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RESUMEN

Objetivos: Determinar la frecuencia y el tipo de manifestaciones pulmonares en nifios con lupus eritematoso generalizado (LEG) y su
correlaciéon con los estudios de laboratorio y gabinete.

Material y métodos: Estudio retrospectivo, transversal y analitico de pacientes con LEG estudiados de enero de 1985 a diciembre del
2000. Se analizaron fa edad al momento del diagnéstico, el género, los sintomas respiratorios, los estudios inmunolégicos, las radiogra-
fias de torax, el gammagrama pulmonar, las pruebas de funcidn respiratoria y el tratamiento.

Resultados: Hubo 27 pacientes con LEG; su edad promedio fue de 13 arios; predominé el sexo femenino 3.5:1; hubo afeccion pulmonar
en 22 (81%]); 11 tuvieron sintomas respiratorios. La radiografia de térax y el gammagrama pulmonar fueron anormales en 17 y dos casos
respectivamente. Las pruebas de funcion respiratoria fueron anormales en cuatro pacientes. Las manifestaciones pulmonares mas
frecuentes fueron neumonitis lapica (87%), pleuritis y derrame pleural (26%), atelectasias (11%) y enfermedad puimonar crénica
intersticial con hemorragia pulmonar (4%). Todos recibieron prednisona; en siete combinado con ciclofosfamida y en dos con azatioprina.
Conclusiones: Las manifestaciones pulmonares del LEG son mas frecuentes en nifios en nuestro medio (81% de los casos),
comparado con informes de la literatura: 50 a 70%. El 41% de los pacientes tuvo sintomas respiratorios y el 59% alteraciones en la
exploracion fisica, lo que indica la importancia de buscar intencionadamente estas alteraciones con apoyo en estudios de imagen y
pruebas respiratorias funcionales. No hubo correlacion entre las manifestaciones puimonares y anormalidad de los estudios inmunolégicos.
La manifestacion pulmonar primaria mas comun fue la neumonitis lipica (85%), cifra superior a la informada en la literatura (44 al 76%).
Ningun paciente tuvo manifestaciones pulmonares secundarias. La hemorragia pulmonar es infrecuente, pero potenciaimente mortal, lo
que hace necesario utilizar bolos de metilprednisolona durante el evento agudo. El diagndstico de afeccion pulmonar debe ser oportuno
para instituir el tratamiento y mejorar el curso clinico y el prondstico de los nifios.

Palabras clave; Lupus eritematoso generalizado, neumonitis, hemorragia pulmonar, pleuritis, gammagrama pulmonar, pruebas de
funcién respiratoria.

ABSTRACT

Obijective: To determine the type and frequency of pulmonary manifestations in chiidren with systemic lupus erythematosus (SLE) and
to correlate them with image and laboratory studies.

Material and methods: Retrospective, cross-sectional and analytical study including patients with SLE studied between January
1985 and December 2000. Every case was analyzed by age, time of diagnosis, sex, respiratory involvement, immunologic study, chest
X-ray, pulmonary gammagram, puimonary function tests and treatment.

Results: Twenty-seven SLE patients were included; their mean age was 13 years; female sex predominated 3.5:1; 22 had respiratory
involvement (81%); 11 had respiratory symptoms.

Chest X-ray and pulmonary gammagram were abnormal in 17 and two cases respectively; pulmonary function tests were abnormal in
four patients. The most frequent pulmonary manifestation was lupic pneumonitis (87 %), followed by pleural effusion and pleurisy (26%),
atelectasis (11%), interstitial chronic pulmonary disease and puimonary hemorrhage (4% in each complication).

All patients received prednisone; in seven, cyclophosphamide was also given and in two patients azathioprine was added.
Conclusions: The diagnosis of pulmonary involvement is based on the oriented approach, which should be timely since delayed
diagnosis and treatment have a direct bearing on the clinical course and the prognosis of these children.

Key words: Systemic lupus erythematosus, pneumonitis, pulmonary hemmorrhage, pleuritis, puimonary gammagram, pulmonary function
tests.
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Cuadro 1. Manifestaciones clinicas de pacientes con LES pulmonar

No. Paciente Sexo Edad Fiebre Sintomas Dificuftad Exploracion
respiratorios respiratoria fisica
1 F 12a Si No No Hipoventitacion basal
2 F 12a Si No No No
3 F 17a Si No No No
4 F 9a No Tos en accesos No Estertores gruesos y sibilancias
5 F 6a No Tos seca en accesos No Hipoventilacién basal der.
Dolor toracico
6 F 14a Si St Si Cianosis, hipoventilacion basal der.
Tos seca Disnea, tiros intercostales
7 F 162 No No No No
8 F 12a Si No No No
9 F 16a Si Tos humeda en accesos S No
Disnea
10 F 14a Si Si Si Hipoventilacién basal bilateral,
Dolor toracico Disnea, polipnea amplexion y amplexacion
Disminuidas.
" M 14a Si Tos himeda en accesos, Si Hipoventilacion basal bilateral
hemoptisis Tiros intercostales y disnea
12 F 13a Si No No No
13 F 13a Si Si Si No
Disnea
14 F 15a No Si Si Cianosis distal
Dolor toracico Disnea, polipnea
15 F 11a Si No No Estertores finos basales izq.
Hipoventilacion basal 1zq.
16 F 15a Si No No No
17 M 9a No No No No
18 M 11a Si Si Si Si
Tos seca en accesos Disnea y polipnea Cianosis, estertores finos e
hipoventilacion der.
19 M 15a No No No No
20 M 13a Si No No No
21 M 172 Si No No No
22 F 11a No  SiTos seca-humeda si Si
Disnea Estertores finos y gruesos
23 M 14a Si Si Tos en accesos No No
24 M 12a Si No No No
25 M 15a Si No No No
26 F 14a No No No Si. Hipoventilacion basal der.
27 F 13a Si No No No

y producen daiio tisular en diferentes érganos. El
estudio de las manifestaciones pulmonares en los nifios
con LEG ha recibido poca atencién; los textos de
reumatologia les ha dado poca importancia; ®’ a pesar
de que son frecuentes y en ocasiones son la forma
inicial de presentacién 2.

Shakra " encontré que cuando el LEG se inicia antes
de los 20 afios y existen alteraciones pulmonares, tiene
mal prondstico; la mortalidad aumenta de 30 a 50%
dependiendo del tipo de manifestacién pulmonar. A
principios de la década de los afos 80 del siglo XX
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aparecié uno de los primeros informes de la literatura
nacional sobre manifestaciones pulmonares en nifios,
en el que se clasificé el LEG en moderado o grave; esto
es importante para formular el tratamiento y sefialar el
prondstico?.

En el presente estudio las manifestaciones
pulmonares del LEG ocurrieron en el 81% de los casos,
comparado con el 50 a 70% informado por otros
autores”, lo que indica la importancia de buscar en
forma intencionada estas alteraciones. El género y la
edad de presentacion en nuestra serie es similar a lo
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Cuadro 2. Examenes de gabinele en pacientes con LES pulmonar

No. Rx. Torax PFR Gammagrama pulmonar Tratamiento
Pacjente

1 Infiltrado intersticial bilateral, liquido intercisural, No No PDNyCFA
bronconeumonia de focos multiples

2 Infiltrado intersticial bilateral No No PDN

3 Normal Patrén restrictivo No PON

4 Sobredistension pulmonar, neumonia parahiliar  Patrén restrictivo Disminucién de ventilacion y PDNy CFA
izq. Microatelectasias perfusion en l6bulo medio der.

5 Derrame pleural basal der. Infiltrado intersticial, Patrén mixto No PDN
cardiomegalia, liquido intercisural Predominantemente

restrictivo

6 Neumonia, cardiomegalia No No PDN

7 Normal No No PDN

8 Normal No No PDN

9 Normal No No PDNyCFA

10 Noédulo pulmonar izq. Cardiomegalia No No PON

11 Infiltrado micro y macronodular bilateral No Hipoperfuson basal bilateral Metilprednisolona
sugestivo de hemorragia

12 Imagen de vidrio despulido No No PON

13 Normal No No PON

14 Infiltrado intersticial bilateral No No PDNyCFA

15 Derrame pleural y neumonia basal No No PDN

16 Opacidad basal bilateral No No PDN

17 Normat No No PON

18 Infiltrado difuso bilateral, neumonia No No PON
de focos multiples

19 Elevacion de hemidiafragmas, No No PON
cardiomegalia

20 Normal Patrén restrictivo No PON

21 Normal Normales No PDNy CFA

22 Neumonia, atelectasias, elevacion de No No PON
hemidiafragmas, cardiomegalia

23 Normal No No PDNy CFA

24 Normal No No PDNyAZT

25 infiltrado intersticial No No PDNyAZT

26 Sobredistension, cardiomegalia, opacidad No No PON

basal der. y derrame pleural der.
Liquido intercisural

27 Derrame pleural der. Neumonia basal der. No
atelectasias , engrosamiento pleural der.
Cardiomegalia

Aumento de flujo vascular PONyCFA

pulmonar

referido por la mayoria de los autores; es decir,
predomina la enfermedad en el sexo femenino y la edad
promedio fue de 13 anos. "+

Importa determinar silas manifestaciones pulmonares
se deben a la actividad lipica o a una complicacién. Con
este objeto se divide a las alteraciones en primarias y
secundarias. (Cuadro 3)

Alarcén Segovia y cols. * informaron la frecuencia de
sintomas respiratorios en 48 adultos con LEG: tos, 44%;
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disnea, 37%; expectoracién, 29%,; dolor toracico, 25%;
hemoptisis, 10%. En contraste, los nifios de nuestro estudio
tuvieron estos problemas con mayor frecuencia: tosen72%,
dolor toracico en 27%; hemoptisis en 9%, y dificultad
respiratoria en el 30% de los casos; predominé la disnea en
todos; polipnea en 37% y tiro intercostal en 25%. Estos
signos y datos respiratorios ocurrieron de manera
combinada enalgunos pacientes, independientemente del
tipo de afeccién pulmonar existente.
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Cuadro 3
Primarias Secundarias
Pleuritis, derrame pleural o ambos Infecciones

Hipertension pulmonar
Edema pulmonar

Neumonitis intersticial
Enfermedad pulmonar cronica

intersticial urémico

Disfuncion diafragmatica y atelectasia Embolismo pulmonar

Hemorragia pulmonar Neumotérax
Seudolinfomas
Sarcoidosis

NEUMONITIS LUPICA

La neumonitis lipica en nifios es rara . Algunos
estudios sefialan que varia entre 44 y 76% de los casos.
Se expresa como una bronconeumonia que puede
acompanarse de hemoptisis, tos, disnea, fiebre,
taquipnea, taquicardia, cianosis, dolor toracico y
estertores basales.

Se han descrito depositos de Ig G, C3 y DNA entre
las paredes alveolares, lo que sugiere que el depédsito
de complejos inmunes en el tejido pulmonar puede
jugar un papel directo en la patogénesis.

Histopatologia. Los hallazgos son inespecificos; se
observan infiltrado celular inflamatorio, dafio a las
paredes vasculares del alvéolo, necrosis, edema y
formacién de membranas hialinas. Se han descrito rara
vez trombos en pequefios vasos. >

Las radiografias de térax pueden mostrar infiltrados
basales, atelectasias focales, elevacién de hemidiafrag-
mas, opacidades en parche, que son indistinguibles de
las hemorragias o tromboembolias pulmonares. La
neumonitis en el LEG fue la manifestaciéon mas
frecuente en nuestro estudio (87%). Los infiltrados
pulmonares en pacientes con LEG deben ser
considerados como infecciosos hasta no demostrar lo
contrario. No existen estudios controlados sobre el
tratamiento de la neumonitis aguda pero en algunos
casos se han empleado altas dosis de esteroides,
agentes inmunosupresores y plasmaféresis con buen
resultado. ® (Figura 1).

PLEURITIS Y DERRAME PLURAL

En la literatura universal la pleuritis y el derrame
pleural aparecen como las complicaciones *** mas
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Figura 1. Radiografia de térax que muestra un patrén intersticial
bilateral con engrosamiento peri y broncovascular por neumonitis.
frecuentes (dolor pleural en 40 a 60% de los casos,
derrame pleural en 16 a 30%; pleuritis o fibrosis
pleural en 50%), pero en este estudio éstas fueron la
segunda causa de neumopatia; el dolor toracico en
11% y derrame pleural en 14%. En una serie nacional
se hallé derrame pleural en 5% de los casos al
principio de la enfermedad y en 26% durante la
evolucién de la misma ™.

Los derrames pueden ser asintomadticos, uni o
bilaterales y usualmente de naturaleza exudativa. El
estudio inmunoldgico del exudado muestra
complemento bajo y complejos inmunes elevados. La
positividad de las células LE es especifica, aunque este
dato ocurre en pocos casos, mientras que los ANA en
el liquido pleural son altamente confiables para el
diagnostico y se encuentran con mayor frecuencia. Por
lo tanto este dltimo es el mejor método para diagnosticar
derrames pleurales secundarios a LEG 2%,

Los derrames pleurales pequeiios o intercisurales,
habitualmente asintomadticos, no requieren esteroides
ni drenaje terapéutico y pueden responder a los
antiinflamatorios no esteroideos (AINES).

ENFERMEDAD PULMONAR CRONICA INTERSTICIAL

Es otra expresion de dailo pulmonar en pacientes con
LEG que ocurre entre el 53 y el 98% de los casos de
autopsia. Clinica y radioldgicamente solo ocurreen 1 a
6% de los pacientes. Esta suele ser una situacion de
novo o la continuacién de una neumonitis lipica y

211



Reynés Manzur JN y cols.

puede ser indistinguible de la fibrosis pulmonar
idiopatica.

La patogénesis de la enfermedad intersticial
estudiada por inmunohistologia se debe al depésito
de Ig G, Ig M, Ig A y complemento en el intersticio.
Histolégicamente, se encuentra fibrosis intersticial,
infiltrados linfociticos, hiperplasia linfoidea peribron-
quial e hiperplasia de neumocitos tipo II. 26

Clinicamente el padecimiento se manifiesta con tos
no productiva, disnea progresiva y estertores
pulmonares basales. Las pruebas de funcién pulmonar
muestran un patrén restrictivo con reduccion en la
capacidad de difusion. Radiolégicamente se observan
infiltrados reticulonodulares o intersticiales. Cuatro de
nuestros pacientes manifestaron un patrén restrictivo,
uno de los cuales tuvo todos los sintomas sefaldos e
infiltrado intersticial. (Figura 2)

Figura 2. Sobredistension pulmonar bilateral con aumento de los
espacios intercostales y abatimiento de hemidiafragmas. Patron
mixto intersticial y reticular en "panal de abeja".

DISFUNCION DIAFRAGMATICA Y ATELECTASIAS
La disfunciéon diafragmatica ocurre en algunos

pacientes con LEG y puede ser un hallazgo radiol6gico
inesperado ya que puede ser asintomatica. En su
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etiologia participan varios factores: debilidad de los
musculos respiratorios, miopatia diafragmatica
primaria, pleuritis, fibrosis intersticial difusa y
atelectasias. **° Las atelectasias, habitualmente basales,
lineales y bilaterales son datos radioldgicos frecuentes
y pueden explicar la disfuncién pulmonar. Ocurrieron
en 14% de nuestros pacientes. > Tanto las atelectasias
como la disfuncién diafragmatica son infrecuentes
(19% y 13% respectivamente), pueden favorecer el
desarrollo de complicaciones secundarias.

HEMORRAGIA PULMONAR

La hemorragia pulmonar masiva es rara pero mortal;
ocurre habitualmente en los pacientes con enfermedad
extrapulmonar activa y con titulos elevados de
anticuerpos contra DNA nativo. ” Se han encontrado
depésitos granulares de IgG en las paredes alveolares,
depdsitos alveolares de fibrina y eritrocitos, lesién
difusa en la microvasculatura pulmonar, necrosis focal
septal y macréfagos cargados de hemosiderina.

Clinicamente la hemorragia es un eventoagudo con
fiebre, disnea, taquicardia y tos con esputo hemoptoico.
Los pacientes pueden presentar estertores, hipoxemia
grave, descenso siibito del hematécrito rdpidamente
progresivo causada por hemoptisis masiva fatal. Puede
ser dificil distinguir entre hemorragia alveolar y una
infeccién por radiografia, tomografia computarizada
o ambos métodos. Por esta razdén es conveniente
realizar pruebas respiratorias que revelan aumento de
la capacidad de difusion del monéxido de carbono
mayor de 30% y sugieren fuertemente el diagnéstico de
hemorragia pulmonar. '*

La radiografia de térax muestra infiltrados
alveolares simétricos o unilaterales que desaparecen
en pocos dias si la hemorragia cesa.

El tratamiento debe ser enérgico con altas dosis de
esteroides, drogas citotoxicas y plasmaféresis. Atn asi
los resultados tienen poco éxito y la mortalidad es del
80%. 7 En esta serie se observé en un varén de 14
anos que tuvo esta complicacién que se acompano de
fiebre, hemoptisis, disnea, tiros intercostales,
hipoventilacién basal bilateral e hipoperfusién basal
bilateral por gammagrafia. Durante el evento agudo
recibié tres bolos de metilprednisolona, lo que contuvo
el sangrado y el paciente sobrevivio. (Figura 3)
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Nin

glin paciente tuvo manifestaciones pulmonares

secundarias.
La hemorragia pulmonar es infrecuente, pero puede

pon

er en peligro la vida. Los bolos de metilpredni-

solona durante el evento agudo pueden evitar este
desenlace.

El retraso del diagndstico de afeccion pulmonar y
en consecuencia del tratamiento, deteriora el curso
clinico y ensombrece el pronoéstico.
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