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Resumen

El'lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad inflamatoria crénica de causa desconocida,
que se caracteriza por la afeccion de multiples érganos y por la presencia de varias anormalidades
inmunoldgicas, en particular, la produccién de anticuerpos antinucleares (ANA). El diagnostico de
LES se basa en los criterios mas recientes propuestos en el afno 2012 (Systemic Lupus International
Collaborating Clinics, SLICC), que reevaluaron los criterios del Colegio Americano de Reumatologia
descritos desde el afio 1982. Las imdgenes diagndsticas son una herramienta Util para Ia
evaluacion de las manifestaciones de drganos especificos, la progresion de la enfermedad,
y la identificacién de complicaciones. EI compromiso del sistema respiratorio y cardiovascular
es frecuente. En esta revision se describe el espectro de los hallazgos radioldgicos de LES en Ia
radiografia de tdrax convencional y la escanografia de torax de alta resolucién, modalidades de
imagen mediante las cuales se hace el abordaje inicial en el paciente con sintomas respiratorios.
Es importante reconocer los hallazgos radiograficos mas frecuentes, con el fin de orientar a los
médicos en el diagndstico y sequimiento de esta enfermedad.

Summary

Systemic erythematous lupus (SEL) is a chronic inflammatory disease of unknown cause,
characterized for affecting multiple organs and for the presence of several immunological
abnormalities, in particular the production of antinuclear antibodies (ANAS). SEL diagnosis is
based on the most recent criteria proposed on 2012 (Systemic Lupus International Collaborating
Clinics, SLICC), which reevaluated the criteria originally described by the American College
of Rheumatology in 1982. Diagnostic images are a useful tool for evaluating organ specific
manifestations, disease progression, and the identification of complications. Respiratory and
cardiovascular system compromise is frequent. In this revision, SEL the spectrum of radiological
findings in conventional thorax radiography and high-resolution tomography are described,
as these two image modalities are commonly used in patients with respiratory symptoms.
It is important to recognize the most frequent radiographic findings with the purpose of
quiding physicians in the diagnosis and treatment of the disease.

Introduccién muchas enfermedades autoinmunes, afecta
predominantemente a mujeres en edad fértil

El lupus eritematoso sistémico (LES) es con una relacién mujer a hombre de 9-13:1
una enfermedad autoinmune, multisistémi- (1,2,3). Su prevalencia es de 15 a 50 casos por
ca, que se caracteriza por la produccién de cada 100.000 habitantes y presenta mayor fre-
autoanticuerpos y complejos inmunes. Como  cuencia en personas de raza negra e hispanos



(1,3). El pico de presentacién es entre la segunda y la cuarta
década de la vida, pero puede afectar a individuos de todas
las edades.

El compromiso de los sistemas respiratorio y car-
diovascular es frecuente, mas del 50 % de los pacientes
con LES tienen manifestaciones pleuropulmonares
(4,5). El LES puede afectar la pleura, el pulmoén y los
musculos respiratorios, lo que lleva a una disfuncién del
sistema respiratorio. Tales complicaciones aumentan la
mortalidad y la morbilidad en estos pacientes.

Las imé4genes diagnésticas son una herramienta ttil para el
diagnosticoylaevaluaciéndelagravedad delascomplicaciones
asociadas. El grupo Systemic Lupus International Collaborating
Clinics (SLICC) describié nuevos criterios para la clasificacién
de LES en el afio 2012. Al menos cuatro de estos criterios deben
estar presentes para el diagnéstico, incluyendo un criterio
clinico y otro inmunolégico o nefritis ltipica comprobada por
biopsia (6). Dentro de los criterios clinicos, los hallazgos en
el térax incluyen la serositis, el derrame pleural y el derrame
pericardico; en el sistema musculoesquelético se describen la
sinovitis y la artritis, erosiva o no erosiva. Existen hallazgos
imaginolégicos asociados al LES que no se incluyen dentro de
los criterios universales, pero que deben tenerse en cuenta.

En esta revisién se presentan los hallazgos radiolégicos
del compromiso por LES en el térax, las manifestaciones
serosas (pleura y pericardio), las manifestaciones en la via
aéreay del compromiso pulmonar.

Manifestaciones serosas

Pleuritis y derrame pleural

La afeccién pleural es la manifestacién mas frecuente del
LES, puede presentarse como dolor pleuritico con o sin de-
rrame pleural. El neumotérax espontdneo es raro.

El derrame pleural se presenta en 30 % a 50 % de los
casos durante el transcurso de la enfermedad (7,8). Usual-
mente es bilateral y pequefio, aunque puede ser masivo, de
tipo exudativo y sin predileccion por el lado derecho o iz-
quierdo (figura 1). Si bien su presentaciéon generalmente es
tardia (4,5), soloen1 % a 3 % de los casos corresponde a la
presentacion inicial (7,9-11), su identificacién es importante,
debido a que es uno de los criterios clinicos de serositis para
el diagndstico de LES.

Entre las causas de derrame pleural en los pacientes con
LES se encuentran la pleuritis, el tromboembolismo pulmo-
nat, el sindrome nefrético, las infecciones, la falla cardiaca
secundaria a miocarditis, la hipertensién o la uremia indu-
cida por medicamentos y la malignidad (1).

Su etiologia no se conoce bien, se cree que es debido a
una reaccion autoinmune en la cavidad pleural por depési-
tos de inmunocomplejos en la pleura visceral, ademas de la
infiltracién por linfocitos T y células plasmaticas que alteran
el flujo linfético de liquido pleural (4,5,9).
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Derrame pericdrdico. El derrame pericardico es la ma-
nifestacién cardiovascular mas frecuente del LES, con una
prevalencia del 17 % al 50 % vy, al igual que el derrame pleu-
ral, se considera dentro de los criterios del SLICC 2012. Se
asocia con enfermedad activa y solo en el 14 % la radiogra-
fia de térax sugiere el diagnoéstico cuando los pacientes son
sintomaticos (2).

El hallazgo tipico en la radiografia de térax convencional
es una silueta cardiaca aumentada con morfologia globular
(figura 2). Otro signo de derrame pericérdico es el despla-
zamiento anterior del cojinete graso epicardico, que se debe
valorar en la proyeccién lateral. Es preciso recordar que en
la pericarditis constrictiva, al contrario de lo que se obser-
va en el derrame pericardico, hay disminucién del tamafio
cardiaco (2).

Manifestaciones en la via aérea

La via aérea inferior puede verse afectada en el 20 % de
los pacientes, con manifestaciones como bronquiectasias y
engrosamiento de las paredes bronquiales (3,12), que clini-
camente son asintomadticas. Rara vez se presenta obstruc-
cién severa de la via aérea, solo en un 6 % de estos pacien-
tes. Estas manifestaciones no son facilmente visibles en la
radiografia de térax, por lo cual, se deben caracterizar mejor
mediante tomografia de alta resolucién (1).

Las bronquiectasias pueden ser causadas por el mismo
LES, por secuelas de una infeccién pulmonar, o pueden ser
inducidas por drogas (figura 3).

Manifestaciones pulmonares

Cerca del 50 % de los pacientes con LES presentan ma-
nifestaciones pulmonares. Estas incluyen un amplio espec-
tro de enfermedades (tabla 1), entre las cuales la patologia
infecciosa, usualmente bacteriana, es la mds frecuente, ya
sea por infecciones oportunistas secundarias a inmunosu-
presién por el mismo LES o de origen medicamentoso. Tam-
bién puede presentarse hemorragia alveolar, neumonitis la-
pica, fibrosis, y tromboembolismo pulmonar (13,14).

Neumonia

La neumonia es una causa importante de morbimorta-
lidad en pacientes con LES. Entre el 30 % y el 50 % de las
muertes son atribuidas al compromiso infeccioso pulmonar.
La causa més frecuente es la infeccion bacteriana secundaria
a patégenos adquiridos en la comunidad, sin embargo, los
corticoesteroides, los citotdxicos y la enfermedad renal pre-
disponen a infecciones oportunistas como micobacterias,
citomegalovirus, Neumocistis jirovecii, Aspergillus y Nocardia.
Las neumonias bacterianas son secundarias a bacilos Gram
negativos, cocos Gram positivos, Chlamydia pneumoniae y
Mycoplasma pneumoniae.
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Figura 1. a y b) Paciente femenina de 30 afos de edad con derrame pleural
izquierdo de d|sposmon libre.

Figura 3. a y b) Paciente femenina de 19 afios de edad con opacidades intersti-
ciales bilaterales e imagenes radiolucidas en los l6bulos superiores e inferiores
que sugieren bronquiectasias.

Tabla 1. Compromiso tordcico y pulmonar por LES

Pleuritis
Serosas Derrame pleural
Derrame pericardico

Bronquiectasias

Via aérea : )
Engrosamiento de paredes bronquiales

Neumonia

Neumonitis ltpica

Hemorragia alveolar

Pulmonar Fibrosis pulmonar y neumonitis intersticial crénica
Sindrome de pulmon encogido

Hipertension pulmonar

Embolos e infartos

j

Figura 2. Paciente femenina de 19 afos de edad con morfologia globular de Ia
silueta cardiaca por derrame pericardico y edema pulmonar en fase intersticial.
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Figura 4.3y b) Paciente femenina de
20 afos. de edad Radiografia de torax
en proyeccion frontal y lateral, con
opacidades nodulares y del espacio
aéreo con predominio en los lébulos
inferiores.

La bronconeumonta es el patrén mas comun de opacida-
des en la radiografia de térax, la consolidacién y el “vidrio
esmerilado” también son frecuentes. Los nédulos pulmona-
res son poco frecuentes, solo en el 1 % de los casos (figuras
4 y 5). Estos pueden ser solitarios o multiples y entre sus
posibles causas estdn la infeccién, la vasculitis necrotizante
y los infartos. Los pacientes con antecedentes de enferme-
dad pulmonar, fibrosis e hipertensién pulmonar tienen un
mayor riesgo de desarrollar neumonta (9).

Neumonitis ldpica: Es una complicaciéon poco comtn del
LES, pero de alta mortalidad. Se presenta aproximadamente
enel5 % al 10% de los casos y se considera un diagndstico
de exclusién. Su forma de presentacion es similar a la de la
neumontia, salvo el hecho de que no se identifica un paté-
geno aislado (15). Los hallazgos en radiografias son opaci-
dades de ocupacién alveolar en los I6bulos inferiores que
usualmente son bilaterales y se asocian con derrame pleural
o con elevacién del hemidiafragma (1,9) (figura 6).

En la tomografia de térax de alta resolucién se pue-
den observar dreas parcheadas unilaterales o bilaterales,
reticulares, de opacidad en vidrio esmerilado, con conso-
lidacién y fibrosis de predominio basal (16). Estos hallaz-
gos no se resuelven con el manejo antibiético pero si con
terapia inmunosupresora (2). Los hallazgos histopatolé-
gicos son dafio alveolar difuso, necrosis con infiltrados
celulares polimorfonucleares y membranas hialinas, in-
flamacién de los vasos y depésito de inmunocomplejos,
con cultivos negativos (1). Este cuadro puede resolverse
totalmente o continuar con un proceso crénico de neumo-
nitis y fibrosis.
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Figura 5 a 'y b). Paciente femenina de 20 afos de edad. AngioTAC de tdrax,con
multiples nédulos mal definidos en el espacio aéreo, en los l6bulos inferiores de
ambos pulmones por una neumonia multilobar.

Figura 6. Paciente femenina de 35 afios de edad. Radiografia de t6rax en proyec-
cion frontal con extensa opacidad alveolar en la mitad inferior de ambos pulmones,
que se resolvid luego del tratamiento con inmunosupresores.
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Figura 7. Evolucion de la hemorragia alveolar en paciente femenina de 23 afios
en tratamiento con corticoesteroides. a) Radiografia de térax AP en donde no se
identifican alteraciones en el parénquima pulmonar o en la pleura. b) Radiografia
de térax AP en la que se observan opacidades alveolares parcheadas, distribuidas
enambos pulmones. ¢) Radiografia de térax AP que muestra opacidades en vidrio
esmerilado residuales con un patron reticular fino.

Figura 8. a y b). Paciente
femenina de 61 afios de
edad. AngioTAC de torax,
ventana para pulmon. Se
observa engrosamiento de
los septos interlobulillares e
intralobulillares, predominan-
te en los lébulos inferiores y
subpleurales, asociado con
extensa opacidad en vidrio
esmerilado. Ademds, hay
elevacion de los hemidiafrag-
mas por pérdida del volumen
pulmonar.

Figura 9. Paciente femenina de 22 afos de edad con disminucion en el volumen
de ambos pulmones y elevacién de los hemidiafragmas.

Figura 10. Paciente feme-
nina de 32 afios de edad.
Aumento del tamano de
la arteria interlobar. Signo
de hipertensién pulmonar
precapilar.
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Figura 11. Paciente femenina de 61 afos de edad. Aumento en el tamafio del
tronco principal de la arteria pulmonar (39 mm).

Figura 12. ay b). Paciente femenina de 22 afios de edad. AngioTAC de tdrax con
extensos defectos de llenamiento, en arterias pulmonares por trombos agudos.

Hemorragia alveolar

La hemorragia alveolar no es frecuente, pero es una de
las complicaciones mds graves del LES. Su prevalencia es
del 2 % al 4,5 % en los pacientes con LES. Debe sospechar-
se cuando el paciente presenta sintomas agudos de fiebre,
disnea y hemoptisis, y cuando en la radiografia de térax
se observa consolidacién o vidrio esmerilado bilateral y
con predominio en los l6bulos inferiores (9). Usualmente
se acompafia de una caida del nivel de hemoglobina y se
presenta en el contexto de un paciente con nefritis ltapica
activa o compromiso agudo por la enfermedad (1,3) (figu-
ra 7). Cuando esta complicacién se presenta el prondstico
no es bueno, la mortalidad puede llegar hasta el 50 %; sin
embargo, la identificacién precoz y el tratamiento mejoran
el prondstico. El diagndstico definitivo se hace mediante la-
vado broncoalveolar (6).
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Fibrosis pulmonar

La fibrosis pulmonar es poco frecuente en el LES en com-
paracién con otras enfermedades del coldgeno, como la artritis
reumatoidea o la esclerodermia (17). Se presenta aproximada-
mente en el 5 % de los casos, como secuela de una neumonitis
aguda (18).

La radiografia de térax puede ser normal o mostrar opaci-
dades reticulares de localizacién periférica y en las bases pulmo-
nares (1,3), aunque el compromiso del l6bulo superior también
es frecuente. La tomografia de térax de alta resolucién en esta-
dios iniciales muestra opacidades en vidrio esmerilado que es
importante identificar, ya que se resuelven con el tratamiento
clinico apropiado (6). En estadios mas avanzados, tardiamente,
se observan cambios por fibrosis pulmonar (1,3), causados por
la distorsién de la arquitectura pulmonar, bronquiectasias por
traccién, opacidades reticulares, consolidacién, vidrio esmerila-
do y patrén en panal de abejas (6) (figura 8).

Los hallazgos histopatolégicos de la fibrosis pulmonar se-
cundaria a LES incluyen el engrosamiento de septos alveolares,
fibrosis intersticial, infiltrados linfociticos y depdsito de comple-
jos inmunes en las paredes alveolares, con hallazgos en la biop-
sia pulmonar de un patrén de neumonia intersticial no especifi-
ca 'y menos frecuente que la neumontia intersticial usual.

Sindrome del pulmédn encogido

El sindrome del pulmén encogido corresponde a la pér-
dida progresiva del volumen pulmonar. Es una complica-
cién poco frecuente, con una prevalencia del 0,6 %. Su etio-
logia no se conoce bien, pero se cree que es secundaria a una
disfuncién diafragmatica que se relaciona con debilidad de
los mtsculos respiratorios, inflamacién pleural y neuropatia
frénica, con lo cual se produce elevacién diafragmatica uni-
lateral o bilateral y reduccién en el volumen pulmonar (19).

En la radiografia de térax se observa pérdida de volumen
pulmonar, especialmente en los l6bulos inferiores, debida a
atelectasias, y elevacién de un hemidiafragma (figura 9). Ta-
les hallazgos se acompafian de un patrén restrictivo en las
pruebas de funcién pulmonar sin que se observen altera-
ciones parenquimatosas pulmonares (1,17). El pronéstico es
bueno, con adecuada respuesta al tratamiento.

Hipertension pulmonar: La hipertension pulmonar en LES
tiene una prevalencia del 14 %, aproximadamente, es més fre-
cuente en pacientes con neumonia intersticial, sindrome anti-
fosfolipidico y antecedente de tromboembolismo pulmonar
(17). Los sintomas de los pacientes con hipertensién pulmonar
incluyen disnea, dolor toracico, tos no productiva y fatiga. La
radiografia muestra, después de un aumento de la presiéon en-
tre 30 y 40 mmHg (20,21), dilatacién de las arterias pulmonares
principales, que se ha descrito como un didmetro de la arteria
interlobar derecha en la proyeccién frontal mayor de 15 mm en
mujeres (figura 10) y 16 mm en los hombres (22,23).

La hipertensién pulmonar se asocia con gran frecuencia
a embolia pulmonar. Por esta razén se recomienda el estudio
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mediante angioTAC de térax, con el fin de excluir este diag-
noéstico. Los hallazgos en la imagen tomografica consisten
en un aumento del tamafio de la arteria pulmonar principal
igual o superior a 29 mm (sensibilidad 87 % y especificidad
89 %) (24,25) medido en el plano de la bifurcacién de la mis-
ma (figura 11), y un aumento de la relacién 1:1 entre arterias y
bronquios, con el cual la especificidad aumenta a 100 % (26).
Ademas de la dilatacién de los vasos pulmonares centrales,
se observa disminucién en el calibre de los vasos pulmonares
periféricos cuando la presién pulmonar supera los 50 a 60 mm
Hg (20,24,27). Otros hallazgos son derrame pleural o pericér-
dico, en casos avanzados (1,28); vascularizacién periférica con
pequetios vasos finos periféricos de morfologia serpentiginosa
(26), algunos de ellos con anastomosis con vasos intercostales;
aumento del tamafio de las cavidades cardiacas derechas, e
hipertrofia de la pared ventricular derecha (mayor de 4 mm).

Embolos e infartos pulmonares

La trombosis venosa profunda, con o sin embolia pulmo-
nar, se ha identificado en el 9 al 35 % de los pacientes con LES
y esta relacionada con actividad de la enfermedad (1,3,7). Los
infartos pulmonares son el resultado del tromboembolismo,
la vasculitis o los anticuerpos antifosfolipidos circulantes.

Los hallazgos en radiografia simple pueden ser normales
o pueden observarse atelectasias, que constituyen el hallaz-
go maés frecuente. Con menor frecuencia se puede encontrar:
derrame pleural, oligohemia distal al vaso ocluido (signo de
Westermark), opacidad de morfologia en cufia por infartos
pulmonares (joroba de Hampton) e hipertensién pulmonar
precapilar. Sin embargo, los hallazgos se hacen mucho mas
evidentes en la angioTAC, en la cual se podré observar el de-
fecto de llenamiento de la luz del vaso, parcial o completo,
que presenta un angulo agudo por posicién excéntrica del
trombo; paso de material de contraste de forma periférica a
una imagen hipodensa central que corresponde a un trombo
intraluminal (signo de menta Polo), trombo flotante, con un
defecto central rodeado de medio de contraste (signo de la
carrilera), consolidacién en cufa de base pleural y apice hacia
el hilio pulmonar por infartos pulmonares (figura 12).

Conclusion

Las manifestaciones pleuropulmonares del LES son fre-
cuentes y tienen un amplio espectro, desde el dolor pleuritico
por una serositis hasta complicaciones mds graves que pueden
comprometer la vida, como la hemorragia alveolar, por ejem-
plo. La deteccién de las manifestaciones y complicaciones del
LES mediante imégenes es esencial para brindar el tratamiento
adecuado y mejorar el prondstico de estos pacientes.
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