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RESUMEN

ANTECEDENTES. El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) es una enfermedad
autoinmune con compromiso multisistémico. EI pulmén es un dérgano
especialmente vulnerable a los efectos de esta patologia, sin embargo solo el 5%
de los pacientes con diagnéstico de LES presentan manifestaciones clinicas,
siendo las pruebas de funcidon pulmonar las que orientan sobre la afeccion
pulmonar antes de que aparezca alguna sintomatologia, por lo cual, se considera
de gran relevancia la realizacion de pruebas de funcion pulmonar (PFP) como
parte del protocolo inicial de evaluacion y seguimiento en los pacientes
diagnosticados con LES.

OBJETIVO. Determinar la funcién pulmonar en pacientes con diagnostico de LES
que son atendidos en la UMAE Hospital de Pediatria, Centro Médico Nacional de
Occidente, IMSS de Julio a Diciembre, 2012.

MATERIAL Y METODOS. Estudio transversal. Se realiza una muestra no
probabilistica en pacientes con diagnéstico de LES de 6 a 16 afios de edad,
atendidos en la UMAE H. Pediatria, realizando una evaluacion de la Funcién
Pulmonar por medio del equipo Jaeger Probody marca Care Fusion MasterScreen
PFT, realizando Espirometria, Pletismografia y Dilucion de Mondéxido de Carbono
(DLCO), los resultados se evaluaron en base a predichos publicados por Pérez-
Padilla R y Cols. Analisis estadistico: estadisticas descriptivas (porcentaje,
rango, minimo, maximo) e inferencial (X2).Aspectos éticos: Al ser un proyecto
que involucrd la revisidon de sujetos, se requirié la autorizacion del comité de ética
y de los padres por medio de una carta de consentimiento informado.

RESULTADOS. Se evalué la funcion pulmonar en 19 nifios con diagnostico de
LES de entre 9 y 15 afos, excluyendo a 8 pacientes por diversos motivos,
concluyendo el estudio con 11 pacientes, reportando: espirometria sugestiva de
restriccion en el 55%, pletismografia con datos de restriccion leve en el 18%,
restriccion moderada en el 9%, restriccion grave en el 9%, atrapamiento aereo
leve en el 9% de los pacientes, DLCOsb con descenso leve en el 36% de los
pacientes. Todos los pacientes del sexo masculino presentaron alteracion en la
pletismografia (p=0.037) y DLCOsb con descenso leve (p=0.007) en comparacion
con el sexo femenino. Los pacientes que tuvieron mayor tiempo de evolucién, no
mostraron mayor alteracion en las PFP (p: > 0.05) en comparacién con los
pacientes de reciente diagnostico, contrario a lo esperado. Se observo alteracion
en pletismografia y DLCOsb al momento del diagndstico en el 9% de los pacientes



gue se mantuvieron asintomaticos a nivel pulmonar, con una puntuacion de MEX-
SLEDAIl en 1.

CONCLUSIONES. EI compromiso pulmonar en LES es frecuente, pudiendo estar
presente desde el momento del diagnéstico. EI compromiso pulmonar se observé
en todos los pacientes con LES del sexo masculino, lo que sugiere cierta
predisposicion, pero se necesitan mas estudios para corroborar dicha relacion.
Los hallazgos mas comunes reportados en nuestro estudio son la disminucion de
DLCOsb y el patron restrictivo. Algunos pacientes se mantienen asintomaticos,
por lo cual se aconseja la medicién de la funcién pulmonar desde que se establece
el diagnoéstico de LES. Es necesario realizar mas estudios con un mayor namero
de pacientes para obtener resultados mas concluyentes. La evaluacion de la
funcion pulmonar en los pacientes con LES se debe llevar a cabo como parte del
protocolo de seguimiento habitual.



ANTECEDENTES

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad autoinmune con
compromiso multisistémico y curso episédico, caracterizado por la produccion de
anticuerpos contra varios antigenos celulares derivados del nacleo, el citoplasma y
la membrana celular (1) Se observa afeccién vascular, de tejido conectivo y
presencia de anticuerpos antinucleares en suero, especialmente anticuerpos anti-
DNA nativo (2). En la infancia suele ser una enfermedad mas severa que la de
comienzo en la edad adulta, y su debut en la nifiez se ha relacionado con peor
prondstico. La incidencia anual estimada en nifios menores de 15 afios es de 0.6
por 100 000 y varia segun diferentes razas. La relacibn hombre/mujer en nifios
prepuberes es de 1.5:5. El inicio en pacientes menores de 5 afios es raro y la

frecuencia de presentacion aumenta con la edad (3)

Una vez sospechada la enfermedad, el diagndstico de LES se confirma utilizando
los criterios de clasificacion del American College of Rheumatology que se basa
en 11 criterios, requiriendo 4 o mas de estos criterios, ya sea en secuencia o
simultdneamente, durante cualquier intervalo de la observacion para clasificar a un
paciente como portador de LES. (3), y dentro de la evolucién, posterior al
diagnéstico, se valora entre otros parametros, el indice de Actividad Lupica, el cual
permite una rapida revision de los signos y sintomas manifestados, siendo el MEX

SLEDAI el mas utilizado para nifios mexicanos (4).



El puimdn es un érgano especialmente vulnerable a los efectos de esta patologia
debido a su rica vascularizacion, por lo que es razonable especular que el tipo y la
severidad del compromiso pulmonar en pacientes con LES en la infancia también
difieran con respecto a los de inicio en la edad adulta. Los reportes dentro de la
literatura medica en este grupo etario y sobre todo en lo que se refiere a funcién

pulmonar son escasos.(3)

Las complicaciones pulmonares severas se han descrito con mayor frecuencia en
adultos, reportandose afeccion de este organo hasta en un 60% de los casos
(3,2,5), mientras que en los nifios se ha reportado una afectacion del 19% al
momento del diagnostico de LES y un 13% después del diagnéstico (2), por lo
que su deteccidn precoz permitiria instituir el tratamiento adecuado. Los sintomas
respiratorios que permiten sospechar compromiso pulmonar son: dolor toracico,
dolor pleural, disnea, tos y hemoptisis.(3) aunque también se refiere que la
incidencia de neumopatia sintomatica se ha descrito solamente en el 5% de los

pacientes con LES. (6).

Los estudios de funcion pulmonar pueden revelar alteraciones funcionales
moderadas o pronunciadas, aun cuando no existan sintomas respiratorios y la
radiografia de térax sea normal; el patréon restrictivo es la alteracion que se
presenta con mayor frecuencia. En estudios previos se comenta que este patron
se reportd hasta en el 30% de los nifios LES estudiados en forma longitudinal con
un seguimiento a 12 meses. En base en lo anterior, se sugiere efectuar pruebas
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de la funcion pulmonar en forma sistematizada para la deteccion temprana del

compromiso pulmonar en todos los pacientes con LES. (3)

Los estudios que reportan el compromiso pulmonar en pacientes con LES son
escasos y con un numero pequefio de pacientes. Uno de los primeros estudios
reportado en 1976 arroja datos sobre 26 autopsias, en la que se observaron:
neumonitis intersticial difusa severa en el 5%, neumonia aguda y hemorragia
pulmonar leve en el 70%, lesiones vasculares en el 62%, derrames pleurales en el
58%, bronquiolitis obliterante y fibrosis intersticial en el 40%. Delgado y col. En
1990 revisaron los hallazgos de 22 nifios con lupus eritematosos sistémico
seguidos mas alla de 6 afios. Los sintomas respiratorios ocurrieron en 17.8 al
inicio, en la mayoria tos y/o dolor pleural, en 4 disnea u ortopnea, en 3 pulmén
encogido, con elevaciéon de diafragma; estudios de la funcién pulmonar
determinaron patologia restrictiva en 6 de 13 pacientes y disminucion de Dilucion

de monoxido de carbono en 6 de 9. (3)

Se ha reportado que la enfermedad pleuropulmonar puede ser insidiosa en su
forma de presentacion o ser un evento grave, que amenace la vida de los
pacientes. Se han descrito cuatro patrones clinicos tipicos asociados con

hallazgos radiolégicos caracteristicos en pacientes con LES (3):

1) Pleuresia episodica con derrame y pulmoén normal

2) Pleuropericarditis con elevacion o engrosamiento de un hemidiafragma



3) Serositis recurrentes con disnea persistente o progresiva

4) Alveolitis fibrosante.

La lesion pulmonar puede evolucionar de tres maneras diferentes:

1) Con empeoramiento leve a moderado y progresivo en la funcién pulmonar sin
manifestaciones clinicas ni cambios radioldgicos significativos

2) Con un curso lento o progresivo de los sintomas pulmonares con cambios
radioldgicos

3) Inicio rapido de compromiso pulmonar severo y la instalacién de neumonitis

cronica intersticial.

La afeccion pleural es el hallazgo mas frecuente en el LES e incluye dolor pleural
en el 45% a 60%, derrame en el 16% a 50%, (7,8) pleuritis 30% al 35% (9) o
fibrosis pleural en el 50% a 80% de los casos comunicados en autopsias. El
derrame pleural generalmente es asintomatico, unilateral o bilateral, (2,3,7,8) y si
esta asociado con la enfermedad de base a menudo se presenta como exudados.
La aparicion de nuevos derrames pleurales obliga a la realizacion de
toracocentesis; si estan presentes dolor, disnea y fiebre es necesario descartar la
posibilidad de infeccion. La presencia de células LE y ANA en el liquido pleural es
diagnéstica de enfermedad y a menudo los niveles de complemento se hallan

disminuidos.(7,8) Si el derrame se debe al compromiso por la enfermedad de base



su tratamiento resolvera el problema, generalmente sin dejar fibrosis ni cambios

restrictivos.(3)

Los derrames pleurales pequefios o asintomaticos a menudo no requieren de
drenaje y el tratamiento antiinflamatorio resuelve la mayoria de los mismos, sin
fibrosis ni restriccion residual (10). Si el dolor aumenta y el derrame es masivo los
corticoesteroides pueden ser utilizados El drenaje rara vez se requiere y la

mayoria de los derrames se resuelven lentamente.(7,8,11)

La disfuncién del diafragma, las atelectasias bibasales, la pleuritis y el derrame
pleural pueden observarse tanto en nifios como en adultos con LES. (3,2)
También se ha reportado neumonitis, neumonitis intersticial cronica y fibrosis,
atelectasias, bronquiolitis obliterante, hipertensién pulmonar, disfuncién
diafragmatica, hemorragia pulmonar, compromiso laringeo y lesiones vasculares,
como tromboembolia. A pesar de ello, es posible que una alteracion o afeccion

subclinica pueda ocurrir con mas frecuencia. (3)

La neumonitis lipica se presenta hasta en el 1 a 4% de los pacientes (5), aunque
otros estudios reportan una incidencia de hasta el 14%, (9,11) y hasta la mitad de
estos pacientes la presentan como manifestacion inicial de la enfermedad (1,11).
El padecimiento agudo suele desarrollarse cuando la enfermedad de base aun no
esta controlada; es raro observarlo en pediatria, y cuando se presenta, los
sintomas son: hemoptisis, tos, disnea, dolor o fiebre. En la radiografia se observan
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habitualmente: infiltrados en los lobulos inferiores del pulmén, elevacion del
diafragma, atelectasias o derrames pleurales. Con la clinica y los estudios
radiolégicos es dificil hacer el diagnostico diferencial con cuadros de hemorragia
pulmonar, infecciones o embolia pulmonar (7) Debido a la dificultad para distinguir
la neumonitis lUpica aguda de una neumonia infecciosa, estan indicados el lavado
broncoalveolar, y en ocasiones la biopsia pulmonar antes de instituir el tratamiento
antiinflamatorio e inmunosupresor, sin embargo, la tasa de mortalidad se ha
reportado hasta en el 50% (1) Si bien no hay estudios controlados con respecto al
tratamiento, basicamente se utilizan esteroides, inmunosupresores y, en casos

severos, plasmaféresis. (7).

La neumonia inmunolégica aguda, letal en muchas ocasiones, puede ser la

manifestacion inicial del LES y suele responder a los esteroides (10)

La enfermedad intersticial pulmonar crénica se observa en el 1% a 6%,(11) puede
desarrollarse en forma primaria o secundaria a episodios de neumonitis IUpica
aguda y a menudo es indistinguible de la fibrosis pulmonar idiopatica. Los
pacientes suelen presentar respiracion corta, estertores a la auscultacion, disnea,
tos y otras molestias toracicas, junto con un patron restrictivo y disminucion de la
capacidad de difusion en las pruebas de funcion pulmonar. (10) y la presencia de
infiltrados intersticiales o reticulonodulares en la radiografia de térax. Si bien el

lavado broncoalveolar y la biopsia pulmonar a cielo abierto pueden dar informacion
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suficiente para estadificar la lesion, la mayoria de los tratamientos instaurados son

poco alentadores.

La hemorragia alveolar puede imitar a la neumonia inmunoldgica aguda (10), su
incidencia es muy baja, se ha reportado una prevalencia del 2 al 5.4% (1,9,11) y
se ha descrito en pacientes con enfermedad extrapulmonar activa y titulos
elevados de ANA. Cuando se presenta, suele ser un cuadro grave y esta asociada
a mal prondstico con una mortalidad del 30 y 50%. (1,3) la sintomatologia simula
una neumonia infecciosa, o una neumonitis lapica aguda. El sintoma adicional de
hemoptisis debe plantear la posibilidad de este diagnostico. Sin embargo no todos
los pacientes con hemorragia alveolar difusa tendran hemoptisis cuando se ven
por primera vez, se debe sospechar ante un hematocrito que disminuye, una
capacidad de difusién elevada debido a la disponibilidad de hemoglobina para
combinarse con el monoxido de carbono o un lavado broncoalveolar
serosanguinolento, ya que pueden ser el primer indicio para este diagnostico (1).
En la radiografia suelen observarse infiltrados alveolares difusos, simétricos, a
veces unilaterales; si el sangrado cede, las imagenes desaparecen en dias. El
tratamiento consiste en inmunosupresion, dosis altas de esteroides, plasmaféresis;
la utilizacion de ventilacion asistida y transfusiones necesarias para mantener la
oxigenacion y la presion sanguinea. Se han manejado otras terapias como la
ciclofosfamida, rituximab y micofenolato de mofetil con respuesta exitosa de hasta

en un 80% de los casos, aunque la tasa de recidivas es alta. Los estudios que
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buscan agregar al rituximab como terapia adyuvante en el LES han fallado en

demostrar beneficio significativo (7,12).

La entidad conocida como sindrome de pulmén contraido o encogido es raro en
pediatria, en general se reporta una incidencia del 0.6% (11) y dentro de su
fisiopatologia se reporta la disfuncién de los musculos respiratorios, principalmente
del diafragma. Se refiere una anormalidad significativa en las presiones
transdiafragmaticas y esta disfuncion diafragmatica podria ser la causa de la
restriccion pulmonar. Se ha descrito que un 18 a 27%, de los pacientes con LES
clinicamente refieren disnea, en las pruebas de funcion pulmonar se observa un
patron restrictivo con descenso progresivo de la capacidad vital en ausencia de
fibrosis extensa del parénquima pulmonar o enfermedad pleural y en la radiografia
de térax se observan campos pulmonares pequefios con diafragmas elevados
(1,3,8,9) asi como presencia de atelectasia subsegmentarias (1). Con respecto a
su tratamiento, es controversial; algunos pacientes responden a esteroides. Su
prondstico en general es bueno con poco deterioro de la funcion pulmonar a través

del tiempo. (3,7,8).

Segun algunos autores, la Hipertension Pulmonar (HP) se reporta en menos del
1% (9) aunque otros autores la refieren del 5 al 10% de los pacientes
habitualmente se asocia con una tasa de mortalidad elevada. (11) En las
radiografias los campos pulmonares suelen observarse claros sin evidencia de
embolia pulmonar. Hay estudios que reportan anticuerpos antifosfolipidos en el
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69% de los pacientes adultos con LES (7). La presentacion clinica de la HP en las
colagenopatias es frecuentemente indistinguible de las formas primarias de HP

(11).

La tromboembolia o trombosis venosa profunda, reportada en aproximadamente el
9% de los pacientes con lupus eritematoso sistémico también juega un papel
importante en los pacientes con hipertension arterial pulmonar especialmente en
lupus asociado a anticuerpos antifosfolipidos y esta asociada usualmente con
enfermedad activa, ademas ser reporta que la presencia de anticuerpos
antifosfolipidos incrementa la probabilidad de eventos tromboembolicos hasta en

un 35 a 42% (11).

El compromiso laringeo es variable, puede ir desde edema de la mucosa,
Ulceras, epiglotitis y paralisis de las cuerdas vocales hasta vasculitis necrosante
con obstruccion de la via aérea, generalmente se resuelve con la utilizacion de
corticoides; es importante tener en cuenta que las infecciones sobreagregadas

pueden producir estenosis subgloética (7).

Otra entidad también descrita en pacientes con lupus eritematoso sistémico es la
denominada fibrinosis aguda con neumonia organizada caracterizada por
depositos de fibrina intraalveolar y su asociacion a neumonia organizada, la cual

ha sido reportada en asociacion a otras enfermedades de tejido conectivo (13)
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También se ha reportado la afeccion renopulmonar, caracterizada por un grupo de
desordenes que cursan con glomerulonefritis necrotizante y hemorragia pulmonar,
de las cuales se conoce como causas frecuentes a las vasculitis sistémicas, pero,
aungue raramente, también se ha observado en lupus eritematoso sistémico y
otras enfermedades de tejido conectivo que incluso pueden simular dicho

padecimiento (12).

Otra manifestacion pulmonar infrecuente incluye la hipoxemia aguda reversible
asociada a anormalidades en la difusion acompafiada por examenes de imagen

normales. La patogénesis es desconocida (11).

Las infecciones contribuyen a la morbimortalidad en estos pacientes y se ha
llegado a considerar como otra de las principales causas de muerte. En algunos
estudios, se reporta una incidencia de hasta en un 22% (14), siendo una de las
mas comunes, la neumonia adquirida en la comunidad, causada por varios
patogenos atipicos como Micobacterias, P. jiroveci, Citomegalovirus, Aspergillus y
Nocardia. (11) asi como Criptococcus (3). Los pacientes con LES presentan un
riesgo aumentado de padecer infecciones pulmonares por disminucion de las

defensas del huésped debido a:

1. Anormalidades seroldgicas, hipocomplementemia, anormalidades en la

inmunidad celular.
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2. Disminucion de la funcion pulmonar macrofagica, disminucion de la quimiotaxis
de polimorfonucleares y fagocitosis.
3. Alteraciones vasculares, del parénquima y de la via area ya enumeradas.

4. Tratamiento inmunosupresor.

Dada la alta tasa de mortalidad ligada a infecciones en estos pacientes, algunos
autores emplean de rutina la profilaxis con trimetoprina-sulfametoxasol en
pacientes con LES, que se hallan bajo tratamiento inmunosupresor con

ciclofosfamida.(3)

Para la evaluacion de la lesion pulmonar se cuenta con las pruebas de funcién
respiratoria. En ella se incluye la espirometria, pletismografia y dilucién de gases,
siendo la espirometria la que se considera como la prueba mas accesible y

reproducible para evaluar la mecéanica de la respiracion.

Espirometria

La espirometria mide la cantidad de aire que un sujeto es capaz de desplazar de
manera forzada en funcion del tiempo, lo que depende del calibre de los
bronquios, de las propiedades elasticas del torax y de los pulmones, asi como de
la integridad de los musculos respiratorios. Las principales mediciones de la
espirometria son la capacidad vital forzada (CVF), el volumen espiratorio forzado
en el primer segundo (VEF1) y el cociente VEF1/ CVF. La CVF es el mayor
volumen de aire, medido en litros, que se puede exhalar por la boca con maximo
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esfuerzo después de una inspiracion maxima. El VEF1 es el volumen de aire
exhalado durante el primer segundo de la maniobra de CVF. El cociente
VEF1/CVF es la proporcion de la CVF exhalada en el primer segundo de la
maniobra de CVF. La espirometria es el estandar de oro para medir la obstruccion
bronquial y, por lo tanto, es de utilidad en el diagnéstico y seguimiento de diversas

enfermedades respiratorias (15).

La restriccion pulmonar no puede ser diagnosticada con precision mediante una
espirometria ya que ésta no permite medir el volumen residual (VR). A pesar de
esta limitacién, una vez diagnosticada apropiadamente la restriccion pulmonar por
los métodos adecuados como la pletismografia corporal, la espirometria es de
utilidad en el seguimiento de los pacientes con enfermedades restrictivas. Existen
algunas contraindicaciones relativas para la realizacién de la espirometria dentro
de las que se incluyen: enfermedad cardiovascular aguda o descompensada en
los ultimos tres meses (infarto agudo del miocardio, insuficiencia cardiaca,
enfermedad cerebrovascular), neumotdrax en los noventa dias previos, riesgo de
hemoptisis o ruptura de aneurisma, cirugia de térax, abdomen, ojos u oidos en los
altimos tres meses, infecciones respiratorias agudas en las ultimas dos semanas,

tuberculosis pulmonar activa y embarazo avanzado o complicado (15).

Existen dos criterios basicos para analizar la calidad de una espirometria. Los
criterios de aceptabilidad hacen referencia a que la maniobra tenga un inicio
subito, se inscriba el flujo-pico y exista un descenso gradual hasta la linea de
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base. La duracion de la espiracion forzada debe de ser al menos de 6 segundos,
pero en nifios se permite al menos 3 segundos, debera alcanzar una meseta
(variaciones de < 25 mL en el volumen espirado) al menos de un segundo y no
debe de haber artefactos tales como esfuerzo variable, tos, cierre glotico, entre
otros. La aceptabilidad de la maniobra se documenta en la curva flujo-volumen
(permite evaluar principalmente el inicio de la maniobra) y la curva volumen-tiempo

(evalua especialmente el final de la maniobra (15).

Una vez obtenidos los tres esfuerzos aceptables (hasta un maximo de 8
esfuerzos), se procede a evaluar la repetibilidad. Mediante el analisis de la
repetibilidad podemos saber qué tanto se parece un esfuerzo al otro. La
repetibilidad (la diferencia entre los valores de las dos mayores CVF y entre los
dos valores mayores de VEF1, aunque provengan de maniobras diferentes) no
debe de ser en condiciones ideales, mayor a 150 mL o a 100 mL cuando la CVF
sea menor de 1 L. Se acepta que la repetibilidad pueda ser hasta un maximo de
200 mL. Los tres patrones funcionales que pueden identificarse en una
espirometria son normal, obstructivo y sugerente de restriccion. Como se ha
expresado antes no existe el patrén mixto en la espirometria. Unicamente cuando
se dispone de medicion de volumenes pulmonares puede identificarse dicho
patrén funcional, el cual se define por obstruccion documentada en la espirometria

y restriccion documentada en la pletismografia (15).
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La espirometria realizada por los nifios que participaran en este protocolo sera una
espirometria lenta ya que es mas comoda de realizar, no requiere de un esfuerzo
fisico extenuante y provee informacion adicional a la maniobra forzada (15). Desde
el punto de vista funcional respiratorio, esta entidad presentan un trastorno
predominantemente restrictivo caracterizado por una progresiva disminucién de
los volumenes y capacidades, aunque son excepciones los volumenes
pulmonares normales o levemente elevados; en algunos casos puede coexistir
disminucioén al flujo aéreo. Las pruebas de funcion pulmonar revelan un patrén

restrictivo con reduccion de los volimenes pulmonares y de la distensibilidad.

Pletismografia
En cuanto a la Pletismografia corporal, es considerada como el estandar de
referencia para la medicion absoluta de los volumenes pulmonares ya que mide el

volumen de aire en el térax.

La medicibn de volimenes y capacidades pulmonares es indispensable en
condiciones especificas que requieren de un diagnaostico fisioldégico correcto. Estas
condiciones incluyen: medicion de gas atrapado o atrapamiento aéreo, establecer
el diagnostico de alteracion restrictiva, establecer el diagnostico de alteracion
mixta (obstructiva y restrictiva), en la valoracion de riesgo quirargico, evaluacion
de incapacidad laboral y cuantificacion del espacio aéreo no ventilado para el cual

ademas se requiere de medicion por dilucion de helio (15).
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Esta prueba, implica que el volumen no cambia y las mediciones se llevan a cabo
por cambios de presion. Esto se logra al introducir al sujeto a una cabina
hermética que cuenta con dos transductores de presion. La capacidad residual
funcional (CRF) o volumen de gas intratoracico (VGIT) es la suma del volumen de
reserva espiratorio (VER) y del volumen residual (VR). Es el punto de equilibrio
entre la retraccion elastica del parénquima pulmonar y las fuerzas de oposicion de
la caja toracica. Es el volumen de aire que queda en los pulmones después de una
respiracion a VC. Después de varias respiraciones a VC con el individuo en el
interior de la cabina hermética, ocurre una oclusion que impide el flujo aéreo
verdadero. Durante la oclusion, el paciente debe hacer una respiracion conocida

como jadeo con una frecuencia de 3-5 respiraciones por minuto.

La oclusion dura aproximadamente 3 segundos y es el momento critico de la
prueba ya que es durante ésta cuando se lleva a cabo la medicion de la CRF. Una
vez abierta la valvula, el paciente debe realizar una inspiracion maxima para la
medicion de la Cl y, posteriormente, una exhalacion completa de manera lenta y

relajada. La CPT es la suma de la CRF mas la CI (15).

Las principales mediciones de la pletismografia corporal por su utilidad clinica son
la CPT, el VR y la CI; aunque esta prueba también permite medir otros voliumenes,
como el VC, el de reserva inspiratoria y espiratoria, asi como las resistencias
pulmonares. La CPT es el maximo volumen de aire (medido en L) que puede ser
contenido por los pulmones, lo que se traduce en tamafo pulmonar. Con esta
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medicion podemos hacer el diagnostico definitivo de restriccion, asi como de
hiperinflacion pulmonar, para este ultimo diagnostico también es necesario
considerar al VR. El VR es la cantidad de aire que se mantiene en los pulmones
después de una espiracion maxima y nos indica si existe atrapamiento de aire. Las

contraindicaciones de la prueba son las mismas que para la espirometria (15).

Si bien, la prueba es muy segura existen complicaciones potenciales que son
compartidas por la espirometria y que son: sincope, accesos de tos,
broncoespasmo, dolor toracico, aumento de presion intracraneal y crisis de
ansiedad. Al igual que con la espirometria deberan obtenerse tres maniobras
aceptables. Para la repetibilidad, la variable tomada en cuenta es la capacidad
vital (CV). La diferencia entre las dos mejores maniobras debera ser < 150 ml; sin
embargo, en la pletismografia también se evalla la varianza del VGIT, que no

debe rebasar el 5% (15).

Difusion de monoxido de Carbono

La difusion pulmonar de monoxido de carbono (DLCO) es una prueba de
intercambio gaseoso que permite evaluar el proceso de transferencia de oxigeno,
desde el gas alveolar hasta su union con la hemoglobina contendida en los
glébulos rojos. El oxigeno debe cruzar la pared alveolar, la pared del capilar, el
plasma, la membrana del eritrocito y finalmente unirse a la hemoglobina. La
cantidad de oxigeno que puede ser transferido del gas alveolar hasta su unién con
la hemoglobina esta determinado por tres factores principales: el area de la
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membrana alveolocapilar; el grosor de la misma, y el gradiente de presion de
oxigeno entre el gas alveolar y la sangre venosa. La medicion de la capacidad de
DLCO es simple y es una estimacion valida de la capacidad de difusion de

oxigeno (15).

Al igual que para otras pruebas de funcion pulmonar, la utilidad de esta prueba es
muy amplia pues sirve como prueba complementaria de diagnéstico para dar
seguimiento y evaluar la respuesta terapéutica. Esta prueba, junto con una de
mecanica pulmonar (espirometria simple o con broncodilatador) son las pruebas
iniciales en la evaluacion de la mayoria de los pacientes con enfermedad
pulmonar. Cualquier paciente en quien sea necesario evaluar el intercambio de
gases en estado de reposo, es candidato a realizar esta prueba; pero es mas
relevante en las enfermedades que suelen afectar inicialmente el intercambio y no
la mecanica pulmonar tales como las enfermedades intersticiales de pulmon o

enfermedades de la circulacion pulmonar (15).

Aunque no existen contraindicaciones absolutas para su realizacion, los sujetos
que utilizan oxigeno suplementario no son buenos candidatos ya que es necesario
suspender el oxigeno por lo menos 5 minutos antes de la prueba, lo cual no
siempre es posible. Existen varios métodos para medir la tasa de transferencia de

monoxido de carbono (CO) o DLCO (15).
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En este protocolo se utilizara la técnica de respiracion unica (DLCOsb) ya que es
la mas utilizada. Para llevar a cabo la prueba de DLCOsb se utiliza una mezcla
especial de gases (CO al 0.03%, helio al 8%, oxigeno al 21% y nitrogeno para
balancear la mezcla). El resultado es expresado en mL de CO/min/mmHg. La
maniobra que el enfermo debe realizar consiste en respiraciones a VC estable
seguido de una espiracion hasta VR, posteriormente, la realizacion de una
inspiracion completa. Una vez que se ha conseguido, se debe hacer una apnea de
10 segundos (tiempo durante el cual se distribuye y homogeniza la mezcla de
gases en los espacios alveolares), y que finalmente lleve a cabo, otra vez, una
espiracion completa. Es al inicio de la maniobra espiratoria que el analizador de

gases realiza las mediciones de las concentraciones de CO exhalado (15).

Deberan obtenerse al menos dos maniobras aceptables y repetibles entre los
mejores valores de DLCO. Se permite un maximo de cuatro maniobras con un
tiempo minimo entre cada una de ellas de 4 minutos. Para considerar una prueba
repetible es necesario que las mediciones de DLCO no difieran en mas de tres
unidades. (15) Sin embargo cabe destacar que estos valores son de referencia
para adultos, por lo que aun no hay estandares de Repetibilidad descritos para

ninos.

Los resultados de DLCO obtenidos deberan ajustarse por la altitud del lugar en el

que se realizo la prueba asi como por la concentracion de hemoglobina. Para la
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interpretacion de la prueba es necesario obtener el promedio de dos maniobras

aceptables y repetibles (15).

Radiologia

Con respecto a los hallazgos radiograficos, se han reportado: infiltrados
pulmonares y pulmén encogido, derrame pleural, neumotérax, de manera mas
frecuente. Algunos informes documentan la ocurrencia de hemorragia pulmonar
aguda en niflos con lupus eritematoso sistémico, que se presenta como
hemoptisis aguda. La tasa de mortalidad asociada con esta complicacion es del
50% en estos pacientes, a pesar del uso de dosis altas de esteroides e

inmunosupresores.

Los infiltrados pulmonares ocasionados por la enfermedad son dificiles de
diferenciar de las infecciones pulmonares; a veces los hallazgos a la auscultacion
son minimos aun cuando la dificultad respiratoria es severa. En estos casos el
lavado broncoalveolar o la biopsia pulmonar son necesarios para descartar la
posibilidad de una infeccion. Se reporta que la evidencia radiogréafica de fibrosis
intersticial como tal, observada en radiografias, la cual se podria sugerir por la
presencia de un patron reticular que involucra principalmente las zonas mas
declives del pulmon, se observan solo en un 3% de los pacientes adultos (5), sin

embargo no se reportan estudios en niflos sobre este hallazgo.
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La Tomografia axial computarizada de alta resolucion (TACAR) tiene mayor
sensibilidad que la radiografia de térax y que la tomografia convencional en la
deteccidn y caracterizacion de varios hallazgos histopatolégicos en la enfermedad
intersticial pulmonar en pacientes con enfermedad del colageno. Es evidente que

el patron en la TACAR refleja la proporcion relativa de fibrosis e inflamacion.

Un patron reticular con bronquiectasias es asociado predominantemente con un
proceso fibrético, mientras que una atenuacion en vidrio esmerilado sin un patrén
reticular o bronquiectasias de traccidon esta asociado con un proceso inflamatorio

(16).

Eu A Kim y col describen en su estudio que las alteraciones intersticiales estan
presentes en un 30% de los pacientes adultos, incluyendo dentro de los hallazgos,
el engrosamiento interlobar septal en el 33%, zonas de hiperdensidad irregular en
un 33% y perdida de la arquitectura en un 22%. Estas alteraciones suelen ser
leves y focales, la enfermedad difusa, segun ese estudio, se produjo solo en el 4%

de los pacientes refiriendo el patron en panal de abeja como infrecuente (5).

Algunos estudios mencionan que los diversos hallazgos tomograficos se refiere la
atenuacion en vidrio esmerilado y consolidacion que pueden reflejar la presencia
de neumonitis intersticial y fibrosis, neumonitis lUpica aguda, hemorragia y

ocasionalmente bronquiolitis obliterante con neumonia en organizacion.
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La TACAR de pacientes con LES, puede mostrar hasta en un 30%, alteraciones
en el intersticio, tales como: engrosamiento septal interlobular (33%), areas
lineales irregulares hiperatenuadas (33%), distorsion de la arquitectura (22%); la
enfermedad difusa ocurre en el 4% de los pacientes. El patron en panal de abeja

es raro (17,18).

La frecuencia de neumopatia sintomatica o la presencia de hallazgos anormales
en TACAR varia segun el diagnostico especifico. Se ha descrito una incidencia del
5% de neumopatia sintomatica en pacientes con LES. La afeccion de la pleura es
mas frecuente que la del parénquima pulmonar. La neumonitis del LES es un
trastorno raro que se manifiesta con disnea y se asocia con varios grados de
opacidad parenquimatosa. Los pacientes con LES también tienen riesgo de sufrir

una hemorragia pulmonar (19).
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JUSTIFICACION

La afeccion pulmonar es comun en el LES, la literatura refiere que hasta el 5% de
los pacientes pediatricos con diagndstico de LES presentaran manifestaciones
respiratorias (6), La afeccidn respiratoria subclinica identificada por pruebas de
funcién pulmonar esta presente hasta en el 60 a 70% de los pacientes pediatricos
(9), por lo que, en base a estos reportes, es importante recalcar el hecho de que
no se puede sospechar el dafio pulmonar basado solamente en la sintomatologia
presentada por los pacientes con diagnostico de LES por lo que se considera de
gran importancia llevar a cabo una evaluacién completa de estos pacientes en
cuanto a funcién pulmonar, ya que por medio de este estudio, se puede detectar
de manera precoz la presencia de un dafio pulmonar y se puede evaluar de
manera mas sistematica la presencia de los patrones de funcion pulmonar

reportados durante las distintas etapas evolutivas del LES.

Los estudios de la funcién pulmonar pueden revelar alteraciones funcionales
moderadas o pronunciadas, aun cuando no existan sintomas respiratorios y la

radiografia de térax sea normal (3).

En este estudio se pretende describir el patron funcional predominante observado
en las diversas fases evolutivas de la enfermedad y su correlacion con la clinica
encontrada en el paciente, y de esta forma compararla con los hallazgos

mencionados en la literatura y enfatizar que el detectar a tiempo las primeras
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manifestaciones de dafio pulmonar por medio de las pruebas de funcién pulmonar,
se pueden llevar a cabo las intervenciones necesarias de una manera oportuna y

de esta forma tratar de retrasar el dafio ocasionado a este érgano.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El LES es una afeccion autoinmune que produce compromiso sistémico y donde
el pulmén es un organo frecuentemente afectado. El mecanismo de dafio involucra
la produccién de autoanticuerpos, y formaciébn de complejos inmunes en el
proceso inflamatorio (20). Las manifestaciones pulmonares del lupus eritematoso
sistémico son innumerables, la tomografia se ha convertido en una herramienta
muy util para el en el diagndstico precoz y el tratamiento de la afeccion pulmonar
asociadas con lupus eritematoso sistémico. (7). Con los estudios de funcién
pulmonar en estos pacientes con LES, se puede realizar un diagnéstico oportuno y

detectar alteraciones de forma temprana (21).

Sin embargo, aunque se ha documentado en los diversos estudios llevados a cabo
a nivel mundial que las manifestaciones clinicas a nivel pulmonar en los pacientes
con LES son pocas veces observadas, la manera de evaluar el dafio pulmonar en
estos pacientes con las Pruebas de Funcion Pulmonar, no se ha sistematizado de
manera rutinaria como parte de la vigilancia dentro de la evoluciébn de estos
pacientes, por lo que en la mayoria de los casos, se inicia la evaluacion de la
funcion pulmonar hasta que el paciente presenta sintomatologia y el dafo
pulmonar ya esta muy avanzado, como se comento anteriormente y de acuerdo a
la literatura medica , los sintomas solo se presentan hasta en el 5% de los
pacientes (6), por lo anterior, el objetivo del presente trabajo es realizar una
correlacion entre el tiempo de evolucion de LES, las manifestaciones clinicas

respiratorias y las pruebas de funcion pulmonar a través de las pruebas de
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espirometria, pletismografia y dilucion de monéxido de carbono en los pacientes
atendidos en la UMAE Hospital de pediatria CMNO, IMSS de Julio a Diciembre,

2012.
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PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢,Cual es la funcién pulmonar en los pacientes con Lupus Eritematoso Sistémico,

atendidos en la UMAE Hospital de Pediatria CMNO de Julio a Diciembre, 20127
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OBJETIVOS

- General:
1. Determinar la relacion entre la funcion pulmonar observada en pacientes
con diagndstico de Lupus Eritematoso Sistémico que son atendidos en la

UMAE Hospital de Pediatria, CMNO, IMSS de Julio a Diciembre, 2012

- Especifico:

1. Describir las caracteristicas sociodemograficas como son edad, sexo,
tiempo de evolucion de la enfermedad (Lupus Eritematoso sistémico) y las
manifestaciones clinicas observadas como son oximetria de pulso y clinica

respiratoria (disnea, cianosis, tos, sibilancias, dolor toracico).

2. Determinar el patron respiratorio mas frecuentemente observado mediante
los estudios de espirometria, pletismografia y dilucion de monoxido de
carbono en la muestra estudiada en paciente de 6 a 16 afios con

diagnéstico de Lupus eritematoso sistémico.

3. Evaluar la funcién pulmonar y describir las manifestaciones clinicas
respiratorias que presentan los pacientes de 6 a 16 afios con diagnostico de
Lupus Eritematoso Sistémico atendidos en la UMAE Hospital de Pediatria,

CMNO, IMSS de Julio a Diciembre, 2012.
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VARIABLES DE ESTUDIO

Independiente:

Tiempo de evolucién en pacientes con Lupus Eritematoso Sistémico.

Dependiente:

Funcién Pulmonar

Interviniente:
Edad, sexo, tiempo de evolucioén de la enfermedad (Lupus Eritematoso sistémico),
terapia utilizada, oximetria de pulso, clinica respiratoria (disnea, cianosis, tos,

sibilancias, dolor toracico), FEV1, FVC, FV1/FVC, TLC, VR, VC, DLCO-SB.
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DESCRIPCION DE VARIABLES

VARIABLE TIPO INDICADOR/INDICE MEDICION ESTADISTICO
Tiempo de Independiente Criterios del American College of Cualitativa Porcentaje, Frecuencia
evolucién de Lupus Rheumatology Ordinal X2
Eritematoso
Sistémico
Edad actual Interviniente Afios de vida Cuantitativa Media

Razoén D.E.
Edad al momento Interviniente Afios Cuantitativa Media
del diagnoéstico Razén D.E.
Sexo Interviniente Hombre, Mujer Cualitativa, Porcentaje, Frecuencia,
Nominal X2
Terapia utilizada Interviniente Esteroide, inmunosupresor, otro Cualitativa Porcentaje, Frecuencia
Nominal
Oximetria de pulso Interviniente 100-90% Cualitativa Porcentaje, Frecuencia
89-70%
Menos de 69%
Disnea Interviniente Si, No Cualitativa Porcentaje, Frecuencia
Dicotomica
Cianosis Interviniente Si, No Cualitativa Porcentaje, Frecuencia
Dicotémica
Tos Interviniente Si, No Cualitativa Porcentaje, Frecuencia
Dicotémica
Sibilancias Interviniente Si, No Cualitativa Porcentaje, Frecuencia
Dicotémica
Dolor toracico Interviniente Si, No Cuallitativa Porcentaje, Frecuencia
Dicotémica
FEV1 Dependiente 80-100 (leve) Cualitativa, Porcentaje,
70-79 (moderado) Ordinal Frecuencia, X?
50-69 (moderadamente grave)
35-49 (grave)
Menos de 35 (muy grave)
FvVC Dependiente Mas de 80 (normal-obstruccion) Cualitativa, Porcentaje,
Menos de 80 (sugerente de Ordinal Frecuencia, X2
restriccion)
FEV1/FVC Dependiente Mas de 70 (normal, sugerente de Cualitativa, Porcentaje,
restriccion) Ordinal Frecuencia, X2
Menos de 70 (obstruccién)
TLC Dependiente Mas de 120 (obstruccion con Cualitativa, Porcentaje
hiperinflacion) Ordinal Frecuencia, X2
80-119 (normal)
70-79 (restriccion leve)
60-69 (restricci6bn moderada)
50-59 (restriccién moderadamente
grave)
35-49 (restriccion grave)
Menos de 35 (restriccién muy grave)
VR Dependiente Menos de 119 (normal) Cualitativa, Porcentaje,
120-130 (atrapamiento aéreo leve) Ordinal Frecuencia, X2.
131-139 (atrapamiento aéreo
moderado)
Mas de 140 (atrapamiento grave)
VC Dependiente 80-119 (normal) Cualitativa, Porcentaje,
70-79 (restriccion leve) Ordinal Frecuencia, X2
60-69 (restricciébn moderada)
50-59 (restriccién moderadamente
grave)
35-49 (restriccién grave)
Menos de 35 (restriccién muy grave)
DLCO-SB Dependiente Mas de 80 (normal) Cualitativa, Porcentaje,
60-80 (leve) Ordinal Frecuencia, X2

40-60 (moderado)
Menos de 40 (grave)
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HIPOTESIS

La funcidn pulmonar en los nifios con lupus eritematoso sistémico, se modifica de

acuerdo al tiempo de evolucion de la enfermedad.
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MATERIAL Y METODOS

- Disefo del estudio:

Transversal

- Universo de trabajo:
Se realiz6 un estudio transversal constituido por pacientes de 6 a 16 afios con
diagnéstico de Lupus Eritematoso Sistémico atendidos en la UMAE Hospital de
Pediatria, CMNO IMSS de Julio a Diciembre, 2012 a los cuales se les realizara
exploracién de la funcién pulmonar, constituida por espirometria lenta, con el
paciente sentado asi como pletismografia y Difusion de Mono6xido de Carbono con

equipo Jaeger Probody marca Care Fusion MasterScreen PFT
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TAMANO DE LA MUESTRA Y SISTEMA DE MUESTREO

Debido a que se tratd de un estudio descriptivo no probabilistico de casos

consecutivos que incluye a todos los pacientes con diagnéstico de Lupus

Eritematoso Sistémico que cumplan con los criterios de diagnostico de la

Asociacion Americana de Reumatologia (ARA) atendidos en la UMAE H.

Pediatria, CMNO. IMSS de Julio a Diciembre, 2012.

Criterios de inclusion:

1.

2.

3.

Contar con diagnéstico de Lupus eritematoso sistémico

Ser paciente de la UMAE Hospital de Pediatria. CMNO, IMSS

Colaboracion para la realizacion de las pruebas de funcién pulmonar

Edad: de 6 a 16 afios.

Ausencia de enfermedad respiratoria activa 0 2 semanas previas a la
realizacion de las pruebas de funcidon pulmonar, embarazo, retraso
psicomotriz, enfermedad cardiovascular.

Llenar encuesta previa autorizacion de los padres

Criterios de no inclusion:

1.

2.

3.

4.

Rehusarse a participar en el estudio

Pacientes con el diagnostico de otras enfermedades con afeccion pulmonar
Ser portadores de otras enfermedades cronico-degenerativas

Proceso infeccioso activo al momento de la evaluacion
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5. Neumotorax en los noventa dias previos

6. Riesgo de hemoptisis o ruptura de aneurisma

7. Cirugia de térax, abdomen, ojos u oidos en los ultimos tres meses,
infecciones respiratorias agudas en las ultimas dos semanas

8. Sindrome de sobreposicion AR/LES

9. Paciente quienes una vez iniciado el estudio, por cualquier motivo decidan
retirarse de el.

10.Pruebas de funcién pulmonar no cumplan con los criterios de calidad
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PROCEDIMIENTOS

Se realiz6 un interrogatorio dirigido a la deteccion de sintomas respiratorios
persistentes, considerandose como tales a la presencia de tos de mas de un mes
de evolucién, disnea evaluada mediante la escala de BORG, cianosis, sibilancias,
dolor toracico, sintomatologia respiratoria, patron respiratorio presentado en las

pruebas de funcion pulmonar.

39



INSTRUMENTACION

- Espirometria: con el reporte de CVF, VEF1, relacion VEF1/CVF, Flujo
espiratorio forzado 25 y el 75%, tomandose como valores de referencia
para la edad utilizando los predichos estandarizados por Pérez Padilla y
cols. (15,22)..

- Pletismografia: se evalué la CPT, CVy VR.

- Dilucién de Monéxido de Carbono: por método de respiracion Unica, segun
las recomendaciones de la American Thoracic Society (23) para la
estandarizacion de la técnica de medicion. Se utilizo la ecuacion de Cotes
para la correccion de los valores segun la hemoglobina del paciente
reportada en estudios realizados por su servicio tratante:

» Hb- DLCO ajustada = DLCO observada (9.38 + Hb)/1.7 Hb
» DLCO ajustado para la altura= DLCO medido x (1 + 0.0031
(PI02 - 150))

= PIO2=(0.21 (PB-47))

Se consigno tiempo de evolucion de la enfermedad al momento de la evaluacion,

tratamiento de base

- Base de datos y programa de computo
La informacién obtenida de las hojas de captura (Anexo 1) se reportarén en hojas
de célculo (Excel 2007) y se utilizé el programa SPSS V 18.0 y EPI INFO para el
andlisis estadistico
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- Analisis estadistico

Descriptivas (frecuencia, promedio, media, desviacién estandar)

Asociacion entre variables (X2) con valor de P < 0.05

- Recursos

Residente de Neumologia Pediatrica, Médico Neumodlogo Pediatra, Médico

Reumatélogo Pediatra, Asesor Metodologico, Asesor Clinico y Equipo para

pruebas de funcién pulmonar.

41



ASPECTOS ETICOS

- Consentimiento informado por escrito.

- Ley General de Salud en Materia de Investigacion para la Salud y con la
declaracion de Helsinki de 1975 enmendada en 1989 y cddigos y normas
Internacionales vigentes de las buenas practicas de la investigacion clinica.

- Cadigo de Nuremberg, la Declaracion de Helsinki, la enmienda de Tokio, el
Informe Belmont, el Codigo de Reglamentos Federales de Estados Unidos

- Riesgo mayor al minimo.

42



RESULTADOS

De un total de 19 pacientes, atendidos en la UMAE Hospital de Pediatria,
departamento de Medicina Interna, entre los meses de Junio a Diciembre, 2012,
se excluyeron 8 pacientes, por diversos motivos como falta de cooperacion para la
realizacion de las PFP asi como ausencia de aceptabilidad y repetibilidad en sus
PFP, por lo que se ingresaron al protocolo, un total de 11 pacientes, reportando

una mediana de 12 afios (8-14), al momento del diagndstico de LES (Grafico 1).

Edad al momento del diagnéstico (n=11)

Y se reporta la edad al momento de la realizacion de las PFP, las cuales se
encontraron entre los 9 y 15 afios (Gréafico 2). Con una mediana de 13 afios (9-

15).

Grafico2 Edad al momento de las PFP (n=11)
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Dentro del estudio, se pudo observar un predominio del sexo femenino en un 73%
en relacion con el sexo masculion (27%), lo cual se considera esperado para en

cuanto la presentacion de LES (Grafico 3).

Gréfico 3 Sexo (n=11)

Mujer
73%

En cuanto al tiempo de evolucion desde el momento en que se diagndéstico LES y
el momento en que se realizaron las PFP, se realizarpon las PFP al momento del
diagndstico en el 18% de los pacientes, dentro de los primeros 6 meses, en el 9%,
de 6 a 11 meses en el 18%, de 12 a 23 meses en el 27% y mas de 224 meses en

el 27% del total de los pacientes (Gréfico 4).

Grificoa Tiempo de evolucion con LES (n=11)
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20% 18% 18%

10%
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diagnastico meses meses meses
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Los diversos medicamentos utilizados al momento del diagnéstico se reportan en

el Grafico 5,y en el Grafico 6 se describen los medicamentos utilizados hasta el

momento en que se llevarén a cabo las PFP.
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En el Grafico 7 se observa la sintomatologia reportada por los pacientes
estudiados, reportando un total del 36% de los pacientes asintomaticos, y en el
resto, refiriendo sintomatologia del tipo de disnea en el 27%, con menos de 6
meses de evolucion, y 36% con un incremento mayor al 36%, reportando tos en el

18%, dolor toracico en el 27% e IVRS recurrentes en el 9%.

Grafico 7 Sintomatologia (n=11)

40% 36% 36%
35% 27% 27%
25% 18%
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En el Grafico 8 se reportan los hallazgos observados en la Espirometria,
destacando el hecho de que el 100% de los pacientes presentaron datos
sugestivos de restriccion, asi como presencia de obstruccion leve en el 27%,
moderada en el 9%, moderadamente grave en el 9%, grave en el 9%, sin
presencia de patron muy grave. Reportando una mediana para FEV1 de 79 (4,0-

101), y para FVC de 75 (38-104).

arafico 8 Espirometria (n=11)
. 100%
2007
20%
S 55%
A45% 5%
a0
7%
Fiag [ %
0% o 0%
ok
= = = z - B = & £ E
E B EF ¢ 2 g
=} = = z ,% E d =
= = ] E = b= =
g 2 = d 3 E g
' 3
g
FEVLIFWC FWC FEVL

47



Los datos de restriccion, se evaluaron con la realizacion de pletismografia, la cual

reporto restriccion leve en el 18%, restriccion moderada en el 9%, restriccion grave

en el 9%. Asi como datos de atrapamiento aereo leve en el 9% de los pacientes,

siendo el 63% normal (Grafico 9). Con una mediana para VR de 71 (21-125), para

VC de 85 (45-112) y para TLC de 85 (59-99).

2

1

Pletismografia (n=11)

?

?

?
?

Argipanieala men kes j

Aapamivati e madocela | S

Alppaniveln (erex aearE

Renilacridin bear :5

Rntacndd o mislecela : ;

Bintaccid 0 ol el amests gurs:

Rislacwidn guese [ *

Lisilaraiiin mirg junss

Elhabmicd o can b g vl besin | *

Bnticide b 7] ;

Rintaccid 0 modessda 7] ﬁ

E

Bintaivid 0 memlevelamess goes: *

[TERFTECTA R Y T h

Lisilaraiiin mirg junss

48



Finalmente se realizé también, la DLCO, reportando descenso leve en el 36% de

los pacientes estudiados. (Grafico 10). Con una mediana de 84 (60-226).
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Grafico 10
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L a exploracion fisica anormal se relaciono con alteracion en la TLC (p=0.027) asi

como con el descenso en el VC (p=0.012). Los pacientes que tuvieron mayor

tiempo de evolucion

no se relacionaron con alteraciones en las pruebas de

funcién pulmonar (p> 0.05) contrario a lo esperado. Los paciente de mayor edad

presentaron FVC alterada (p=0.027). El sexo masculino presenté mayor alteracion

en DLCOsb mostrando un descenso leve (p=0.007) asi como alteracion en VC

(p=0.037), en comparacion con el sexo femenino.

HALLAZGOS CLINICOS Y DEMOGRAFICOS

DE EVOLUCION

FVvC VR TLC VC DLCOsb
Valor de p Valor de p Valor de p Valor de p Valor de p
EXPLORACION 0.154 0.621 0.027 0.012 0.039
FISICA ANORMAL
MAYOR EDAD 0.027 0.569 0.077 0.139 0.264
SEXO MASCULINO | 0.064 0.521 0.154 0.037 0.007
MAYOR TIEMPO 0.462 0.569 0.143 0.700 0.202
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DISCUSION

Las complicaciones pulmonares severas han sido descritas en su mayoria en
pacientes adultos, refiriendo que existe dafo a este nivel en hasta el 60% de los
casos.(3,2,5), sin embargo, en los pocos estudios reportados que se han
realizado en pacientes pediatricos, se ha reportado una afectacion del 19% al
momento del diagndstico de LES y un 13% después del diagnostico (2), pero

pudiendo incrementarse hasta un 77% segun se refiere en otros estudios (24).

En la mayoria de los casos, la sintomatologia respiratoria nos permite sospechas
un compromiso pulmonar, (3) sin embargo, se ha reportado que esta
sintomatologia solo se observa en solo el 5% de los paciente que cursa con un
compromiso pulmonar ya instaurado, secundario a la patologia de fondo, en este
caso, LES (6) y se ha reportando por parte de la literatura que hasta el 40% de los
pacientes que cursan sin evidencia clinica o radiolégica de afectacién pulmonar,
se ha llegado a encontrar alteracion en las PFP (24). Ciftci E. y cols. reportaron un
estudio en el cual, se realiz6 seguimiento a 10 afios, en 16 pacientes con
diagnostico de LES, reportando que 5 de ellos (31%) tuvieron afeccién a nivel
pulmonar cursando con neumonitis lUpica, aspergilosis broncopulmonar invasiva,

neumonia por citomegalovirus, y hemorragia pulmonar en 2 de ellos. (25).

Dentro de la literatura se reporta que en las PFP es frecuente observar descenso
en DLCOsb aunado a un patrén restrictivo (26), lo cual coincidioé con los hallazgos

observados en nuestro estudio, reportando esta relacion en un 27% del total de los
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casos, se observo que el 9% de los pacientes presentd descenso solamente en

DLCOsb y en el 18% de los casos, se reportd patron restrictivo por pletismografia.

En el presente estudio encontramos una alta incidencia de pruebas funcionales
pulmonares patoldgicas en los pacientes con LES, presentando una espirometria
con datos sugestivos de restriccion en el 55% de los casos y por pletismografia
con un patrén restrictivo en el 36% de los casos asi como un descenso en

DLCOsb en el 36% del total de los pacientes evaluados.

Un 36% de los pacientes no presentaron sintomatologia respiratoria que permitiera
sospechar la presencia de compromiso pulmonar, el 9% de los pacientes que se
mantuvieron asintomaticos, con una puntuacion MEX-SLEDAI de 1, presentaron

alteracion en las PFP (espirometria, pletismografia y DLCOsb).

La exploracion fisica anormal, se relaciona con alteracion en la TLC reportando
restriccion moderada y moderadamente grave, (p=0.027) mientras los que tenian

exploraciéon normal, muestran una TLC normal.

Esto también se relaciona con alteracion en VC reportando restriccibon moderada y
grave, (p= 0.012) mientras los que tenian exploracion normal, muestran una VC
normal en el 63% de los pacientes y el 18% con restriccion leve. Coincidiendo con

la literatura, no encontramos ningun caso con patron funcional obstructivo puro.
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Clinicamente todos los pacientes se mantuvieron con oximetrias de pulso sobre
97% con aire ambiente. Los pacientes que tuvieron mayor tiempo de evolucion,
no mostraron relacion con la alteracion en las PFP (p: > 0.05), contrario a lo
esperado, sin embargo se observo alteracion en las PFP (pletismografia y
DLCOsb) al momento del diagnéstico en el 9% de los pacientes. Se pudo observar
ademas que aquellos pacientes que tenian mayor edad al momento de realizar el

estudio, presentaron FVC sugestiva de restriccion (p= 0.027)

El sexo masculino presentdé mayor alteracion en DLCOsb reportando un descenso
leve (p=0.007), en todos los casos, ademas se observé VC alterado con
restriccion leve, moderada y grave (p=0.037) en comparacion con el sexo
femenino, por lo que se concluye que el sexo masculino tiene mayor riesgo de

presentar alteracion en las PFP cuando cursan con LES.
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CONCLUSIONES

e EI compromiso pulmonar en LES es frecuente, llegando a presentarse
desde el momento del diagndstico en algunos pacientes.

e EIl compromiso pulmonar se observé en todos los pacientes con LES del
sexo masculino, lo que sugiere cierta predisposicidn, pero se necesitan mas
estudios para corroborar dicha relacion.

e Se considera a la espirometria, pletismografia y DLCOsb como los estudios
necesarios para la deteccién temprana de compromiso pulmonar.

e Los hallazgos mas comunes son la disminucion de DLCOsb y el patron
restrictivo en la espirometria.

e Algunos pacientes se mantienen asintomaticos, por lo cual se aconseja la
medicion de la funcién pulmonar ain en ausencia de sintomas respiratorios
desde que se establece el diagndéstico de LES

e Es necesario realizar mas estudios con un mayor numero de pacientes para

obtener resultados mas concluyentes.
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ANEXOS
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L)
IMSS

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL
SERVICIO DE NEUMOLOGIA'Y FISIOLOGIA PULMONAR

UMAE H. PEDIATRIA CMNO

EVALUACION DE FUNCION PULMONAR EN PACIENTES CON LES

ESTUDIO #

FICHA DE IDENTIFICACION

FECHA:

NOMBRE:

AFILIACION:

PESO: TALLA: FECHA DE NACIMIENTO:

EDAD ACTUAL: EDAD AL MOMENTO DEL DIAGNOSTICO: SEXO:

DOMICILIO Y TELEFONO:

EVALUACION

FECHA DE DIAGNOSTICO:

TRATAMIENTO RECIBIDO:

TRATAMIENTO ACTUAL:

OXIMETRIA DE PULSO:

EXPOSICION:
VIAJES: TIEMPO:
ANIMALES: TIEMPO:
QUIMICOS: TIEMPO:
HUMO DE TABACO: TIEMPO:

SINTOMAS RESPIRATORIOS:
DISENA:

N

NO COMIENZO

MUY, MUY
CANSADO

o —
W —
z
z &
<]
=

0 UN POCO
CANSADO
NADA DE
CANSADO

ESCALA DE BORG



INFECCION RESPIRATORIA EN EL ULTIMO MES: S| NO

EXPLORACION FiSICA:

AREA PULMONAR:

NORMAL: SI NO HALLAZGOS:

INDICE DE ACTIVIDAD DEL LES (MEX-SLEDAT)

PUNTUACION DESCRIPCION

8 Trastorno newrologico

6 Trastorno renal

4 Vasculitis

3 Hemolisis Hb =12 gidl

3 Trombocitopenia  <100,000

3 Miositis

2 Artritis

2 Trastornos mucocutineos

2 Serositis

1 Fiebre

1 Fatiga

1 Leucopenia <4 000

1 Linfopenia =1,200

PUNTUACION TOTAL MEX-SLEDAI _____

PRUEBAS DE FUNCION

ESPIROMETRIA | PREDICIHCO | BASAL % PLETISMOGRAFIA PREDICHOS BASAL %
FvC TLC
FEV1 VR
FEV1/FVC VC
PEF
DLCO mL de CO/min/mmHg.
DLCO-SB
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D)
IMSS

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIL
SERVICIO DE NUEMOLOGIA
UMAE HOSPITAL DE PEDIATRIA CMNO

CONSENTIMIENTO BAJO INFORMACION
Nombre del paciente

Afiliacion
Edad

YO parentesco por
medio de la presente, autorizo que mi hijo (a) participe en el protocolo de investigacion titulado
FUNCION PULMONAR EN PACIENTES CON LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO ATENDIDOS
EN LA UMAE HOSPITAL DE PEDIATRIA CMNO IMSS, DE JULIO A DICIEMBRE 2012 acepto la
realizacion de una entrevista, examen fisico y estudios espirométricos. Se me ha informado de una
manera explicita y he entendido el procedimiento de dicho estudios asi como también se me ha
informado sobre los riesgos de dicho estudio que pueden ser secundarios al procedimiento dentro
de los cuales se pueden presentar los siguientes: sincope, accesos de tos, broncoespasmo, dolor
toracico, aumento de presion intracraneal y crisis de ansiedad.

Guadalajara Jalisco a de del 2012

Nombre y firma del medico Nombre y firma de padre o tutor
Matricula

Testigo
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