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El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad autoinmune que afecta todos los
órganos1. La frecuencia es mayor en mujeres, con una prevalencia de 164 a 406 por 100.000
habitantes2. Los hombres desarrollan enfermedades sistémicas de mayor morbimortalidad3.
Caso clínico: masculino de 41 años de edad, clínica de 1 año de evolución caracterizada por
artritis de manos, úlceras en boca, alopecia, fiebre, pérdida de peso, tos húmeda y disnea
progresiva. Durante hospitalización se realizan estudios inmunológicos positivos, así como
tomografía de tórax de alta resolución compatible con enfermedad pulmonar intersticial difusa
(EPID). Se indica tratamiento con inmunosupresores con mejoría de los síntomas. Discusión:
Las manifestaciones pulmonares del LES incluyen pleuritis, EPID, hipertensión pulmonar, entre
otros. Los pacientes masculinos suelen tener enfermedad sistémica más severa que las
mujeres3,4. Conclusión: Los subgrupos epidemiológicos tienen diferentes grados de actividad y
pueden diferir en la prevalencia de las manifestaciones clínicas de la enfermedad.

Palabras Claves:Autoinmunidad, Enfermedades Pulmonare, Lupus Eritematoso Sistémico.

Abstract 

Systemic lupus erythematosus (SLE) is an autoimmune disease that affects all organs1.
Frequency is higher in women, with a prevalence of 164 to 406 per 100,000 inhabitants2. Men
develop systemic diseases of greater morbidity and mortality3. Clinical case: 41-year-old male,
with 1-year of clinical evolution characterized by hand arthritis, mouth ulcers, alopecia, fever,
weight loss, wet cough and progressive dyspnea. During hospitalization, positive immunological
studies are performed, as well as high-resolution chest tomography compatible with diffuse
interstitial lung disease (ILD). Treatment with immunosuppressants with improvement of
symptoms is indicated. Discussion: Pulmonary manifestations of SLE include pleurisy, ILD,
pulmonary hypertension, among others. Male patients usually have more severe systemic
disease than women3,4. Conclusion: Epidemiological subgroups have different degrees of activity
and may differ in the prevalence of clinical manifestations of the disease.
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Introducción

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad inflamatoria crónica de causa
desconocida que puede afectar prácticamente a todos los órganos. Las anomalías
inmunológicas, en particular la producción de anticuerpos antinucleares (ANA), es característica
prominente de la enfermedad1. Las mujeres se ven afectadas con más frecuencia que los
hombres, con una mezcla de síntomas sistémicos y manifestaciones cutáneas,
musculoesqueléticas, hematológicas, renales y del sistema nervioso central2,3,4. El curso clínico
del LES es muy variable y puede caracterizarse por períodos de remisiones y de recaídas
crónicas o agudas. Aunque la etiología sigue siendo desconocida y es claramente multifactorial
asociando factores genéticos, hormonales, inmunológicos y ambientales, muchas de las
manifestaciones clínicas del LES están mediadas directa o indirectamente por la formación de
anticuerpos y la creación de complejos inmunitarios (IC), que favorecen reacciones de antígeno-
anticuerpo tisulares5,6.

El diagnóstico de LES se basa en los hallazgos clínicos y de laboratorio, según los criterios
diagnósticos establecidos por la American College of Rheumatology (ACR) en 1997 y revisados
en 2012 por el Systemic Lupus International Collaborating Clinics (SLICC) (ver tabla 1). Para
hacer el diagnóstico es necesario que el paciente cumpla con al menos 4 de los 11 criterios
establecidos por la ACR, o al menos 4 de los 17 criterios de la SLICC, incluidos al menos 1 de
los 11 criterios clínicos y uno de los seis criterios inmunológicos, o que el paciente tenga nefritis
con biopsia compatible con LES en presencia de ANA o anticuerpos anti-ADN de doble cadena
(dsDNA) positivos7,8. Durante el curso de la enfermedad, muchos pacientes desarrollan
síntomas secundarios a la afectación pulmonar del LES. Las manifestaciones pulmonares del
LES incluyen pleuritis (con o sin derrame), neumonitis, enfermedad pulmonar intersticial,
hipertensión pulmonar, síndrome del pulmón encogido y hemorragia alveolar. Los síntomas
respiratorios también deben distinguirse de procesos infecciosos, particularmente en pacientes
en terapia inmunosupresora. El riesgo de afectación tromboembólica aumenta en aquellos con
anticuerpos antifosfolípidos o con anticoagulante lúpico9,10.
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La prevalencia informada del LES en los Estados Unidos es de 20 a 150 casos por 100.000
habitantes. En las mujeres, las tasas de prevalencia varían de 164 (raza blanca) a 406
(afroamericanos) por 100.000 habitantes. Las tasas de incidencia estimadas son de 1 a 25 por
100,000 en América del Norte, América del Sur, Europa y Asia. En Venezuela la incidencia
calculada ha sido de 5,19/100.000, con una prevalencia calculada de 9,53/100.000
habitantes2,3,4. La mayor frecuencia de LES entre las mujeres se ha atribuido en parte a un
efecto hormonal estrogénico y factores relacionados con el cromosoma X. Sin embargo, es
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importante tener en cuenta que el LES que se presenta en hombres es clínicamente diferente al
de las mujeres y además tiende a tener peores resultados6,11. Los hombres con lupus tienen
frecuencias más altas de enfermedad renal, manifestaciones cutáneas, citopenias, serositis,
afectación neurológica, trombosis, enfermedad cardiovascular, hipertensión y vasculitis en
comparación con las mujeres3. Por el contrario, el fenómeno de Raynaud, la fotosensibilidad y
las úlceras bucales son manifestaciones menos frecuentes en los hombres. La mayoría de los
estudios sugieren que los hombres tienen una tasa de mortalidad al año más alta que las
mujeres3,4.

Se presenta un caso de paciente masculino evaluado en el departamento de medicina interna,
quien acudió en contexto de síntomas sistémicos progresivos, así como manifestaciones
respiratorias y ante evaluación clínica detallada así como hallazgos en estudios
complementarios, llevó al diagnóstico de LES con compromiso pulmonar intersticial.
 

  

  

  

  

  

  

Presentación del caso

Se trata de paciente masculino de 41 años de edad, sin patologías conocidas, con clínica de 1
año de evolución caracterizada por artritis de manos, úlceras en boca no dolorosas, alopecia,
fiebre intermitente y pérdida de peso no cuantificada. Concomitante tos húmeda con
expectoración hialina y disnea progresiva de moderados a leves esfuerzos. Al examen físico se
evidenciaba alopecia a nivel occipital (prueba de tracción positiva), artritis de manos y úlcera
cicatrizal en paladar blando, no dolorosa. Al examen físico respiratorio vibraciones vocales
disminuidas en ambas bases, matidez a la percusión bibasal y ruidos respiratorios abolidos en
ambas bases con crepitantes en 1/3 medio de hemitórax derecho.

Durante su hospitalización se realizan estudios inmunológicos: ANA, antiSm e IgM Anti beta 2
glicoproteína positivos y antiRNP negativo. Igualmente se realiza tomografía de tórax (TAC) de
alta resolución (ver Figura 1) evidenciando derrame pleural bibasal de poca cuantía, así como
patrón en vidrio deslustrado compatible con enfermedad pulmonar intersticial difusa (EPID),
espirometría que reporta enfermedad restrictiva severa y capacidad de difusión de monóxido de
carbono (DLCO) disminuida. Se realiza GRAM, BK seriado y cultivo (para bacterias,
micobacterias y hongos) de lavado broncoalveolar, resultando negativos. Serologías para HIV,
VDRL, CMV, VEB y hepatitis B y C negativas. Finalmente se realiza ecocardiograma, sin
evidencia de disfunción sistólica ni diastólica, con cavidades cardiacas conservadas, y presión
arterial sistólica de la arteria pulmonar (PAPS) en 20 mmHg.
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En vista de hallazgos compatibles con LES con compromiso pulmonar tipo EPID en paciente
masculino, se indica tratamiento con prednisona 50 mg OD, micofenolato mofetil 1 g BID,
aspirina 81 mg OD e hidroxicloroquina 200 mg BID con mejoría de los síntomas, así como
control serológico en 12 semanas con disminución de los títulos de anticuerpos.

 

  

  

  

  

Discusión

Se debe sospechar LES en aquel paciente que presenta síntomas sistémicos de fatiga,
artralgias y dolor torácico pleurítico, erupción malar y úlceras bucales, entre otros. Las pruebas
de laboratorio pueden revelar leucopenia, anemia, creatinina sérica elevada, hipoalbuminemia,
proteinuria, sedimento urinario activo, hipocomplementemia y pruebas positivas para anticuerpos
incluidos los ANA, dsDNA y antiSmith (Sm). Tales pacientes pueden desarrollar posteriormente
características multisistémicas del LES durante un período de meses o años12,13. Para realizar
el diagnóstico es necesario que el paciente cumpla con al menos 4 de los 11 criterios
establecidos por la ACR en 1997, o al menos 4 de los 17 criterios de la SLICC revisados en
20127,8. En el caso de nuestro paciente éste cumplía con 5 de los criterios clínicos (artritis,
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pleuritis, alopecia, úlceras bucales y fiebre) así como 2 de los criterios serológicos (ANA, antiSm)
según los criterios ACR para el diagnóstico de LES, previa exclusión de otras entidades
diagnósticas y procesos infecciosos.

Durante el curso de su enfermedad, la mayoría de los pacientes con LES muestran signos de
afectación pulmonar, ya sea en parénquima, vasculatura, pleura y / o diafragma14. La pleuritis, la
tos y / o la disnea son a menudo las primeras pistas, ya sea de afectación pulmonar o de
LES14,15. La afectación pleural es común en el LES, ocurre hasta en un 93 por ciento en las
series de autopsias, y puede manifestarse como dolor torácico pleurítico, con o sin tos, con o sin
derrame pleural, como fue el caso de nuestro paciente. Por su parte la prevalencia del LES
asociado a EPID (LES-ILD, por sus siglas en inglés) es del 3 al 9% 16,17. Al igual que con otras
enfermedades reumáticas, los tipos de LES-ILD siguen la histopatología de las diversas
neumonías intersticiales idiopáticas siendo la neumonía intersticial inespecífica (NSIP, tanto
celular como fibrótica), el patrón más común en el LES18.

Con respecto a exámenes complementarios, las pruebas de función pulmonar (PFP) tipo
espirometría evidencian un patrón restrictivo, así como DLCO disminuido, como fue el caso de
nuestro paciente. Las radiografías de tórax pueden revelar evidencia de enfermedad intersticial,
pero la TAC de alta resolución es el gold estándar para determinar la presencia de EPID y su
patrón, que a su vez puede correlacionarse con un diagnóstico histopatológico específico16,18.
En nuestro paciente se evidencia un patrón de vidrio deslustrado, sugestivo de EPID, así como
la presencia de pleuritis bilateral en la TAC de tórax de alta resolución (ver Figura 1). El
diagnóstico de LES-ILD es generalmente clínico, basado en la presencia de evidencia
extrapulmonar y serológica de LES en combinación con los hallazgos en la TAC de alta
resolución que confirma la presencia de EPID y la exclusión de otras posibles causas (Ej:
Infección, toxicidad de medicamentos, insuficiencia cardíaca), como se llevó a cabo en nuestro
caso.

Como ya se mencionó, la patogénesis más aceptada de esta enfermedad es la autoinmune, en
la cual se basan los tratamientos actuales. Para los tipos más comunes de LES-ILD (Ej: NSIP),
el agente inicial habitual es un glucocorticoide sistémico, como la prednisona de 0,5 a 1 mg / kg
por día. Para los pacientes con neumonitis leve a moderada, micofenolato o azatioprina son
primeras opciones razonables; mientras que ciclofosfamida o rituximab podrían ser preferibles
para enfermedades más graves o rápidamente progresivas19,20. En pacientes con brotes o
actividad de la enfermedad (caracterizado por hipoxemia y deterioro grave en las pruebas de
función pulmonar), el tratamiento se inicia con dosis altas de glucocorticoides (Ej:
Metilprednisolona intravenosa 1 g al día durante tres días, o prednisona 1 a 2 mg / kg / día en
pacientes menos agudos) y ciclofosfamida (vía intravenosa) o rituximab con transición a
azatioprina o micofenolato mofetilo después de 6 a 12 meses. Igualmente, el trasplante de
pulmón puede ser una opción para aquellos con enfermedad avanzada20. En vista de presencia
de anticuerpos antifosfolipidos positivos (IgM Anti beta 2 glicoproteína), se inicia tratamiento
antiagregante a base de aspirina 81 mg, para disminuir el riesgo de eventos tromboembólicos,
que presentan estos pacientes (1.23 [IC 95% 1.15-1.32])21.
 

  

  

  

  

  

  

Conclusión

El diagnostico de LES se realiza utilizando los criterios ACR (1997) o SLICC revisados (2012),
los cuales toman en cuenta hallazgos clínicos y serológicos. Se debe sospechar LES-ILD,
clínicamente, en aquel paciente con dolor torácico pleurítico con o sin derrame pleural, con o sin
tos y disnea progresiva durante el ejercicio.

Como se evidencia en nuestro caso, esta entidad se considera un reto clínico debido a los
subgrupos epidemiológicos, basados en raza, sexo y edad los cuales tienden a tener diferentes
grados de actividad y pueden diferir en la prevalencia de las manifestaciones clínicas de la
enfermedad.
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NOTA: Toda la información que se brinda en este artículo es de cará cter investigativo y con fines académicos y de
actualización para estudiantes y profesionales de la salud. En ningún caso es de carácter general ni sustituye el asesoramiento
de un médico. Ante cualquier duda que pueda tener sobre su estado de salud, consulte con su médico o especialista.


