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Abreviaturas

SLS: sindrome del pulmdén encogido, LES: Lupus eritematoso sistémico, PCR: Proteina C reactiva. ERS:
eritrosedimentacién. PaCO,: presién arterial de didxido de carbono, CVF: capacidad vital forzada. VEF: volumen
espiratorio forzado. CPT: capacidad pulmonar total. DLCO: capacidad de difusién pulmonar para mondxido de carbono.

Pimax: presién inspiratoria mdxima, Pemax: presion espiratoria mdxima. FEY: fraccidn de eyeccion

Introduccidn: el sindrome del pulmén encogido (SLS) es una afectacién pulmonar poco comun del lupus
eritematoso sistémico (LES)

Presentacidn de caso: paciente masculino de 20 anos con diagndstico de LES que consulta por disnea y
dolor tordcico. Los estudios imagenoldgicos no son concluyentes y la espirometria evidencia patrén res-
trictivo severo. Se interpreta SLS y se inicia tratamiento inmunosupresor y analgésicos con mejoria par-
cial de los sintomas.

Discusidn: el SLS es una complicacién poco comun del LES, la cual se presenta con disnea de esfuerzo,
con o sin dolor tordcico pleuritico. Afecta aproximadamente al 1% de los pacientes con LES y puede ocu-
rrir en cualquier momento de la enfermedad. Debe sospecharse en aquellos pacientes con evidencia ra-
diogrdfica de hemidiafragma elevado y fisiologia restrictiva en las pruebas de funcién pulmonar en au-
sencia de otra causa. El tratamiento inicial suele ser con corticosteroides. La mayoria de los pacientes
mejoran con el tratamiento.
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Conclusion: el SLS es una complicacion
pulmonar poco frecuente de una enferme-
dad autoinmune como el LES. La sospecha
clinica, asi como el conocimiento de sus ca-
racteristicas de presentacion, pueden con-
ducir y orientar al rdpido diagnéstico y a la
prevencion del empeoramiento de la afec-
cién pulmonar.

Palabras claves: sindrome de Shrinking Lung, lupus eritemato-

so sistémico, patrén restrictivo, disnea.

Abstract

Introduction: The shrinking lung syndrome
(SLS) is a rare pulmonary affectation of
systemic lupus erythematosus (SLE)

Case presentation: A 20-year-old male
patient diagnosed with SLE presented for
dyspnea and chest pain. Imaging studies
are not conclusive, and spirometry shows
a severe restrictive pattern. SLS is diag-
nosed, and a course of immunosuppres-
sion and analgesia is started with partial
improvement of the symptoms.
Discussion: SLS is an uncommon com-
plication of SLE that presents with dys-
pnea on exertion, with or without pleurit-
ic chest pain. It affects approximately 1%
of SLE patients and can occur at any time
during the disease. It should be suspect-
ed in patients with radiographic evidence
of elevated hemidiaphragm and restrictive
physiology in pulmonary function tests in
the absence of another cause. Initial treat-
ment is usually with corticosteroids. Most
patients improve with treatment.
Conclusion: SLS is a rare pulmonary com-
plication of an autoimmune disease such
as SLE. Clinical suspicion, as well as knowl-
edge of its presentation characteristics,
can lead and guide to a rapid diagnosis
and prevent worsening of the lung disease.

Keywords: Shrinking Lung Syndrome, systemic lupus erythe-

matosus, restrictive pattern, dyspnea.

Introduccidon

El lupus eritematoso sistémico (LES) puede afectar
parénquima pulmonar, pleura, vasculatura pulmonar,
vias aéreas de conduccién y musculos respiratorios.
El sindrome de pulmdn encogido o SLS es una afecta-
cién poco comun de esta enfermedad.

Entre las enfermedades autoinmunes, el SLS ocu-
rre con mayor frecuencia en LES, pero puede presen-
tarse en la esclerosis sistémica, el sindrome de Sjo-
greny la artritis reumatoide.?

Frente a un paciente con enfermedad au-
toinmune que presenta disnea, con o sin
dolor tordcico de tipo pleuritico, acompa-
fado o no de evidencia radiogrdfica de
elevacion diafragmdtica, disminucion del
volumen pulmonar en las imdgenes, con
parénquima normal y patrdn restrictivo
en las pruebas de funcién pulmonar, debe
pesquisarse esta infrecuente complicacion
pulmonar.?3

Caso clinico

Paciente masculino de 20 afios con diagndstico re-
ciente de LES, concurre a urgencias por episodio de
taquicardia (FC 130 Ipm) y taquipnea (FR 35 rpm)
asociado a dolor tordcico.

Al interrogatorio refiere disnea clase funcional Il -
[ll en las Ultimas dos semanas.

El examen fisico demuestra regular mecdnica
ventilatoria, sin signos de fallo de bomba, con fuer-
za muscular conservada y dolor tordcico a la inspira-
cién profunda. Ademds, dolor a la movilizacién activa
y pasiva de la muieca y hombro izquierdo.

Exdmenes complementarios

— Biometria, gasometria arterial y quimica sangui-
nea: sin alteraciones.

— Dimero D 2,5 mcg/ml (VR < 0,5 mcg/ml), PCR 7,2
mg/dl (VR < 0,5 mg/dl).

— ANA positivo, patrén nuclear homogéneo, titulo
1/640 (VR: negativo < 1/80).
Anti-DNA, Anti-Ro, Anti-La, Anti-Sm y RNP me-
nor a 20 (VR: positivo > 20).
Pro-BNP 51 pg/ml (VR hasta 125 PG/ml).

— Troponina negativa. Complemento C3: 123 mg/dI
(VR: entre 90-180 mg/dl) C4:
25 mg/dl (VR entre 10-40 mg/dl).

— Serologias HVC, HVB, HIV negativos.
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Tabla 1.
Espirometria

Predicho Real % tedrico

CVF (L) 4.95 1.98 39
VEF, (L) 4.23 1.60 37
VEF /CVF (%) 81 86 94
DLCO_ 28.20 19.15 67
(ml/min/mmHg)
DL

LCO cor Hb (mi/ 28.20 21.11 74
min/mmHg)
DL

CO_/VA 4.51 7.24 160

(ml/min/mmHg/L)

Figura 1.

Radiografia de térax

— Electrocardiograma: taquicardia sinusal, sin sig-
nos de isquemia.

— Radiografia de térax: sin particularidades dignas
de mencidn (ver figura 1).

— TC simple de térax: Discretos tractos pleuro pa-
renquimatosos secuelares en vértice pulmonar iz-
quierdo, escasos nodulillos periféricos en tercio
medio y base de ambos campos pulmonares de
aspecto inespecifico. Discretas bronquiectasias
por traccidn en vértice del I6bulo superior izquier-
do. Sin derrame pleural ni pericdrdico (ver figura
2).

— Eco Doppler de miembros inferiores: sin evidencia
de trombosis venosa profunda (TVP).

— Angio-tomografia axial computarizada con proto-
colo para TEP: sin imdgenes de defecto de relleno

Figura 2.
TC simple de térax

a8

a nivel de tronco de la arteria pulmonar como asi
tampoco de sus ramas principales segmentarias y
subsegmentarias.

— Ecocardiograma Doppler: funcién biventricular
conservada; FEY 59%, auriculas de tamafio nor-
mal. TAPSE 17 mm, PSAP 21 mmHg.

— Espirometria: (ver tabla 1).

- PIMAX -54 (VR igual o mayor a 75 cmH,0) y PE-
MAX 90 cm H,0 (VR igual o mayor a 100 cmH,0)

— Ecografia diafragmdtica en posicion sentado vy
acostado: marcada disminuciéon de la excursion
respiratoria diafragmdtica izquierda.

Los hallazgos en los estudios complementarios
sustentan el diagndstico del SLS en el contexto de
LES. Al egreso hospitalario, el paciente continta tra-
tamiento con meprednisona 20 mg por dia e inicid hi-
droxicloroquina 200 mg dos veces al dia y azatioprina
150 mg por dia, con mejoria de los sintomas y mode-
rado dolor tordcico ante la inspiracién profunda, que
mejora parcialmente con AINEs.

Actualmente, el paciente continda con el mismo
esquema de tratamiento, en plan de descenso de cor-
ticoide, en seguimiento por consultorios externos de

Tabla 2.
Espirometria

Predicho Real % tedrico

CVF (L) 4.82 1.94 40
VEF, (L) 4.12 1.45 35
VEF /CVF (%) 86 74 85
DL

CO, 27.14 16.31 60
(ml/min/mmHg)
DLCO/VA

4.46 5.89 132

(ml/min/mmHg/L)
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reumatologia y neumonologia, asintomdtico para do-
lor tordcico o disnea ante esfuerzos.

Se repitid espirometria a los 6 meses del alta y no
se evidenciaron cambios significativos en la funcion
pulmonar considerdndose poco el tiempo transcurri-
do entre ambas evaluaciones. Estos hallazgos se evi-
dencian en la tabla 2.

Discusion

El SLS es una complicaciéon de la enfermedad autoin-
mune sistémica que se observa en LES, pero también
puede hallarse s. de Sjogren, la artritis reumatoide y
la esclerodermia. Se caracteriza por disnea con o sin
dolor tordcico pleuritico, elevacién del hemidiafragma
y fisiologia restrictiva en las pruebas de funcién pul-
monar sin compromiso intersticial.*

El SLS es un diagndstico de exclusion y debe for-
mularse en ausencia de enfermedad vascular, alveo-
lar o intersticial .®

El SLS en pacientes con LES es prevalente en mu-
jeres con estimaciones de 9:1 y con una edad prome-
dio al momento del diagndstico de 36 afos.®

Se estima que ocurre entre el 0,5% y el 1,50% de
todos los pacientes con lupus y puede ocurrir en cual-
quier momento del curso de la enfermedad.”

Aunque su fisiopatologia no es conocida con cer-
teza, se han postulado varias hipdtesis relacionando
diferentes componentes del sistema respiratorio, por
ejemplo: a) desarrollo de microatelectasias causa-
das por tension superficial elevada, secundaria a de-
ficiencia de surfactante, b) disfuncién diafragmdtica
secundaria a adherencias pleurales, c) miopatia ins-
piratoria y espiratoria inducida por el propio LES o d)
neuropatia frénica. Recientemente, se ha propuesto
la inflamacidn pleural como proceso inicial en SLS con
la resultante restriccidon pulmonar y afectacion del ar-
co neural del musculo respiratorio normal. La hipoin-
suflacion pulmonar crénica generaria alteracién de la
distensibilidad, lo que resultaria en volimenes pulmo-
nares persistentemente bajos.?

Se sospecha que la inflamacién mediada por au-
toinmunidad inhibiria la inspiracién profunda a través
de dolor y reflejos neurales que ocasionan disfuncién
diafragmdtica. La menor excursion de dicho muscu-
lo se expresa con compromiso pulmonar ipsilateral,
hipoinsuflacidon y decremento de la capacidad resi-
dual funcional que al perpetuarse en el tiempo genera
un ciclo de retroalimentacidon positivo con progresion
gradual del compromiso diafragmdtico que genera lo
que denominamos “Shrinking lung”.

Los pacientes se presentan con disnead, con o sin
dolor tordcico pleuritico, siendo la tos y la ortopnea
sintomas menos comunes. Se cree que la ortopnea es
secundaria a la debilidad diafragmdtica.

A la exploracion fisica, se puede observar expan-
sién tordcica reducida y crepitantes auscultatorios,
ademds de taquipnea con respiracion superficial, con
menos frecuencia. Los pacientes pueden tener carac-
teristicas extratordcicas activas coexistentes de lu-
pus, incluidos sintomas y signos como artralgia, erup-
cién cutdnea, alopecia y glomerulonefritis.®-*2

La evaluacion del SLS requiere la exclusién de
otras etiologias de disnea y dolor tordcico pleuriti-
co en pacientes con LES. Las pruebas de laboratorio
suelen ser normales. Un recuento elevado de gldbulos
blancos puede sugerir una infeccidn. Los niveles ele-
vados de PCR pueden indicar serositis. La ERS puede
elevarse en el contexto del lupus activo.

Ante sospecha de enfermedad autoinmune, se re-
comienda realizar pruebas que incluyan un perfil reu-
matoldgico completo.

La obtencidn de gases en sangre arterial es un es-
tudio necesario en la valoracién inicial que demuestra
la elevacién de la PaCO, debido a la hipoventilacién
alveolar ocasionada por la pardlisis diafragmatica, en
muchos de los casos.

Las herramientas de diagndstico que mostraron
mejor rendimiento para la detecciéon de SLS son las
técnicas de imagen (radiografia de térax y TACAR)
junto con las pruebas de funcion pulmonar y diafrag-
mdtica. La evaluacién del movimiento de la cdpula del
diafragma mediante ecografia en modo My los estu-
dios de conduccidn del nervio frénico son menos uti-
|es.13-16

En nuestro paciente la radiografia de térax de in-
greso no evidencia derrame pleural, sin embargo, la
inflamacidén de la pleura puede causar dolor tordcico
en ausencia de este. La ecografia pulmonar es un es-
tudio Util que puede poner de manifiesto alteraciones
en los movimientos diafragmdticos, como en este ca-
so, en el que se evidencia disminucidn de la excursién
diafragmdatica izquierda.

Las pruebas de funcién pulmonar cldsicamente
demuestran un déficit restrictivo junto con una CPT,
DLCO y volumenes pulmonares reducidos.! La pre-
servacion de la DLCO con DLCO/VA por encima de lo
normal sugiere compromiso extraparenquimatoso.

Las mediciones de la Pimax y Pemax son Utiles pa-
ra confirmar la debilidad de los musculos respirato-
rios. La Pimax refleja la fuerza del diafragma, princi-
pal musculo inspiratorio. En los pacientes con SLS con
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pardlisis diafragmdtica unilateral, la Pimax puede ser
normal debido a la preservacion de la fuerza de los
musculos accesorios. La medicion de ambas presio-
nes debe evaluarse en ausencia de dolor tordcico pa-
ra lograr una correcta excursion del térax.

El estudio funcional respiratorio en este re-
porte de caso pone de manifiesto un pa-
trén restrictivo severo con presiones inspi-
ratorias y espiratorias dentro de valores de
referencia.

No existe un patrén de oro de tratamiento en el
SLS en pacientes con LES, sin embargo, el tratamien-
to casi siempre incluye los corticoides en primera ins-
tancia.

La dosis habitual es de 0,5 a 1 mg/kg de predni-
solona al dia 'y puede ir precedida de un ciclo corto de
metilprednisolona intravenosa segun la gravedad ini-
cial.t’

Como tratamientos complementarios, los agentes
inmunosupresores como ciclofosfamida, azatiopri-
na, micofenolato y metotrexato pueden ser utilizados
después del fracaso del tratamiento con esteroides,
aunque su eficacia terapéutica no ha sido demostra-
da.

El rituximab surge como una opcidon terapéutica
prometedora frente al fallo terapéutico del tratamien-
to con esteroides.

Conclusion

Este reporte de caso presenta una complicacion pul-
monar poco frecuente de una enfermedad autoinmu-
ne como el LES. La sospecha clinica, asi como el co-
nocimiento de sus caracteristicas de presentacidn,
pueden conduciry orientar al répido diagndsticoy ala
prevencion del empeoramiento de esta afeccidn pul-
monar.
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