taylor mencionaban le­

siones especificas y fué Foldes en 1946 quien describi6 la -

"neumonitis atelectizante". En 1953 Israel no pudo especifi­

car los cambios pulmonares estudiados por él y fué llarvey en 

1954 quien daba. cuenta de todos los aspectos con que el ur; -

manifiesta, ya que tenia analizados 138 casos de los cuales-

7 murieron de newnon!tis lapica. 
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Purnel en 1955 estudio los pulmones, de sus series y­

report6 un quiste calcificado. 

Aitchison y Williams en 1956 reportaron cambios vasc~ 

lares severos en uno de tres casos de LEG que ellos hab!an -

visto. 

Hoffbrand y Beck en 1965 fueron los primeros en hacer 

pruebas de funci6n respiratoria a pacientes con LEc. 31 

A continuaci6n haremos una breve prcsentaci6n de las-

entidades que se mencionaron en l!neas anteriores que invol~ 

eran al pulm6n en LEG. 

Pleuritis con o sin derrame: 

El daño a la pleura puede ocurrir en un 50\ de los c~ 

sos se manifiesta cl!nicarnente con dolor tipo pleur!tico o -

bien con un derrame. En la patog6nesis se involucran los lin 

focitos y c6lulas plasmSticas que infiltran la pleura. 

Parálisis diagramStica: 

Puede ser uni o bilateral, se manifiesta basicrunente­

por disnea y en la radiografía de t6rax se ven cleviló::ls los -

hemidiafragmas, puede ir acompañada o no de fatiga de mdsc~ 

los respiratorios. 32 
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Alveolitisz 

Se caracteriza por tos, disnea y estertores. Aqu! la­

respuesta a los esteroides es espectacular. 

Trombosis arterialeo1 

So presenta tipicamente como un infarto pulmonar y el 

diagn6stico se ofectua por radiografía o en su defecto gama­

grama pulmonar, os debida al dep6sito da complejos inmunes -

Hipertensi6n pulmonarz 

Esta puede ser tanto primaria asociada al LEG, como -

secundaria a la afecci6n ocasionada en las diversas formas -

de neumopatia ldpica. 

Edema Pulmonar Urémico: 

Puede ocurrir secundario a la sobrecarga do l!quidos­

on pacientes con insuficiencia renal cr6nica por glomerulon~ 

fritis lQpica. 

Neumonitis aguda o cr6nica: 

La forma aguda se presenta con fiecre, tos, disnea, y 

datos de proceso neum6nico y se hace el diagn6stico al ex--­

clu!r agente infeccioso causal. El uso de eateroides en bolos 

es muy Qtil en su manejo. 

La forma cr6nica se manifiesta por disnea progresiva,· 
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y en la radiografía de tdrax vemos infiltrados pulmonares de 

patrdn intersticial. 

Hemorragia pulmonar: 

Esta variante sera tratada en un apartado especial. 

Hallazgos de AnatOf!'l!a patoléqica: 

En lo que a éstos se refiere, existe una serie de 120 

pacientes publicada por Hauput en 1981 del Hospital Johns 

Hopkine donde ellos señalan que la afoccién pulmonar en su 

serio de 120 lQpicos no fué tan frecuento, alcanzando una el 
fra del 18\ y proponen que los hallazgos a nivel pulmonar 

sean atribuibles al LEG s6lo cuando exista fibrosis interti­

cial, vasculitis, cuerpos de hematoxilina, neumonitis inter~ 

ticial, alvoolitia y pleuritis1 obviamente cuando una causa­

infocciosa haya sido excluida. 

En lo que so refiere al pronéstico os bien sabido a -

pesar del tratamiento con asteroides como inmunosuprosores,­

la morbilidad y la mortalidad son extremadamente altas. 
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8.- HEMORRAGIA PULMONAR 

Es un evento grave, asociado a mal prondstico y a una 

alta mortalidad. Afortunadamente poco frecuente, ocurre qen~ 

ral.Jnente en forma sUbita y no existe hasta la fecha datos 

clínicos o de laboratorio que predigan su aparicidn. 

Muchas entidades irununol6gicaa han sido asociadas con 

la hemorragia pulmonar. (tabla 9) 

La hemorraq!a pulmonar (HP) en adultos usualmente oc,!! 

rre con qlomorulonefritis en la experiencia de Leatherman, 

quién informa de una incidencia de hasta un 40-60l. 

Existen una diversidad de entidades que pueden produ­

cir HP y dentro de las m4s frecuentes destacan las aiquien-­

tes: Anticuerpos anti membrana basal qlomerular, vasculitia­

.aistem&tica necrotizante no específica, qranulomatoeis l'lo­

qener, t.EG, qlomerulonefritia r4pidarnente progresiva y hemo­

aidorosis pulmonar idiop~tica. 34 

En lo que a patogenia se refiere, ésta no ha podido -

ser aclarada fehacientemente, y sdlo en base a los hallazgos 

de inmunoglubinas sobre todo el tipo IgG, as! como de compl~ 

mento, se piensa que puede ser resultante do daño por dep6a_! 

to de complejos inmunes. 

En cuanto a su presentacidn clínica, puede ir o no 
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acompañada de hemoptisis¡ es coman la caída de la homoglobi-

na y aunque la disnea y otros datos de insuficiencia rcspir~ 

toria suelen estar presentes, loa infiltrado pulmonares oh-­

servados en la Rx de tórax no son del todo característicos~ 5 

En la serie publicada por Abud Mendoza y colaborado-­

res., de un total de 750 pacientes lOpicos 12 raprcsantnron­

HP y sólo 4 tuvieron hamoptisis. 36 

Existe otra serie importante da los Institutos Nacio­

nales de salud de los Estados Unidos de América, en donde de 

un total de 400 pacientao sdlo 6 tuvieron HP, y su presenta­

ci6n st llevó hemoptisis en 3 con todo al rosto de eintomatg 

logta ya mencionada. 37 

En los hallazgos de anatomía patológica so aprecian -

depósitos granulares de complejos inmunes no! como de compl~ 

mento, esto obviamente observado por (IFI inmunofluoreocen-­

cia. Tambián exiaten reportes de un incremento en los neumo­

citos tipo II, observados ~stos por microscop!a elcctr6nic¡~ 

En lo que a diaqn6stico so refiere, contmnos con la -

biopsia pulmonar a cielo abiertp, la cual qoza de una alta -

especificidad as! como sensibilidad. 

El tratamiento en las diversas series reportadas es -
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TABLA 9 

CAUSAS DE HEMORRAGIA PULMONJ\R 

A. Enfermedad por anticuerpos anti-membrana basal. 

e. Vasculitis y onformedados del tejido conjuntivo. 

1.- Vasculitis sistémica necrotizante no específica. 

2.- Lupus eritematoso generalizado 

J.- Granulomatosis de Wegener 

4.- Pdrpura do Henoch Schonlcin 

s.- Poliarteritis nodosa 

6.- Enfermedad de Behcet 

1.- crioglobulinemia esencial mixta 

8. - Endocarditis relacionada a vasculitis 

9.- Twnor relacionado a vasculitis 

10.- Artitris Rewnatoide 

11.- Escleroderma difusa 

12.- ·Enfermedad mixta del tejido conectivo 

c.- Glomerulonefritis r~pidamcnte progresiva 

1.- Uediada por complejos inmunes 

2.- Sin dop6sito de complejos inmunes 

o.- Relacionada a drogas o agent~s qu!micos. 

1.- O-Penicilamina 

2.- Anhídrido Trimel!tico 

E.- Hemosiderosis pulmonar Idiop&tica. 

a base de esteroides a dosis altas, as! como con agentes in­

munosupresores. 
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HEMORRAGIA PULMONAR EN LUPUS 

ERITDtATOSO GENERALIZADO. 

EXPERIENCIA tlEL HOSPI'I'AL 

CENTRAL SUR DE P&TROLEOS ME­

XICANOS~ 
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O 8 J E T Z V O S 

1.- Establecer la incidencia de Hemorraqia l'ulmonar en nues­

tra población de pacientes con LEG y compararla con lo -

reportado previamente en l.a literatura. \. 

2 .. - bafinir la rela.cidn de Hemorragia Pulmona.r en LEG con 

otros datos cl!nicos de actividad. 

3.- xnvestiqar la existencia de factores predictivos para el 

desarrollo de la Hemorr.a9ia Pulmonar en LEG. 

4.- Establecer la relación de Hemorraqla Pulmonar con halla:, 

goe serol6gicos y paráal.ctroe irununol6gicoe de actividad. 

s.- Proponer eaquema tcrapeGtico para esta 9rave complica--­

cidn. 

6.- Establecer los factoras pron6sticos de la Hcrncrra9ia pu.!_ 

monar en LEC. 

7.- Definir cuales son los datos radiol6qicos ea~aeter!oti-­

cos de la Hernorragta Pulmonar en LEO. 
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MATERIAL Y METODOS 

Se revisaron los expedientes de nuestros pacientes 

can LEG que desarrollaran Jlcmo:-raqia pulmonar y se evaluaron 

la& siguientes variables: 

Edad 

sexo 

Fecha de inicio de la enfermedad 

Fecha de ingresa hospitalario 

Primeros síntomas de enfermedad 

Fecha de la Hemorragia Pulmonar 

Eritema Facial 

Lupus diacoide 

Ulceras orales o nasales 

Fotosonsibilidad 

Artritis 

serositis 

Daño Hematol6qico 

Daño Renal 

Daño al SNC 

Daño tnmunol6qico 

Anticuerpos Antinuclcares 

Ntlmero de criterios de la ARA 

Enfermedades concomitantes 

Otros ex4menes anormales 
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UNA SEMANA ANTES DE LA HEMORRAGIA Y UNA DESPUES SE TOMARON EN 
a.JENTA LAS SIGUIEtlTES VARIABLES. 

HB 

Le u coa 

Linfos 

Plaquetas 

VSG 

Retia 

TP 

TPT 

Glucosa 

urea 

Creati.nina 

TGO 

TGP 

DHL 

F.A. 

80 

Br 

EGG 

Proteinuria do 24 horas. 

Ac. Urico 

Gasometr!a Arterial 

Cultivos 

Tratamiento previo a la Hemorragia Pulmonar 

Biopsia Renal Pcrcut!nea 

Biopsia Pulmonar hallazgos 

Complicaciones ta~d!as 
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Para la dotcrminaciOn de anticuerpos antinuclcarcs se 

empleo el m6todo de inmunofluorcscencia indirecta {IFI) uti­

lizando c6lulas epiteliales humanas {HEP-2) cano sustrato. -

Los anticuerpos anti-DNA nativo o de doble cadena, se mi -

dieron por captaci6n porcentual de DNA, utilizando el m6to­

do de FARR (prccipitaci6n con sulfato de amonio). se realiz! 

ron cuentas totales de linfocitos, ncutrdfilos y cuantifica­

ción de albumina en orina de 24 horas. 
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RESUMEN DE LOS CASOS CLINICOS: 

Pacionto nWnero lr (RHCJ Mujor do 40 años de edad quo 

inici6 su padecim.Lcnto un año antes do su ingreso al Hospi -

tal al presentar fatiga f~cil, hipostcnia, ataque al estado­

qeneral y p~rdida de peso no cuantificada. Semanas despu~o -

not6 edema do ambos pies, acentuacidn do la disnea, disnea -

paroxística nocturna y ortopnea. Fue manejada como insufi­

ciencia cardíaca y por habersole detectado retencidn de azo~ 

dos, sometida a d.141isis peritonoal. Perdi6 23 kq., en un p~ 

r!odo aproximado de 6 meses, y lleq6 tambi6n a presentar se­

ros! tia y l.infopenia. 

Fue enV1.ada al Uospi tal para ser incluida en protoco­

lo de trasplante renal. Inqres6 on regularas condiciones ge­

nerales y el estudio que le fu6 realizado incluy6 una biop­

sia renal percut!noa, cuyo reporte histoldgico señalaba: gl2 

mdrulo nefritis axtracapilar posinfecciosa. ourante esa hos­

p1talizaci6n presentó pancreatitis edematosa, newnon!a por -

estafilococo aureus y diabetes mellitus. oras despu6s dosa 

rroll6 candidias1s sist6nica y concomitantemente insuficien­

cia respiratoria aguda, hemoptisis, caída do la hemoglobina­

en 4 gro.mes, infiltrados retículo-nodulares en la radiogra -

fía de tdrax, hiporglucomia e hipoxcmia progresiva, por lo 

que requir16 manejo con ventilador de volumen. 

So procedi6 a realizar la biopsia de pulm6n a cielo -
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abierto y ol reporte histol6gico scñal6 lo siguiente: hemos~ 

derosis, vasculitis, fibrosis, cambios de hiportonsi6n arte­

rial pulmonar plexog6nico grado IV e inmunofluorcscencia in­

to~samonte positiva para IgG, IgM y CJ, por lo que adcm!s -­

del antimicrobiano, anfotcricina B e insulina, se manejO con 

altas dosis de motilprednisolona IV, así como pulsos endove­

nosos de ciclofosfarnida. Los AAN se reportaron negativos. 

Hejor6 gradualmcnt~ hasta ser posible retirarla del -

vent1.lador. Semanas dospu~s la inmunofluorescencia indirecta 

en suero resulto positiva (patr6n homog~nco ++) y se logr6-

ol control do la hiper9lucomia. 

Fue mAnejada con dosis altas de glucocorticoides du -

rante sois semanas inici4ndoso dospu6s la rcducciOn gradual. 

Se aplicaron cuatro pulsos mensuales de ciclofosfamida (lgr) 

incorporAndola posteriormente a esquema trimestral. Al mame~ 

to do escribir esto resumen la enferma había reingresado al­

hospi tal con hiperglucornia, insuficiencia respiratoria, re -

tencidn de azoados y ca.ida de la hemoglobina en 2.B gr., sin 

babor requerido de manejo en la unidad do cuidados intensi -

vos. Ante la alternativa diagn6stica de neumonía bacteriana 

contra nuevo episodio do hemorragia pulmonar, se lo inici6 -

manejo antimicrobiano y glucocorticoides en dosis altas. 

Paciente n<lmero 2: (RIH) esta joven de 17 años tenía 

a meses de haber iniciado su padecimiento con fiebre, poliaE 
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tritis, caída de cabello, fotosensibilidad y at~ue al esta­

do general. Los AAN, por inmunofluore.sccncia indirecta re -

sultaron positivos con patr6n homogcnco +++ y la captaci6n -

de ONA fu6 de 82\ (.normal menos de 36\). TUvo tambit;n linfo­

pcrú.a persistente, c61ulas LE positivas y albuminuria. Pre -

sent6 evoluci6n desfavorable a pesar del tratamiento con -­

prcdnisona en dosis iguales o mayores a l mg por Kg por día, 

se le intentaba iniciar manejo con inmunosupresores cuando­

debido a la presencia de fiebre persistente y ante la bQsqu~ 

da de.proceso infeccioso causal, se le deterrain6 PPD que re­

sult6 de 23 mm. 

A pesar de que la enferma hab!a recibido isoniazida­

en dosis profil4cticas y debido a im4qenes sugerentes do TB­

renal en la urograf.ta excretora so lo irú.cid manojo antif!ruco 

con triple esquema Ulain, Etha.mbutol Y Rifampicina) con lo 

que se redujo la fiebre y mojord parcialmente. En esa oca 

si6n se le realizd biopsia renal pcrcut&nea, lo que reve1d -

glom6rulo nefritis proliforativa difusa. La b~squcda de DAAR 

en orina resultd infructuosa. 

Despu~s do haber permanecido estable por espacio de -

casi seis Sl!IT!anas, rcinl]resd por fiebre y vasculitis cutis. -

nea. A la exploracidn física tenía alcoras orales, gran hi -

posterú.a y marcada insuficiencia respiratoria, por lo que se 

traslad6 a la unidad de terapia intensiva. Rad1ol6qicamente­

ten!a infiltrados retículo-nodulares mQltiples y por el tubo 
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ondotraqueal drenaba sangre en cantidad abundante, no ten!a­

ovacuaciones mol6nicas ni tampoco roticulocitosis intensa 

indicativa do hcm6lisis. La hemeglobina cay6 casi 4 gr., y -

fuG manejada con ciclofosfamida y metilprednisolona en pul­

sos. 

Se mnntuvo en la unidad do terapia intensiva con ven­

tilación asistida, antimicrobianos y prednisona B0-100 mg 

diarios. Rocay6 de la hemorragia pulmonar y cursó con sepsis 

generalizada presentando días despu~s paro cardiorespirato -

rio irreversible. 

Paciente nGmero Js (NNC) Mujer de 64 años qua fu6--

hospitalizada por presentar sGbitamonte insuficiencia respi­

ratoria y hemoptisis. 

Masas atr6s había asistido a la consulta externa de 

medicina general debido a padecimiento poliarticular mal pr.5. 

cisado y de baja actividad, diagnosticado como ostcoartrosis 

y manejado exitosa.mente con antiinfl4rnatorios no estoroideos. 

Debido a la presencia de insuficiencia respiratoria -

aguda con hipoxemia gravo, fu6 pasada dir~ctamente a la unJ.­

dad de terapia intensiva donde fallcci6 horas dospu6s. 

Paciente ntimoro 4s {NtlAI Masculino de 16 años de 

edad que inició su padecimiento tres semanas antes de su in-
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greso al hospital, con fiebre, poliartral9ias, adenome9alias 

y diaforesis profusa. El examen general de orina ~ la biome­

tr!a hem~tica eran normales, los AAN negativos y las c~lu -

las LE positivas. La biopsia de ganglio axilar rovel6 hipcr­

plasia folicular mixta con abundantes linfocitos atípicos y­

anta la sospecha diaqn6stica do LEG contra mononuclcosis in­

fecciosa, so le inici6 menajo con aspirina a razón de 50 

mgrs por kg por d!a con lo que mojor6 importantemontc por 

espacio do dos semAnas, posteriormente presont6 nuevamente -

fiebre malestar general pero ahora con poliartritis, linfop~ 

nA, eritema facial, una Glcera oral y anticuerpos antinucle~ 

res positJ.vos con patrón homog6neo y moteado grueso. El COI!!, 

plemento hemolítico al SO• {CHSO) estaba disminuido. Se in1-

ci6 prednisona a razón do 60 mgrs diarios. Al día siguiente­

present6 insuficiencia respiratoria aguda con hipoxcmia y t~ 

quicardia do 160 por minuto por lo que se incrementd la pre~ 

nisona a 75 mg diarios en dosis fraccionadas. La radiografía 

de torax mostr6 infiltrados parenquimatosos abundantes y el­

ecocardiograma reveló solamente pericarditis. ~l EKG no mos­

tr6 trastornos do la conducc16n. Hajor6 espectacularmente en 

48 horas, tanto clínica como radiol6gicamente y cuando es­

taba tomando 75 mg diarios de prednisona {1.Smg/kg) present6 

nuevamente insuficiencia respiratoria aguda con hipoxemia 

por lo que fue trasladado a la unidad de terapia intensiva.­

Se le realizó biopsia pulmonar a cielo abierto lo que repor­

tó hemorragia alveolar multifocal y newnon!a mic6tica. Tam -

bi~n se documentó candidiasis sist6mica, albuminuria y falla 
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orgánica ~altiplo, rcc::ibi6 pulsos de motilprednisolona y ci­

clofosfamidn, anfotericina B y antim.1.crobianos diversos, n~ 

cesit6 de ventilaci6n mecánica asistida por espacio de casi­

sets semanas, observando p0sterionnento mejoría gradual has­

ta que fuA posible cgresarlo del hospital. En la actualidad­

tiene neumopat:.!a restrictiva moderada, su funci6n renal as -

nortnal y no tiene actividad 16pica. 
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TABLA. 10. 

CRITERIOS DE LEG 

RMC RIH NNC """ 
ERITEMA FACIAL o o o + 

LUPUS DISCOIOE o o o o 

FOTOSENSIBILIDAD o + o + 

ULCEAAS ORALES o o o + 

ARTRITIS o + + + 

SEROSITIS + o o + 

'l'RASTORNO RENAL + + + + 

'l'RAS'l'ORNO NEUOOLOGIC'O o o o o 

TRASTORNO HEHATOLOGICO + + o + 

TAASTORNO INMUNOLOGICO o + o + 

ANTICUERPOS ANTI NUCLEARES + + o + 
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RESULTADOS Y CONCLUSIONES 

l.- Do nuestra poblaci6n do 39 pacientes iapicos cuatro 

presentaron hemorragia pulmonar, do los cuales dos -

murieron. Nuestra incidencia de hemorragia pulmonar ªª2 
ciada a LEG, es desusadamente elevada (10.2\) ya que en 

las principales serios reportadas la incidencia de ho­

morragia pulmonar en LEG os siempre menor del 2•. 

2.- En los pacientes hubo relaci6n inoqu!voca entre datos -

do actividad lGpica con la hemorragia pulmonar. 

En uno fuG dudosa y on el otro el anico dato de activi­

dad lapica fu6 la hemorragia pulmonar. 

l.- En dos pacientes so ostabloc16 rolacidn con la hemorra­

gia pulmonar y datos sorol69icos do actividades por P2 

sitividad de A~, cGlulas LE o anticuerpos anti DNA. 

En una paciente (RMC) los N\N fueron noqativos durante­

el episodio de la hemorragia pulmonar y en otra pacien­

te UINC) no se realizaron pruebas 1nmunol6qicas. 

4.- No se encontraron factores predictivos para el desarro-

llo de hemorraqia pulmonar en LEG en nuestros pacten --

tes. 

s.- El esquema tcrapGutico propuesto es el siguiente: 
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Predniaona a razón de l. 5 a 2mqrs por kg por día o pul­

sos de metilprednisolona de 500 a 1000 mgrs diariamente 

por J a 5 d!aa 6 m!a, segGn el curso clínico y ciclofo~ 

fam.1.da en bolos de 1 gr por metro cuadrado de supcrfi -

cie corporal por vía endovenosa, 

6.- Los factores pron6sticos no son valorablcs por ahora en 

nuestros dos pacientes vivos ya que so rcqUierc un Ge -

guimi.cnto a largo plazo. 

7.- Los patronea radiológicos observados no son del todo e~ 

racter!sticos, por lo que la interprotaci6n de las im4-

genos rad.1ol6qicas debe siempre complementarse con los 

datos clínicos y do laboratorio disponibles. 

a.- ExiatiO diam.inuci6n en la cifra de hcmoqlobina en rela­

ci6n a la hemorragia pulmonar por lo que puede conside­

rarse como un dato acompañante do este evento. 

9.- Todos nuestros pacientes presentaron sopsis generaliza­

da lo cual fu6 atribuible tanto a la inmunosupresi6n d~ 

bido a la actividad lGpica, como a la inducida por las­

dosis elevadas do glucocorticoidc e inmunasuprcsorcs. 

10.- Nuestros cuatro pacientes presentaron glomeruloryefritis 

lGpica. 
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ll.- Todos nuestros enfermos cursaron con hemoptisis. 

12.- La hemorragia pulmonar es quiz~ la complicaci6n ~s gr! 

ve del LEG. 
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TMLA 11 

CARACTERISTICAS CLINICAS DE LOS PACIENTES AL INI~IO DE LA 

HEMORRAGIA PULMONAR. 

PACIENTE AAN C3 

RMC ND ND 

RIH + ND 

NNC ND ND 

NMJ\ + N 

ND • no determinado 

N • normal o normales 

PDN• predni so na 

TP/PLAQUETAS 

N/N 

N/N 

N/N 

N/N 

AINE • anti inflamatorio no asteroides 

ACTIVIOl\D DEL LEG Rx 

NINGUNA PON 30 m9 

ALBUMINURIA PON 60 mq 

NINGUNA AIUE 

"'IHGUNA F~ PDN 60 rng 

Cil\L 

ALCUl-tlllURIA 

ALOPECIA 
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TABLA 12 

PACIENTE EDAD SEXO DURACION LEG HEMOPTISIS COMPLICA RX DE HP. 
CION&S 

RHC 'º FEH l AllO + Candi di!, CFM IV 
sis Str 
t.Em.iCil MPN IV 

RIH 17 FEM B MESES + Septicemia. MPN IV 

NNC 64 FEM 11 MESES + stndromo do 
schmidt 

NHA 16 HASC. 5 SEMANAS + ca.ndidiasis CMF IV 

Sistl!mica MPN IV 

CFH • ciclofosfamida 

KPN • motilprednisolona 

rv ., intra venosa 
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TABLA 13 

HALLAZGOS llISTOLOGICOS EN TEJIDO PULMONAR 

HEMORRAGIA ALVEOLAR. 

MACROFAGOS ALVEOLARES· 

llIPERPLASIA DE CELULAS. 

DE REVESTIMIEN'ro ALVEO~ 

RES. 

MEMBRANAS HIALINAS. 

FIDROSIS. 

INFILTRADO INFLJ\MATORIO. 

TROMBOSIS VASCULAR. 

CAPILARITIS. 

HIPERTENSION PULMONAR. 

OTROS. 

ND • no determinado. 

RMC 

++++ 

+++ 

++ 

+ 

+ 

++ 

++ 

RIH 

NO 

NO 

NO 

NO 

NO 

NO 

NO 

NO 

NO 

NNC 

+++ 

++ 

++ 

+ 

+ 

+ 

++ 

+++ 

NMA 

++ 

+ 

+ 

+ 

++ 

HISTOPLl\SHA 
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TABLA 14 

INHUNOFLUORESCENCIA DIRECTA EN DIOPSIA DE 

PULMON 

PACIENTES 

RHC 

RIH 

NNC 

NHA 

NP • no present6 
NO • no determinado 

IgG IgH 

++ ++ 

NO NO 

++ ++ 

·++ ++ 

IgA Clq el 

+ NP ++ 

NO NO NO 

NP ++ 

+ NP ++ 

c4 Fibrin6qcno 

NP ++ 

NO. NO 

NP ++ 

PN +++ 
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D I S C U S I O N 

Aunque la Hernorraqia Pulmonar es una manifestación poco 

coman de actividad en el LEG, su oportuna detección tiene-

una enorme importancia dada su clevadisima letalidad. 34- 35-

36-37-38-45-49-50 

Llnma la atención la alta incidencia de este evento 

quo hemos encontrado en nuostro hospital en tan solo 5 años1 

4 do 39 pacientes tl0.2') lo cual resulta muy superior a las 

diferentes aerics34 - 35- 36- 37- 3e-45- 49 -SO en las que la inci­

dencia es siempre menor del 2,. 

La forma do presentación do nuestros casos no difiere-­

de lo reportado en la literatura1 insuficiencia respirato -

ria de aparición sabita, hemoptisis, caida en la cifra de la 

hemoqlob1.na sin otra causa explicable e infiltrados pulmona­

res b1.latoralos on laa radioqraf!as de tórax. 

En dos de nuestros pacientes existió relación de la 

hemorragia pulmonar con manifestaciones extrapulmonaros de -

daño inducido por lupus y en los dos restantes la hemorragia 

pulmonar fu~ la anica manifestación de actividad; aspecto--

este 6ltimo que concuerda con lo señalado por Quismorio y c~ 

laboradoros42quienes detectaron la afecci6n pulmonar como -

el dato predominante en muchos de sus enfermos, lo que taro -



- 68 -

bidn se a~ienta en la serie reportada de los Institutos Na -

cionales de Salud en los Estados Unidos de Am6rica37 , donde-

encontraron evidencia de actividad lQ9icn axtrapulmonar en -

s6lo 1 de sus a pacientes. 

Es interesante señalar que no existen factores predi~ 

ponentes para el desarrollo de la hemorragia pulmonar en LEG, 

ni siquiera neumopatfa ldpica subyacente cuya frecuencia sa-

bemos puede ser muy elevada Alarc6n Segovia y Alarc6n49 
en -

centraron evidencia clínica o radiol6gica de enfermedad pul­

monar en 38 de 48 pacientes ldpicos seguidos por espacio de-

6 años. 

En relaci6n a los criterios de la ARA para clasifica­

ci6n de LEG51 de nuestros 4 pacientes J ha.bfan presentado -­

poliartritis en algdn momento do la enfermedad,_] daño hcma­

tol6gico (linfoponia especialmente) y los cuatro evidencia­

do afeccidn renal. 

Todos nuestros pacientes presentaron ca!da do la he-

rnoqlobina cuando rnenos 3 gramos y hemoptisis. Dos do ellos -

tomaban prcdnisona en dosis altas lm.1'.s de 1 mg/Kg) cuando -­

hicieron el evento agudo y fueron justamente quienes presen-

taren manifestaciones extrapulmonares da LEG. interesante e~ 

tos 2 pacientes fueron los j6vcnes de 17 y 16 años, la prÍ1n!!. 

ra (RIH) falleci6 a consecuencia de hemorragia pulmonar mas.! 
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va. Cabe señalar aquí que la neumopat!e ldpica en el niño -

ha sido bien rcconacida43 - 44 Madorra 4 J destaca una alta pr~ 

valencia y De Jongstc 44 destaca la ncwnonitis aguda interstl 

cial grave, pero sin reportar un solo caso de hemorragia pu! 

monar. 

Ea9en·38 señala que la hemorragia alveolar var!a des-

de unas cuantas petequias focales hasta la hemorragia masiva 

que involucra el puln6n entero y hace la obscrvacidn que en­

sus pacientes la hemorragia pulmonar ocurría como un cvento­

clínico temprano. Esto dltimo concuerda con nuestros result~ 

dos ya que ninguno do nuestros pacientes ten1a LEG con dura-

cidn mayor de un año. 

Nuestros hallazgos histopatoldqicos renuJ.tau especia! 

mente completos e interesantes: en los J casos estudiados 

encontramos IgG, IgM, CJ y fibrin6geno lo que na pudo ser d~ 

mostrado en las series de Carette 37 , Mintz50 y Abud 36 • Y 

que si en c4mbios os propuesto por Eagcn 38 e !nove que dete~ 

taren complejos inmunes en las muestras do pulm6n estudiadas. 

Hauput33 señalaba en 1981, que no cXist!a consenso en rela -

cidn a los mecanismos patogénicos productores de daño en la­

hernorraqia pulmonar. Eaqen 38 dernostrd depdsitos de comple -

jos inmunes en sus pacientes con hemorragia pulmonar y no p~ 

do demostrarlos en el tejido pulmonar de pacientes que ~urig_ 

ron con lupus activo sin daño pulmonar. sin embargo la ausen 

cia de complejos inmunes en tejido pulmonar de pacientes con 
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Hemorragia pulmonar y otros casos de neumonitis aguda incqu! 

vocadamente en asociaci6n al LEG, propone una doblo explica­

ci6n; 

a) Probablemente los complejos inmunes no sean pato-­

g~nicos y se depositan pasivamente y secundariamente al daño 

de membrana, evento similar al observado cuando se detectan-

complejos inmunes on la uni6n dermoespidérmica do piel nor -

mal en pacientes con LEG47 

b) Que los complejos inmunes son r&pidamento fagocit~ 

dos por los macr6fagos alveolares, lo que impide su detec --

ci6n. 

La dltima nsovoraci6n se contrapone a lo propuesto r~ 

cientcmente por Mantzouranis 40 qui6n observ6 depuración len­

ta de complejos inmunes en pacientes lOpicos y esplenectomi-

zados y depuraci6n acelerada en pacientes con enfermedades -

cr6nicas o recurrentes como la fibrosis qu!stica, EPOC, o tn 
munodcficiencias. 

Los estudios m4s recientes y sofisticados41han avanz~ 

do importantcmente en la demostraci6n de la hip6tesis patog~ 

nica de los complejos inmunes como productores de daño en la 

neumonitis lGpica. Empero hasta la fecha, esto no es univer­

salmento acept3do. 
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Otros hallazgos histopatol6g!cos sobresalientes en 

nuestros casos son la demostración de macr6fagos alveolares, 

la hiperplasia de células de revestimiento alveolar, las me~ 

branas halinas y el infiltrado inflamatorio. 

En al caso ncimero J, se demostr6 la existencia de un-

s!ndrome de pulm6n riñ6n con dep6sitos abundantes de comple­

jos inmunes en ambos 6rganos y datos incquivocos de ncfropa-

t!a Iap!ca proliferativa difusa lo que permite asequrar se -

trata de un LEG a pesar de no haberse determinado ant!cuer -

pos antinucleares ni satisfecho criterios de clasificaci6n. 

Finalmente es nccosario analizar lo referente a la i~ 

fecci6n asociada a la hemorraqia pulmonar. No existe duda 

que las infecciones siguen siendo la causa m&s coman de mueE 

te en pacientes con LEG 48 y que en ocasiones el proceso in -

faccioso simula actividad lapica. 

Las infecciones oportunistas m~s frecuentemente aso--

ciadas a la patolog!a que nos ocupa, son por Candida Albi- -

cana y por Pneumocystis Carinii, es necesario en este cante~ 

to recordar que el pulm6n es el sitio más coman de infeccio-

nes por gérmenes oportunistas, Nosotros encontramos !listo -­

plasma en un paciente. 

De las bacterias comunes el Estafilococo Auruus y los 

aerdbicos gram positivos son los m4s involucrados. 
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Aunque afortunadamente la hemorragia pulmonar es una­

complicaci6n poco coman en el lupus eritematoso generalizado 

la mayor parte de las veces el daño pulmonar tiene una evo-­

lución crónica. 

El diagnóstico oportuno y el tratamiento agresivo con 

altas dosis de glucocorticoides e inrnunosupresores, es el m2 

jor recurso con que haata la fecha contrunos para enfrentar -

nas a esta tan temida complicación de la enfermedad rn~s com­

pleja, diversa y fascinante: El Lupus Eritematoso Gcncraliz~ 

do. 
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