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RESUMEN:

El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad autoinmune que afecta todos los tejidos, 6rgano o
sistema. Las manifestaciones pleuropulmonares son frecuentes y entre ellas destaca la pleuritis (con o sin
derrame pleural). Una entidad poco frecuente es el denominado “sindrome del pulmén encogido” (shrinking
lungs) o “pulmén pequeiio” lipico. Presentamos una paciente de 53 afios de edad de sexo femenino con
diagnostico reciente de Lupus eritematoso sistémico, hospitalizada por un cuadro de 2 semanas de
evolucion caracterizado por presentar mialgias generalizadas, dolor toracico de mediana intensidad, disnea
de medianos esfuerzos. La radiografia y tomografia axial computarizada de torax mostraban pulmones
disminuidos en volumen y la espirometria un patron restrictivo severo. Paciente mejord con dosis altas de
corticoides asociado a Salmeterol y Fluticasona.
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ABSTRACT:

Systemic lupus erythematosus is an autoimmune disease that affects any tissue, organ or system. The
pleuropulmonary manifestations are frequent and among them the pleurytis (with or without pleural
effusion). A rare condition is called “shrunken lung syndrome” (shrinking lungs) or lupus “small lung". Here
is a patient of 53 years old female with recent

diagnosis of systemic lupus erythematosus, hospitalized for two weeks box of evolution characterized
by having generalized myalgia, chest pain of medium intensity, middle effort dyspnea. Radiography and
computed tomography of the chest showed decreased lung volume and spirometry a severe restrictive
pattern. Patient improved with high doses of corticosteroids associated with salmeterol and fluticasone.

Key words: Lupus, Shrinking Lung, Severe Restrictive Pattern.

INTRODUCCION:

El compromiso pulmonar en el lupus eritematoso sistémico es frecuente y se puede esperar tanto en la
forma de comienzo como evolutivamente. Puede ser primario, producido por el propio LES o en forma
secundaria relacionada con circunstancias derivadas de la misma enfermedad. En la afectacion primaria
se produce inflamacion aguda o crénica en la pleura parénquima pulmonar, vasos, musculos respiratorios
0 vias aéreas superiores."®

El lupus eritematoso sistémico en su compromiso pulmonar "2, se clasifica en 5 grupos en funcion de la
anatomia (Tabla No.1). El sindrome de pulmén encogido (SLS) es una manifestacion con poca frecuencia
informado de lupus eritematoso sistémico (LES). La prevalencia de SLS es de aproximadamente 0,5% en los
pacientes con LES. Patogénesis no se entiende completamente y diferentes modalidades terapéuticas se
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han empleado con resultados variables, ya que sdlo 77 casos de SLS se han documentado en la literatura®.
Nuestro paciente corresponde al caso No.78. Se caracteriza por presentar una alteracion ventilatoria de
tipo restrictivo y debe sospecharse en aquellos pacientes con LES que presenten disnea no explicada por
otras causas.*

Afectacion pleural Pleuritis
Derrame pleural

Afectacion del parénquima Neumonitis aguda
Neumonitis crénica

Afectacion vascular Hipoxemia aguda reversible
Tromoembolismo pulmonar
Hemorragia alveolar

Afectacion de musculos respiratorios ~ Sindrome del pulmén encogido

Afectacion de la via aérea Cancer
Limitacion al flujo aéreo

Tabla 1.Manifestaciones pulmonares del lupus eritematoso sistémico

CASO CLINICO:

Paciente femenina de 53 afios de edad, oriunda de Trinidad, ingresa con cuadro de 2 semanas de evolucion
caracterizada por presentar mialgias generalizadas, malestar general y alzas térmicas no cuantificadas,
dolor toracico de mediana intensidad, disnea de medianos esfuerzos y ortopnea.

Antecedente de diagnostico reciente de LES en tratamiento con Prednisona 20mg/dia, Cloroquina 250 mg
dia; HTA en tratamiento con Losartan 50mg diay amlodipino 10mg/d, Aspirina 100 mg dia

Dos meses previos a esta internacion, estuvo internada por mismo cuadro durante un mes en su ciudad de
origen, sin diagndstico preciso.

Alexamen fisico deingreso paciente enregular estado general, lticida orientada afebril, hemodinamicamente
estable, sin signos de dificultad respiratoria. Con dolor intercostal derecho de moderada intensidad.
Cardiopulmonar con murmullo vesicular disminuidos en ambos capos pulmonares, corazén ritmico regular
con tonos disminuidos, mialgias generalizadas. Laboratorio ingreso: Hematocrito de 29, Hemoglobina
9.3, globulos blancos 5100, L15.9% N 80.4%, TGO 23 U/I, TGO 18 U/I, FAL 155 U/I, VES 39 mmHg, PCR
++, Na 162mEq, K 4mEq, Cl 103mEq. Orina abundantes bacterias, leucocitos 2xC, Glébulos rojos 1xC,
Proteinuria de 24 hrs 531 mg/24 Horas. Hemocultivos y urocultivos negativos

En laevolucion clinica la paciente continud con dolor en hemitérax derecho persistente, disnea de medianos
a pequeiios esfuerzos, y agrego accesos de tos con expectoracion blanquecina. La Radiografia de térax
describié volimenes pulmonares disminuidos a predominio de campo pulmonar derecho, elevacion de
hemidiafragma derecho, atelectasias basales; impresion de derrame pleural y cardiomegalia Figura N°1
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Figura 1. Radiografia de torax

Resultados de Laboratorio de control 8-06-15 Hematocrito 29,2%, Hemoglobina 9,5%, Glébulos blancos
5820 mm3, Segmentados 73%, Plaquetas 408000, Hepatograma normal, Latex 1/8 64 Ul/I. Proteinuria de
24 horas 531 mg/24 Horas. Anti DNA 2.2 positivo, C3 1120, C4 183 Anti CCP 5 negativo, ANA positivo

ESTUDIOS REALIZADOS DESCRIPCION
Radiografia de torax Derrame pleural derecho
Ecocardiograma doppler Alteracion de patron diastélico; dilatacion de auricula

izquierda con IM; derrame pericardico posterior,
hipertension pulmonar leve 45mmHg sin repercusion
hemodinamica.

Ecografia abdominal normal

Fibrobroncoscpia Normal

Espirometria Patron restrictivo severo.

Electrocardiograma Ritmo sinusal ritmico taquicardia

Ecografia de pulmon: Derrame pleural izquierdo con hepatizacion de l6bulo
inferior derecho

Hemocultivo X 2 Sin desarrollo bacteriano en 6 dias.

Urocultivo Negativo

Coprologia clostridium difficile toxinas Ay B negativo

Espirometria FVC0.57/ FEV10.00/ FEV10.00/ Restrictivo severo

Citologia Liquido Se observa fondo seropurulento con glébulos rojos,

Pleural PMNS neutroéfilos, linfocitos, células plasmaticas,

macrofagos y abundantes células mesotetiales
multinucleares, hipercromicas pleomorficas.
CONCLUSION: empiema pleural; severa reaccion

mesotetial.
Cultivo de Liquido Pleural no existe desarrollo bacteriano en 72 hrs.
Fibrobroncoscpia Normal / Ulcera en cuerda bucal derecha

Tabla 2. Estudios realizados en la evolucion clinica
Fuente: Elaboracion propia junio 2015
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La interpretacion clinica evolutiva fue de Neumonia con derrame paraneumonico se realizé toracentesis
obteniéndose liquido purulento macroscépicamente + 20cc. Iniciandose antibioticoterapia. Ante la
sospecha de un lupus activo con compromiso pleural, cardiaco se realiza colocacion de drenaje pleural
obteniéndose liquido serohematico +100 ml, cito quimico de liquido pleural: LDH 1231 Ul/I; pH 7,5;
densidad 1020; Glucosa 25 mg/dl, proteinas 3,5 g/dl, recuento celular no se realiz por presencia de
coagulos compatible con exudado. ADA 43 negativo. El citopatoldgico informa empiema pleural y severa
reaccion mesotelial. Baciloscopias seriadas negativas; PCR para TBC en suero negativo.

TAC de torax describid: engrosamiento pleural basal bilateral, derrame pleural izquierdo de leve volumen.
Foco de condensacion basal izquierdo asociado a atelectasia laminar, engrosamiento de ambas cisuras
oblicua y cisura menor derecha. Ascenso de cupula frénica hasta T5. Cardiomegalia asociado a derrame
pericardico de leve volumen. Figura 2
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Figura 2. Tomografia de torax
Fuente: Elaboracion propia Junio 2015

Paciente evoluciona con distrés respiratorio con requerimiento de ARM en UTI. Cumplié esquema
antibiotico con Imipenem ampliado a tratamiento flingico y corticoides IV en el contexto de serositis.
Mejorando cuadro respiratorio retorno a salas de internacion clinica .Persistiendo dolor pleuritico intenso,
disnea y accesos de tos. La espirometria mostrd un Patron restrictivo severo. Figura 3. Paciente cumplio
3 esquemas diferentes de antibiéticos, se asocio dosis altas de Prednisona 60mg/dia, y broncodilatadores
con buena respuesta.
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Figura 3. Examen funcional respiratorio: Patron Restrictivo Severo
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DISCUSION:

El sindrome de Shrinking Lung (SLS) descrito en 1965 se caracteriza por la presencia de disnea, disfuncion
de los musculos respiratorios, pérdida progresiva del volumen pulmonar y elevacion hemidiafragmatica ©
Ante la presencia de tos inexplicada, dolor pleuritico, alteraciones en examenes de imagenes con
disminucion del volumen ventilatorio se debe sospechar en sindrome de Shrinking Lung.

La prevalencia del SPE en la poblacion lupica general es aproximadamente del 0,5%, segun lo reportado en
una publicacion del estudio de cohorte LUMINA. 7

La patogénesis, el tratamiento y el prondstico de SLS no estan bien descritos debido al pequeiio nimero
de casos notificados, con nuestro caso 78. A pesar de SLS es una rara enfermedad limitada a pequeio
subgrupo de pacientes con LES, debe ser considerado en pacientes con LES con disnea inexplicada.®

El sindrome de Shrinking Lung debe incluirse en el diagndstico diferencial de la disnea en nifios y adultos
con lupus eritematoso sistémico. °

Los esteroides son eficaces en una gran proporcion de pacientes en la fase aguda mejorando los sintomas
y la funcién pulmonar. ™

A pesar de causar una significativa morbilidad, el pronéstico a largo plazo del SPE suele ser bueno. ™
Conflicto de Intereses: No presenta
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