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RESUMEN

Una de las manifestaciones respiratorias poco frecuente en el
Lupus Eritematoso sistémico (LES) es el sindrome del pulmén
encogido (SPE), clinicamente caracterizado por disnea inexpli-
cable, dolor pleuritico y una caracteristica triada: reduccién del
volumen pulmonar, elevacién diafragmatica y defecto ventila-
torio restrictivo.

Objetivo: describir las caracteristicas clinicas de una serie de 6
pacientes con diagnéstico de SPE asociado a LES y su relacién
con la actividad y dafio.

Método: estudio retrospectivo, con datos obtenidos de his-
torias clinicas. Se recolectaron datos demogrificos, clinicos,
serolégicos y radioldgicos al diagndstico y a los 6 meses.

Resultados: De 220 pacientes con diagnéstico de LES, 6 cum-
plian con todos los criterios de SPE, calculando una prevalencia
de 2.7%; 4 fueron mujeres, con una media de edad de 31.3
(+-9.5) afios; el tiempo entre el debut de LES y SPE fue de 72
(+-67.7) meses. Al momento del diagnéstico, el 100% tuvieron
disnea y ortopnea; las manifestaciones no respiratorias conco-
mitantes mis frecuentes fueron: rash malar (83.3%), artritis,
artralgias y linfopenia (66.6%). Todos los pacientes (100%) se
interpretaron como activos por presentar un SLEDAI 2K >4, A
los 6 meses del diagnéstico, el 66.7% estaban inactivos, pero el
dafio por la enfermedad segtin el SLICC/ACR SDI aumento en
el 100% de los pacientes.
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Conclusiones: Ante la presencia de disnea inexpli-
cable, debemos pensar en patologias poco frecuentes
como el SPE. Relacionar su presencia con la acti-
vidad de la enfermedad es importante y debido a la
favorable respuesta a corticoides, su buena evolucién
y prondstico, es necesario tener siempre la sospecha
de esta patologia.

ABSTRACT

One of the rare respiratory manifestations in SLE is
the shrinking lung syndrome, clinically characterized
by unexplained dyspnea, pleuritic pain, and a characte-
ristic triad: lung volume reduction, diaphragmatic ele-
vation, and restrictive ventilatory defect.

Objective: To describe the clinical characteristics of a
series of 6 patients diagnosed with SLE-associated PES
and their relationship with activity and damage.

Method: Retrospective study, with data obtained from
medical records. Demographic, clinical, serological,
and radiological data were collected at diagnosis and
at 6 months.

Results: Of 220 patients diagnosed with SLE, 6 met
all criteria for PES, calculating a prevalence of 2.7%; 4
were women, with a mean age of 31.3 (+-9.5) years; the
time between the onset of SLE and PES was 72 (+-67.7)
months. At diagnosis, 100% had dyspnea and orthopnea;
The most frequent concomitant non-respiratory mani-
festations were: malar rash (83.3%), arthritis, arthralgias
and lymphopenia (66.6%). All patients (100%) were
interpreted as active to present a SLEDAI 2K >4. At 6
months after diagnosis, 66.7% were inactive, but the
damage caused by the disease according to the SLICC/
ACR SDI increased in 100% of the patients.

Conclusions: In the presence of unexplained dyspnea,
we must think about rare pathologies such as EPS.
Relating its presence to the activity of the disease is
important and due to the favorable response to corti-
costeroids, its good evolution and prognosis, it is neces-
sary to always have the suspicion of this pathology.

INTRODUCCION

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfer-
medad multisistémica poseedora de una gran variedad
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de presentaciones clinicas, causada por la produccién
de auto-anticuerpos, la activacién de complemento y
el depdsito de complejos inmunes.! Si algo caracteriza
al LES es su diversidad. Bajo tal variedad de manifesta-
ciones clinicas a muy diferentes niveles subyacen dife-
rentes mecanismos patogénicos’ La afectacién cutinea,
articular, renal, neurolégica central y hematolégica son
sitios de impacto del LES, pero puede afectar virtual-
mente a cualquier 6rgano, y el diagndstico depende
de una evaluacién clinica cuidadosa, exhaustiva y del
reconocimiento de la participacién multisistémica’*

El compromiso respiratorio en los pacientes con LES no
es infrecuente y se lo puede clasificar en cinco grupos
segtin la anatomia: afectacion pleural, parenquimatosa,
de las vias respiratorias, vascular y muscular/diafrag-
matica® Su prevalencia exacta sigue siendo desconocida
y muy variada, por ejemplo, segiin Narvéez y colabo-
radores en el estudio de una gran cohorte retrospectiva
de 3215 pacientes con LES en Espafia (RELESSER),
demostré que al menos una manifestacién respira-
toria estaba presente en el 31% de la muestra; siendo
la ms frecuente la enfermedad pleural (21%), seguida
de la neumonitis lipica (3,6%), tromboembolismo pul-
monar (2,9%), hipertensién pulmonar primaria (2,4%),
enfermedad pulmonar intersticial difusa (2%), hemo-
rragia alveolar (0,8%), y sindrome del pulmén enco-
gido (0,8%)° Las complicaciones respiratorias del LES
son relativamente comunes como manifestacién inicial
de la enfermedad. Mas del 50% de los pacientes pre-
sentan compromiso respiratorio en alguna etapa de la
progresioén de la enfermedad?

El dafio pulmonar es relativamente comun en el LES. En
el 2007, Bertoli y colaboradores basados en una cohorte
multiétnica estadounidense (LUMINA XLVIII) con
626 pacientes hispanos, afroamericanos y caucasicos con
LES, realizaron un estudio longitudinal cuyo objetivo
fue determinar los factores predictivos de dafio pulmonar
en el tiempo desde el diagnéstico de LES hasta la apari-
cién del evento (de los 626 pacientes, 25 tenfan fbrosis
pulmonar, 12 hipertensién pulmonar, 8 fibrosis pleural,
4 infarto pulmonar, 4 sindrome de pulmén encogido y
7 pacientes tuvieron mds de un tipo de dafio pulmonar).
Las tasas acumuladas de dafio pulmonar a los 5 y 10 afios
fueron de 7.6%y 11.6%, respectivamente. En los analisis
multivariables, la edad (HR 1.03), neumonitis (HR 2.30)
y anticuerpos anti-RNP (HR 2.34) se asociaron con un
tiempo mds corto para la aparicién de dafio pulmonar,
mientras que la fotosensibilidad (HR 0.38) y dlceras
orales (HR 0.46) con un tiempo mis largo?
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Una de las manifestaciones respiratorias poco frecuente
en pacientes con LES es el sindrome del pulmén enco-
gido (SPE). En 1965 Hoftbrand y Beck describieron
por primera vez el trastorno en una serie de casos de 24
pacientes con lupus, 8 de los cuales desarrollaron "disnea
inexplicable", todos tenian volimenes pulmonares pro-
gresivamente mds bajos, patrones restrictivos ventilato-
rios y diafragmas elevados. La desaparicién continua de
pulmén aireado en la radiografia de térax condujo a los
autores proponer el término “pulmones encogidos”’

Aungque durante décadas el SPE se ha descrito en aso-
ciacién con LES, también se han informado casos en
pacientes con otras enfermedades autoinmunes como
el sindrome de Sjdgren primario (SSp), esclerosis sisté-
mica (ES), artritis reumatoidea (AR), miopatia inflama-
toria, sindromes de superposicion, enfermedad mixta
del tejido conectivo (EMTC) e incluso en enferme-
dades indiferenciadas del tejido conectivo (EITC)."

La disnea y el dolor pleuritico estin acompafados de
una caracteristica triada: 1) reduccién del volumen pul-
monar, 2) elevacién diafragmitica y, 3) defecto ventila-
torio restrictivo. En varios reportes de casos al momento
del diagnéstico de SPE, los sintomas respiratorios se aso-
ciaron con varios signos de actividad del LES como el
compromiso de la piel, artritis, nefritis, pericarditis, vas-
culitis y/o compromiso del sistema nervioso central 2

El diagnéstico de SPE puede darse en cualquier
momento de la enfermedad. Aunque es mucho mis
frecuente en estadios avanzados de la enfermedad, en
algunas ocasiones, el SPE puede ser la manifestacion de
presentacién del LES.122124

OBJETIVO

Describir las caracteristicas clinicas y paraclinicas de la
enfermedad y su relacion con la actividad y dafio en una
serie de 6 pacientes con diagnéstico de SPE asociado a LES.

PACIENTES Y METODOS

Se realizé un estudio retrospectivo, con datos obte-
nidos de historias clinicas de pacientes seguidos rutina-
riamente en el Servicio de Reumatologia del Hospital
Ramos Mejia de la Ciudad de Buenos Aires (Argen-
tina) desde abril del 2012 hasta abril del 2022. Se inclu-
yeron pacientes mayores de 18 afios, que cumplian cri-
terios ACR/SLICC 2012 o ACR/EULAR 2019 para
LES y 3 caracteristicas del SPE, definidas comor:

1. Manifestaciones clinicas (disnea, ortopnea, dolor
tordcico pleuritico o tos)

2. Elevacién diafragmidtica unilateral o bilateral,
demostrada por imigenes.

3. Defecto ventilatorio restrictivo en las pruebas fun-
cionales respiratorias,

Las técnicas mis utilizadas ante la sospecha clinica de
SPE son la radiografia (Rx) de térax y la tomografia
computada (TC) de térax, aunque la ultrasonografia
(US) de térax y diafragmitica, la fluoroscopia del dia-
fragma y la resonancia magnética nuclear (RMN)
contrastada de térax con o sin secuencias dindmicas
forman parte del abanico de opciones!*?**° En condi-
ciones normales, radiogrificamente la ctipula del hemi-
diafragma derecho se proyecta anteriormente sobre la
5ta o 6ta costilla y posteriormente sobre la 10ma cos-
tilla, la cdpula del hemidiafragma izquierdo estd mds
de un espacio intercostal por debajo de la derecha. La
TC toricica (preferible de alta resolucién) confirma
la ausencia de enfermedad pleuropulmonar aparte de
las lineas de atelectasia en los l6bulos inferiores que
resultan de la hipoventilacién !

En las pruebas funcionales respiratorias, se considera
patrén restrictivo pulmonar si la relacion VEF1/CVF
es mayor que el limite inferior de la normalidad o el
70% del valor predicho vy, tanto el volumen espiratorio
forzado en el primer segundo (VEF1), la capacidad vital
forzada (CVF) y la capacidad pulmonar total (CPT)
eran inferiores al 80%. En el SPE, la capacidad de difu-
sion pulmonar (DLCOco) estd disminuida, pero la
capacidad de difusién por unidad de volumen pulmonar
o también llamada constante de difusién (DLCO/VA o
KCO) es normal®!332-3* Las presiones bucales méximas
tanto inspiratoria (PImax) como espiratoria (PEmax)
estan por debajo de su limite normal (>70 y >90 cm
de agua respectivamente); estos dos pardmetros pueden
estar reducidos en el SPE, lo que indicaria una debi-
lidad muscular respiratoria global %

Se recolectaron datos demograficos, clinicos, serolé-
gicos y radiolégicos al momento del diagnéstico y a
los 6 meses, con el fin de evaluar evolucion y respuesta
al tratamiento. La actividad de la enfermedad se evalué
mediante el SLEDAI-2K (indice de Actividad de la
Enfermedad del Lupus Eritematoso Sistémico), mien-
tras que para la evaluacién de dafio de 6rgano se utilizé
el SDI (Indice de Dafio para Lupus Eritematoso Sisté-
mico SLICC/ACR)% Se utilizé estadistica descrip-
tiva para el anilisis.
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RESULTADOS

De una base de 220 pacientes con diagndstico de LES,
en 75 de ellos se encontrd al menos 1 PFR realizada
durante toda la evolucién de su enfermedad, 32 tenian
patrén restrictivo v, solo 6 cumplian con todos los cri-
terios en la definicién de SPE, calculando una preva-
lencia de 2.7%.

De los 6 pacientes reportados, 4 fueron mujeres, con
una media de edad de 31.3 (+-9.5) afios; el tiempo entre
el debut de LES y SPE fue de 72 (+-67.7) meses. Al
momento del diagndstico de SPE los sintomas respira-
torios que estuvieron presentes en todos los pacientes
(100%) fueron disnea y ortopnea, seguido de dolor
pleuritico en el 83.3%.

Articulo Original
Astudillo Andrade J., Micelli M., Cosentino V., Kerzberg E.

Otras manifestaciones de LES no respiratorias conco-
mitantes mas frecuentes fueron: rash malar (83.3%),
artritis, artralgias y linfopenia (66.6%); 2 pacientes
tenfan proteinuria > 0.5g/dfa donde uno de ellos tenia

diagnéstico previo de NL clase IT'y el otro era una clase
III/IV de novo.

Todos los pacientes (100%) se interpretaron como
activos por presentar un SLEDAI 2K >4, con una
media de 14.3 puntos en el score; el 66.7% no tenian
dafio por la enfermedad (score 0) segtin SLICC/ACR
SDI. En cuanto a hallazgos de laboratorio, el 100% de
los pacientes tenfan Anti DNA positivo (3 de ellos a
titulos muy altos), y todos tuvieron al menos 1 RFA
(PCR y/o VSG) positivo. Cuatro de ellos (66.6%) pre-
sentaron hipocomplementemia.

Tabla 1. Caracteristicas demograficas, clinicas, serolégicas, radiolégicas, tomograficas y tratamiento al diagndstico de SPE.

CASO1 CASO 2 CASO 3 CASO 4 CASO 5 CASO 6
SEXO femenino femenino masculino masculino femenino femenino
EDAD EN ANOS 30 20 38 45 22 33
TIEMPO ENTRE DEBUT 48 98 n 71 12 192
DE LES Y SPE (MESES)
SITUACION AL Ambulatorio Ambulatorio Internado Internado Ambulatorio Internado
DIAGNOSTICO
MANIFESTACIONES Artritis, Rash Artritis, Artritis, Alopecia, Artritis, rash Rash, Linfopenia,
CLINICAS DE LES Linfopenia, Linfopenia, Linfopenia, Prot. >0,5g/dia,
CONCOMITANTES Rash Rash Prot. >0,5g/dia, NL clase IV
NL clase Il
SINTOMAS disnea IlI/IV, disnea Il/I11, disnea Il/111, disnea IV, tos, disnea II, dolor disnea I, dolor
RESPIRATORIOS dolor pleuritico, dolor dolor ortopnea pleuritico, pleuritico,
PRESENTES ortopnea pleuritico, pleuritico, ortopnea, ortopnea,
ortopnea ortopnea opresion toracica opresion toracica
ANTI DNA / RO 1-5120 / ND 1-5260 / ND 1-10240 / ND 1-320 /ND negativo / ND 1-320 / negativo
C3/cC4 19 /16 100/13 82/23 144 [ 22 Mn2/32 40/8
PCR/ VSG 8/71 negativa / 25 32/51 16/58 22/29 51/32
SLEDAI-2K 13 10 14 19 12 18
SLICC/ACR SDI 0 6] 1 0 0 2
RX DE TORAX: Unilateral Bilateral
ELEVACION Bilateral Bilateral Bilateral Bilateral izquierda
DIAFRAGMATICA
HALLAZGOS TC Atelectasias Tractos Atelectasias Atelectasias atelectasias Engrosamiento
TORAX bibasales, fibrocicatrizal  bibasales bibasales bibasales del intersticio
tractos fibrosos, esen base septal en base
derrame pleural izquierda izquierda
TRATAMIENTO BASE HCQ HCQ/PD HCQ HCQ HCQ HCQ/MMF 2g
DEL LES 20mg
TRATAMIENTO PARA PD 20mg, MTX PD 20mg PD 40mg, PULSOS 3g PD 40mg, MTX PULSOS 3g MPD,
SPE 20mg AZA MPD, PD 40mg, 15mg PD 40mg
50-200mg MTX 15mg

Prot.: proteinuria, NL: nefritis lUpica, ND: no dosado, HCQ: hidroxicloroquina, PD: prednisona, MMF: mofetil micofenolato, MTX: metotrexato,
AZA: azatioprina, MPD: metilprednisolona.
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Tabla 2. Analisis de las variables obtenidas al diagndsticoy a los 6 meses

ALDIAGNOSTICO  POST TRATAMIENTO

SEXO F/M (%) 4/2 (66,6/33,3%)
EDAD EN ANOS (DS) 313 (+-9,5)
MESES ENTRE DIAGNOSTICO 72 (+-67,7)
DE LES Y SPE (DS)
MANIFESTACIONES DE LES
CONCOMITANTES AL SPE
ARTRITIS 4/6 (66,6%) 2/6 (33,3%)
ARTRALGIAS 5/6 (83,3) 2/6 (33,3%)
ALOPECIA 1/6 (16,6%) 0/6 (0%)
RASH 5/6 (83,3%) 3/6 (50%)
PROTEINURIA > 0,5g/dia  2/6 (33,3%) 0/6 (0%)
NEFRITIS por PBR 2/6 (33,3) 2/6 (33,3%)
LINFOPENIA 4/6 (66,6%) 2/6 (33,3%)
SINTOMAS RESPIRATORIOS
DISNEA 6/6 (100%) 2/6 (33,3%)
TOS 1/6 (16,6%) 0/6 (0%)
ORTOPNEA 6/6 (100%) 1/6 (16,6%)
DOLOR PLEURITICO 5/6 (83,3%) 1/6 (16,6%)
OPRESION TORACICA 2/6 (33,3%) 0/6 (0%)
SLEDAI 2K >4 6/6 (100%) 2/6 (33,3%)
SLEDAI 2K (SD) 14,3 (3,5) 4,8 +-1
SLICC/ACR SDI =>1 2/6 (33,3%) 6/6 (100%)
SLICC/ACR SDI (SD) 0,5 (0,8) 1,6 (1,2)
ANTI DNA POSITIVO - 6/6 (100%) 4/6 (66,6%)
MEJORIA DEL 50%
HIPOCOMPLEMENTEMIA 4/6 (66,6%) 1/6 (16,6%)
(C3<=83 y/o C4<=16)
RFA + (PCR>0,5y/o VSG >15)  6/6 (100%) 3/6 (50%)
ELEVACION DIAFRAGMATICA 6/6 (100%) 4/6 (66,6%)
EN RX
HALLAZGOS EN TC DE TORAX
ATELECTASIAS 4/6 (66,6%) s/d
TRACTOS FIBROSOS 3/6 (50%) s/d
DERRAME PLEURAL 1/6 (16,6%) s/d
PATRON RESTRICTIVO EN 6/6 (100%) 5/6 (83,3%)
LAS PFR
FEV1/FVC %real (DS) 88,3 (9,3) 92,3 (7,3)
FEV1 %tedrico (DS) 51,5 (17,9) 56,1 (16,7)
FVC %tedrico (DS) 52,1 (17]) 57,8 (19,4)
DLCOco % (DS) 50 (13,5) 68,3 (11,7) *3/6
DLCO/VA % (DS) 90 (8,3) 88,3 (7,0) *3/6
DOSIS DE CTC/DIA (mg) 30 (10,9) 7,08 (3,3)

DS: desvio standard, PFR: prueba funciona respiratoria, CTC: corticoide

Tabla 3. Pruebas Funcionales Respiratorias en el debut y posteriores controles

El 100% presenté elevacion diafragmatica en la Rx de
térax. Los hallazgos mis frecuentes por TC fueron las
atelectasias (66.6%), tractos fibrocicatrizales (50%) y
solo 1 paciente presentd derrame pleural. En cuanto
a las PFR el 100% de los pacientes tenia patrén res-
trictivo con disminucién de la DLCOco y DLCO/
VA normal. El 100% fue tratado con Prednisona oral
a dosis media de 30 (+-10,9) mg/dia y en 4 pacientes se
agregd un DMARD como ahorrador de corticoides (3
de ellos con metrotexate).

Al cabo de 6 meses de diagnosticarse el SPE y del inicio
del tratamiento instaurado el 66.7% de los pacientes no
tenian disnea, 33.3% habian mejorado al menos 1 clase
funcional de su disnea basal y solo 1 paciente persisti6
con ortopnea y dolor pleuritico. Todos los sintomas
no respiratorios concomitantes de LES, presentados al
momento del diagnéstico, habian mejorado al menos
en el 50% de pacientes. Hubo mejoria significativa del
SLEDAI-2k, ya que el 66.7% estaba inactivo (score
<4); sin embargo, el dafio por la enfermedad segtin el
SLICC/ACR SDI aument6 en el 100% de los pacientes
con una media de 1.6 en el score. Solo en 1 paciente
(16.6%) el patrén dejo de ser restrictivo en la espirome-
tria de control y la dosis media de corticoide utilizada
al sexto mes fue alrededor de 7mg dia de prednisona.

DISCUSION

La prevalencia del SPE en la poblacién general de
pacientes con LES si bien es variada, tampoco es de
extremada rareza. Por ejemplo, puede ser tan baja como
lo informa Bertoli y colaboradores en su cohorte mul-
tiétnica LUMINA XLVIII de 626 pacientes en la que
solo 4 presentaron SPE, representando el 0.63%7 En
contraste, Gheita y colaboradores en el 2011 en una
serie de 15 casos de pacientes con SPE de una poblacién
egipcia de 200 pacientes con LES, reportaron una pre-
valencia de 13,5%.5 En nuestro estudio la prevalencia fue
de 2.7% acorde a los datos registrados en la literatura.

CASO1 CASO 2 CASO3 CASO 4 CASO5 CASO 6

INICIO 3M 6M INICIO 3M 6M INICIO 3M 6M INICIO 3M 6M INICIO 3M 6M INICIO 3M 6M
FEVI/FVC (%reall 88 88 106 98 99 9 88 N/l 86 73 97 94 85 90 86 98 N/l 91
FEV1 (%tedrico) 45 62 42 61 63 59 35 N/ 41 30 35 45 61 81 83 77 N/l 67
FVC (%tedrico) 45 62 39 61 63 59 33 N/l 40 34 36 49 71 79 89 69 N/l 71
DLCOunc 44 N/l N/I 53 N/l N/I 26 N/l N/I 41 N/I 58 57 81 76 69 N/l 7
DLCOco 44 N/l N/I 56 N/l N/I 30 N/l N/I 44 N/l 55 57 83 77 69 N/l 73
DLCO/VA 2 N/l N/I 95 N/l N/I 81 N/l N/I 101 N/l 96 85 83 87 82 N/l 82
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Eldiagnéstico de SPE puede darse en cualquier momento
de la enfermedad. Aunque es mucho mis frecuente en
estadios avanzados, en algunas ocasiones puede ser la
manifestacion de presentacién del LES221-2438-40 Segin
Karim y colaboradores en el 2002, el SPE se desarroll6
de 1 a 14 afios después del diagnéstico de LES, con una
mediana de 5 afios aproximadamente;* Calderaro en el
2011 informé en una serie de 4 casos de un centro de
Brasil, que el tiempo medio de inicio del SPE después del
diagnéstico de LES fue de 4 afios?? El retraso en el diag-
ndstico es muy comun, tal como lo reporta Borrell H. y
colaboradores donde la duracién media de los sintomas
respiratorios antes del diagnéstico fue de 11 + 20 meses.
Asi mismo, en el 48% de los pacientes, la duracién pro-
medio de los sintomas antes del diagnéstico de SPE fue
superior a un afio? En nuestro estudio el tiempo medio
de inicio del SPE después del diagnéstico de LES fue de
6 afios y solo en 2 pacientes fueron antes del primer afio.

En varios reportes de casos al momento del diagnos-
tico de SPE, los sintomas respiratorios se asociaron con
varios signos de actividad del LES. En la serie de casos
de Deeb y colaboradores, el mayor signo de actividad
concomitante fue el compromiso de la piel en un 30%,
seguida por artritis y compromiso renal en un 20%
cada una, pericarditis 15%, vasculitis 10% y compro-
miso del sistema nervioso central (SNC) también en un
10%; la actividad de la enfermedad medida por el indice
de actividad SLEDAI 2K fue de 7,8. Gheita y colabo-
radores en una cohorte egipcia con 200 pacientes con
LES, 27 de ellos tenian SPE presentando una media
de 8.6 puntos en el SLEDAI Similares hallazgos se
obtuvieron de nuestros 6 pacientes con SPE, ya que
todos tenfan manifestaciones no respiratorias conco-
mitantes y consecuentemente un alto score SLEDAI-
2k, afirmando que la aparicién del SPE ocurria en un
momento de alta actividad de la enfermedad.

La Rx de térax usualmente revela voliimenes pulmo-
nares reducidos asociado a elevacién diafragmatica
unilateral o bilateral, ademids de la presencia de atelec-
tasias basales. La principal utilidad de la TC de térax
es para descartar enfermedad pulmonar parenquima-
tosa o patologia vascular. En la revisién sistemdtica de
Borrell y colaboradores los hallazgos radioldgicos que
encontraron fueron: elevacién diafragmitica unilateral
o bilateral con reduccién de los voltimenes pulmonares
en el 69% de los pacientes, atelectasias lineales basales
41%, derrame pleural leve 23% y no existié altera-
cién radiolégica solo en el 3% de los pacientes. Por
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tomografia se detectaron: derrames pleurales leves y/o
engrosamientos pleurales en el 47% de los pacientes y
atelectasias en el 37%. En nuestra serie, el 83.3% de los
pacientes tenian elevacion bilateral de los diafragmas, y
los mayores hallazgos tomogrificos fueron las atelecta-
sias y los tractos fibrosos.

Debido a la variable, pero baja prevalencia de la enfer-
medad y de la escasa publicacién de los casos en la
literatura, no existen guias ni protocolos estandari-
zados de tratamiento, las cuales hasta la fecha estin
basadas en los mecanismos fisiopatolégicos que son
multifactoriales. La mayoria de los casos reportados
en la literatura se han manejado aumentando la dosis
de corticoide utilizado para tratar el LES subyacente,
presumiblemente intentando controlar una miositis
respiratoria subclinica en estos pacientes. Son con-
siderados de primera linea por varios autores en sus
reportes de casos y las dosis utilizadas fueron desde
20mg a 1mg/kg peso de prednisona por dia, a menudo
después de pulsos a corto plazo de metilprednisolona
intravenosa, con un subsecuente descenso de dosis
segtin los sintomas.!3:23-32.3+

Se debe usar un agente inmunosupresor junto con este-
roides si el paciente no mejora, y es recomendable desde
el inicio del tratamiento en pacientes con deterioro cli-
nico y funcional grave. Los mas utilizados son la aza-
tioprina, ciclofosfamida y metotrexato#**#42 Si bien
no hay estudios controlados aleatorizados que avalen
el uso de rituximab en SPE, hay varios reportes de
casos de pacientes refractarios donde se observan una
mejoria sintomdtica, con mejoria de la disnea y de las
PFR #42% En todos los 6 pacientes de nuestro estudio la
primera opcién de tratamiento fueron los corticoides y
casi de forma inmediata se afiadié un inmunosupresor
(de preferencia metotrexato), con buena respuesta no
solo clinica sino de laboratorio y funcional respiratoria.

CONCLUSIONES

Si bien en los pacientes con LES la presencia de sin-
tomas respiratorios como disnea, ortopnea o dolor
pleuritico nos obliga a pensar primeramente en sero-
sitis o infeccién, no debemos descartar patologias
menos frecuentes como el SPE. Gran parte de los casos
de la literatura descrita, al momento del diagnéstico
de SPE tenian un indice de actividad muy alto, por lo
que relacionar su presencia con la actividad de la enfer-
medad es importante.
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Ante la favorable respuesta terapéutica especialmente a
los corticoides, su buena evolucién y buen pronéstico,
es necesario tener la sospecha de esta patologia, impi-
diendo asf su cronificacién sintomitica, radiolégica y
funcional. Se requieren estudios controlados multicén-
tricos adicionales para definir las mejores opciones de
diagnostico y tratamiento para esta complicacion.
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