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Resumen

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad autoinmune caracterizada por un proceso inflamatorio
inmunomediado que afecta a multiples 6rganos, con especial compromiso renal en aproximadamente el 40 % de
los casos y afectacién pulmonar en un rango del 20 % al 90 %. Se presenta el caso de una paciente femenina de 33
afios con diagnéstico de LES desde hace nueve afios, con adecuado seguimiento médico y sin antecedentes
toxicolégicos. Consultéd por un cuadro respiratorio de dos meses de evolucidn, tratado en dos ocasiones como
neumonia, que experimenté un agravamiento diez dias previos a su ingreso. La sintomatologia incluia tos seca,
disnea ante esfuerzos moderados y dolor pleuritico en el hemitérax derecho. El examen fisico evidencid
disminucion de los ruidos respiratorios y timpanismo a la percusiéon en dicho hemitérax. Se estableci6 el
diagndstico de hidroneumotdrax espontaneo, con la identificacién de quistes subpleurales en ambos campos
pulmonares. Se descarto etiologia infecciosa y el cuadro fue atribuido a reactividad lipica, requiriendo tratamiento
con pulsos de corticoides y toracostomia cerrada. El LES puede generar manifestaciones pulmonares a lo largo de
su evolucidn, por lo que es fundamental considerar esta posibilidad y realizar una evaluacién exhaustiva en
pacientes con sintomas respiratorios persistentes.

Abstract

Systemic lupus erythematosus (SLE) is an autoimmune disease characterized by an immune-mediated
inflammatory process that affects multiple organs, with renal involvement in approximately 40% of cases and
pulmonary involvement in a range of 20% to 90%. We present the case of a 33-year-old female patient diagnosed
with SLE nine years ago, with adequate medical follow-up and no toxicological history. She consulted for respiratory
symptoms of two months of evolution, treated twice as pneumonia, which worsened ten days prior to her
admission. Symptoms included dry cough, dyspnea on moderate exertion and pleuritic pain in the right hemithorax.
Physical examination showed decreased breath sounds and tympanism on percussion in the right hemithorax. The
diagnosis of spontaneous hydropneumothorax was established, with the identification of subpleural cysts in both
lung fields. Infectious etiology was ruled out and the condition was attributed to lupus reactivity, requiring
treatment with corticosteroid pulses and closed thoracostomy. SLE can generate pulmonary manifestations
throughout its evolution, so it is essential to consider this possibility and to perform an exhaustive evaluation in
patients with persistent respiratory symptomes.
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Introduccion

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad autoinmune caracterizada por un
proceso inflamatorio inmunomediado que afecta multiples érganos. Dentro de sus principales
manifestaciones se encuentran las alteraciones mucocutdneas, musculoesqueléticas, hematoldgicas
y renales, las cuales forman parte de los criterios diagndsticos propuestos por la European Alliance
of Associations for Rheumatology (EULAR) (1,2). No obstante, el LES puede comprometer
practicamente cualquier sistema, incluyendo el neurolégico, cardiovascular y respiratorio (3-5).

La incidencia del LES se estima entre 5 y 12 casos por cada 100.000 habitantes-afio, con una
relacion de 8:1 en favor del sexo femenino. Se ha reportado que el 40 % de los pacientes desarrolla
nefritis lipica en los primeros 10 afios tras el diagnoéstico, y aproximadamente el 10 % de estos
progresa a enfermedad renal crénica terminal (2). Ademads, el LES puede manifestarse con
afectaciones neuropsiquiatricas, que incluyen psicosis, disfuncion cognitiva y eventos
cerebrovasculares (6).

Ademas, el LES incrementa la carga de enfermedad y constituye un factor contribuyente para el
desarrollo de enfermedad cardiovascular, debido a la disfuncién de los mecanismos inflamatorios y
la aceleracidn del proceso aterosclerético en las arterias coronarias (5). Su compromiso pulmonar es
heterogéneo y puede presentar diversas manifestaciones segun la estructura afectada, incluyendo el
parénquima pulmonar, la pleura y la circulaciéon pulmonar (3,7-11).

El neumotérax espontdneo como manifestacion pulmonar de activacién ldpica es un evento
excepcional, con escasos casos descritos en la literatura (12-14). En Colombia, se ha reportado una
prevalencia del 20,5 % de manifestaciones pulmonares en pacientes con LES, siendo la pleuritis la
mas frecuente, seguida de la neumonitis y, en menor proporcion, la hipertension pulmonar (15). Sin
embargo, no se han documentado casos de neumotdrax espontaneo hasta la fecha.

Se presenta el caso de una paciente femenina de 33 afios con hidroneumotérax espontaneo,
inicialmente tratado como neumonia sin mejoria clinica, cuyos hallazgos fueron sugestivos de un
estadio temprano de enfermedad pulmonar intersticial. Este caso enfatiza la importancia de una
interpretacion adecuada de los estudios diagndsticos y del seguimiento evolutivo de la enfermedad,
con el fin de prevenir un deterioro en la calidad de vida de los pacientes. Todos los participantes en
este estudio obtuvieron o renunciaron al consentimiento.

Caso clinico

Paciente femenina de 33 afios con un cuadro clinico de dos meses de evolucién caracterizado por
disminucién progresiva de la clase funcional ante esfuerzos moderados, sin relacién con cambios
posturales. Diez dias previos a su ingreso, presentd tos con expectoracién blanquecina, sin
predominio horario ni factores desencadenantes, acompafiada de dolor toracico de caracteristicas
pleuriticas que exacerbaba la dificultad respiratoria. Ademas, refirié episodios de fiebre no
cuantificada, sin un patrén horario definido.

En la exploracién fisica, se evidencié disminucién de los ruidos respiratorios en el hemitorax
derecho. Asimismo, se identificé una protuberancia frontal y la presencia de adenopatia en la regién
carotidea derecha.



Dentro de sus antecedentes médicos, destacaba un diagndstico de lupus eritematoso sistémico en
2015, en tratamiento con prednisolona 5 mg/dia, calcitriol 0,25 mg/dia y cloroquina 250 mg/dia.

Los andlisis de laboratorio iniciales revelaron anemia microcitica hipocrémica,
hipocomplementemia, elevacion de globulinas con albiimina dentro de rangos normales, funcion
renal conservada y un ionograma sin alteraciones hidroelectroliticas.

La radiografia y la tomografia de térax evidenciaron la presencia de un neumotérax con un
compromiso del 50 al 75 %. Dado el contexto clinico y la alta prevalencia de tuberculosis en la regién,
se realizaron estudios complementarios, incluyendo panel viral, hemocultivos y pruebas especificas
para Mycobacterium tuberculosis, descartando una etiologia infecciosa.

Figura 1. Tac de térax: (a) ventana pulmonar, (b) ventana mediastinal, (c) ventana pulmonar post-
toracostomia.

Ante los hallazgos clinicos y la presencia de signos de respuesta inflamatoria, se inici6 terapia
antibiética empirica con cefepime y claritromicina. Adicionalmente, se solicité valoracion por el
servicio de cirugia general, que determin6 que la paciente se beneficiaria de una toracostomia
cerrada para drenaje. El procedimiento se realizé sin complicaciones, con un drenaje de 100 cc en las
primeras 24 horas.

Posteriormente, se solicité interconsulta con el servicio de reumatologia, que indicé estudios
adicionales para evaluar la actividad ldpica. Los resultados reportaron anticuerpos anti-DNA
reactivos, niveles reducidos de calcitriol y disminucién de los factores de complemento C3 y C4. Se
calcul6 nuevamente el puntaje SLEDAI, obteniéndose un valor de 21, lo que indic6 actividad lupica
significativa. Con base en estos hallazgos, se decidié iniciar terapia con pulsos de corticoides,
prednisolona y desparasitacion, ademas de recomendar el traslado de la paciente para una atencién
especializada.

A las 72 horas de realizada la toracostomia, la paciente fue evaluada por el servicio de cirugia
general debido a un drenaje menor a 100 cc en las ultimas 24 horas. No obstante, pese al uso de
incentivos respiratorios, no presenté mejoria clinica. La radiografia de térax evidencié una
fluctuacién de mds de 2 cm, lo que sugiri6é una expansiéon pulmonar incompleta, por lo que se decidi6
no retirar el tubo de térax en ese momento.



Se realiz6 ecografia pleural, que report6 la presencia de derrame pleural bilateral, con un volumen
aproximado de 160 cc en el lado derecho y 300 cc en el izquierdo. La tomografia de térax mostré
persistencia del hidroneumotoérax, aunque con una mejoria significativa.

Posteriormente, la paciente fue valorada por el servicio de cirugia de torax, que establecid el
diagndstico de neumotoérax espontdneo asociado a LES. Se evidencié mejoria en la expansion
pulmonar y ausencia de drenaje pleural activo, por lo que se procedi6 al retiro del tubo de térax e
indic6 seguimiento ambulatorio.

Discusion

Las manifestaciones y complicaciones pulmonares asociadas al lupus eritematoso sistémico
(LES) varian segun el tipo de compromiso, y se pueden clasificar en tres grandes categorias:
parénquima pulmonar (neumonitis, enfermedad intersticial pulmonar, hemorragia alveolar), pleura
(pleuritis, derrame pleural tipo exudado, neumotérax, sindrome de pulmoén en retracciéon o
"Shrinking lung") y circulacién pulmonar (tromboembolismo pulmonar, hipertensién pulmonar)
(Tabla 1) (3,8,10,11,13,16-21).

El neumotoérax espontdneo es una manifestacion extremadamente rara del LES, generalmente
asociado a otras afecciones pulmonares, como la enfermedad inflamatoria intersticial, o como una
complicacion derivada de la actividad lupica, especialmente cuando existen niveles elevados de
anticuerpos anti-DNA o infecciones de vias respiratorias bajas. En la literatura, se han reportado
Unicamente 12 casos de neumotdrax espontaneo asociado al LES (14). A pesar de su rara ocurrencia,
el mecanismo exacto por el cual se presenta neumotérax en pacientes con LES aun no estd
completamente claro.

Sin embargo, se ha documentado que los cambios en el parénquima pulmonar, como la presencia
de quistes, bulas enfisematosas o cavitacion debido a tuberculosis, pueden ser factores
predisponentes para el desarrollo de neumotdérax espontaneo en pacientes con LES (22-24). El
manejo de este cuadro es similar al de cualquier neumotérax, requiriendo generalmente
toracostomia, ademds del tratamiento de infecciones asociadas y de la actividad lipica mediante
pulsos de corticoides (7). Asimismo, no se debe descartar la posibilidad de una enfermedad
pulmonar intersticial previamente no diagnosticada, lo que demandaria un enfoque
interdisciplinario para minimizar el impacto en la calidad de vida del paciente (23).

Tabla 1. Caracteristicas clinicas, radiolégicas y tratamiento de las manifestaciones pulmonares
asociadas al lupus eritematoso sistémico (LES)

Caracteristicas clinicas Caracteristicas radiolégicas Tratamiento
Enfermedad El curso habitualmente es Estadios tempranos Tratamiento inicial:
pulmonar insidioso, pero puede
intersticial presentarse posteriorauno  Radiografia de térax: Enfermedad de severidad leve a
0 mas episodios de -En algunos casos se puede moderada se emplea como
neumonitis aguda. evidenciar normal monoterapia:
-Opacidades lineales irregulares
Clinica general: Imagenes posteriores -Prednisona a dosis de 60 mg/kg
-Disnea de esfuerzo -Infiltrados difusos o bibasales
-Dolor pleuritico ocasional -Enfermedad pleural Enfermedad grave o progresiva, se

-Patrén en panal de abeja emplea:




Caracteristicas clinicas

Caracteristicas radiolégicas

Tratamiento

-Tos no productiva y
estertores bibasales

-Disminucién de volimenes
pulmonares

Neumonia intersticial no
especifica:

-Vidrio despulido en parches
-Anomalias reticulares

Neumonia intersticial usual:
-Opacidades reticulares con
panal de abeja de
predominancia subpleural y
basal, con o sin bronquiectasias
por traccion.

Neumonia linfocitica
intersticial:

Menos habitual

-Opacidades en vidrio despulido
difusas

-Anomalias reticulares

-Quistes perivasculares.

Tomografia de alta resolucién:
Es de gran ayuda para definir la
presencia y el patrén de la
enfermedad

-Prednisona 1-2 mg/kg
-Ciclofosfamida, con posterior
transiciéon a Azatioprina o
Micofenolato

Existen reportes de caso con
metotrexato y recientemente con
Rituximab, ambos con respuesta
favorable

Neumonitis Inicio agudo e inespecifico Radiografia de térax Inicialmente
-Tos -Infiltrados alveolares -Cobertura antibiética empirica
-Puede o no presentarse uni/bilaterales habitualmente posterior a toma de cultivos para
hemoptisis de predominio basal posteriormente desescalar o
-Disnea Tomografia de térax retirarla si se descarta infeccion.
Casos graves -Opacidades en vidrio despulido  Tratamiento inicial
-Hipoxemia y consolidacién en parches -Prednisona
-Insuficiencia respiratoria bilaterales. 1-1,5mg/kg/dia
aguda
Si no existe respuesta en 72 h, se
recomienda la administracion de
pulsos intravenosos de
glucocorticoides:
-Metilprednisolona 1 g/dia
por 3 dias
Hemorragia -Disnea Radiografia de torax Tratamiento inicial
alveolar -Tos -Infiltrados alveolares difusos -Pulsos intravenosos de
-Puede o no presentar bilaterales. metilprednisolona 1 g/dia durante
hemoptisis -Infiltrados alveolointersticiales 3 o mas dias hasta observar
que en el 20% pueden ser mejoria clinica
unilaterales o en parches en el
40% Tratamiento en pacientes graves
Tomografia de alta resolucién se recomienda:
mas sensible para la correcta -Ciclofosfamida
valoracioén del patréon y -Plasmaféresis: disminucién de la
distribucién de HAD, asi como mortalidad en el 20%59.
de cambios pulmonares -Rituximab:
asociados.
Hipertension  -Disnea Radiografia de térax Farmacos como los inhibidores
pulmonar -Fiebre -Derrames pleurales activos. de la fosfodiesterasa-5, los

-Dolor en el pecho
-Insuficiencia cardiaca
derecha

Tomografia computarizada

antagonistas del receptor de
endotelina y los agonistas de la via
de la prostaciclina han
demostrado ser eficaces en




Caracteristicas clinicas

Caracteristicas radiolégicas

Tratamiento

-Ruido cardiaco pulmonar
fuerte

-Presion venosa yugular
elevada

-Edema de las extremidades

Se pueden usar para excluir
otras enfermedades como la
EPL

-Vasos pulmonares agrandados

diversos grados en la HAP
asociada al LES

Medicamentos inmunosupresores:
-Ciclofosfamida intravenosa

inferiores -Glucocorticoides
Presién media de la arteria
pulmonar
-Reposo superior a 25
mmHg
Presion de enclavamiento
pulmonar inferior a 15
mmHg.
Tromboembol La clinica suele ser La angiografia pulmonar por Fase aguda
ismo inespecifica tomografia computarizada Asistencia hemodindmica y
pulmonar -Dolor toracico pleuritico de  defectos de llenado de las respiratoria
aparicion repentina principales ramas arteriales
-Disnea pulmonares o de los vasos -Anticoagulacién
TEP masiva:Disnea aguday  pulmonares segmentarios y
grave subsegmentarios.
TEP submasiva o periférica :
suele ser una disnea leve y
transitoria.
-Hipoxemia.
Sindrome -Dolor toracico pleuritico Radiografia de térax Corticosteroides
Srinking lung  -Disnea progresiva (dosis moderadas a altas).
-Sialoadenitis linfocitica -Anomalias parenquimatosas -Terapias bioldgicas
focal son evidentes en 10 a 30%. Rituximab y agonistas {3 en dosis
-Volimenes pulmonares -Patrén reticulonodular que altas
pequefios afecta principalmente a las
zonas inferiores del pulmon.
-Areas de atenuacién en vidrio
esmerilado.
-Opacidades reticulares y
consolidaciones.
Conclusion

El lupus eritematoso sistémico (LES) presenta diversas manifestaciones clinicas como signos de
actividad ldpica, por lo que debe ser considerado en el diagnéstico diferencial de cualquier paciente
con sospecha de su presencia. Un diagnéstico oportuno y un manejo adecuado son esenciales, ya
que el curso de la enfermedad puede ser insidioso, con un deterioro progresivo de la salud. Las
manifestaciones neurolégicas, cardiopulmonares y renales, en particular, pueden afectar
gravemente la calidad de vida del paciente e incluso desencadenar eventos fatales si no se abordan
de manera apropiada.
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