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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO Y FIBROSIS PULMONAR

R.E., H.C.: 70.794, sexo femenino. Fecha ingreso: 20-2-00.
Fecha defuncion: 2-4-00. Autopsia N° 3200.

Mujer de 54 afios con antecedentes de tabaquismo, obesi-
dad, diabetes y osteoporosis secundaria a corticoesteroides. En
1986 le diagnosticaron lupus eritematoso sistémico por presen-
tar anemia hemolitica, eritema malar, artritis, FAN y anti ADN
positivos. Desarroll6 como complicaciones alveolitis fibrosante,
diagnosticada en 1988 por biopsia transbronquial, y vasculitis
necrotizante confirmada por biopsia del nervio sural en marzo
de 1999. Fue inmunosuprimida con pulsos mensuales de
ciclofosfamida y prednisona. Recibi6 oxigenoterapia domicilia-
ria desde 1993 y ventilacion no invasiva con BiPAP desde 1999.
En septiembre de 1999 fue internada por neumonia que requi-
rié asistencia respiratoria mecénica, la requirié6 nuevamente en
diciembre por shock séptico de probable origen respiratorio. El
20-2-00 volvio a internarse por fiebre, disnea clase funcional
IV y dolor (puntada de costado). Al examen fisico presentaba:
frecuencia cardiaca 150, frecuencia respiratoria 62, rales
crepitantes bilaterales a predominio izquierdo, generalizados.
El ECG s6lo mostraba taquicardia sinusal y la radiografia de
térax infiltrados intersticiales bilaterales. En el laboratorio: GB
21.300/mm3; Hto 40%; urea 0.30 g/l; FIO, 0.21, Sat. 78%, PO,
40, PCO, 50, pH 7.42, CO,H 37, a/A 0.43. Se comenz¢ trata-
miento con imipenem, hidrocortisona, salbutamol, morfina,
midazolam y requirié asistencia respiratoria mecanica y aspi-
raciones continuas. Evolucion6 afebril y con hipotension que
requiri6 dopamina a dosis de 8 gamma/kg.min. Se cambié el
antibiotico por ceftriaxona-ornidazol por probable neumonia
aspirativa. El 23-2-00 se suspendié la sedacién y el 24-2 con
un Glasgow de 15/15 y una PA de 140/80, se suspendieron
los inotropicos. Se pas6 a modo ventilatorio SIMV con presion
de soporte. El 28-2-00 se extubé con buena tolerancia conti-
nuando con ventilaciéon no invasiva. El 3-3-00 se realizé eco-
Doppler venoso de miembros inferiores, normal. El 6-3-00 pas6
de la Unidad de Terapia Intensiva a la sala general y termin6
el tratamiento antibiético. El 13-3-00 present6 fractura patolé-
gica de un arco costal. El 15-3-00 por disuria y sedimento
urinario inflamatorio inici6 tratamiento con ciprofloxacina. El
16-3-00 se otorg6 el alta y reingresé cuatro dias después por
disnea clase funcional 1V, tos y expectoracion mucopurulenta.
Al examen fisico presentaba: PA 90/50; frecuencia cardiaca
120, afebril, hipoventilacion bibasal, roncus y sibilancias gene-
ralizadas. En la radiografia de térax se observaba un infiltrado
intersticial bilateral, predominante en base derecha. En el ECG:
ritmo sinusal, eje 0°; FC 150; supradesnivel del ST en DIl e
infradesnivel del ST en AVL. GB 21400/mm?3; FIO, indetermi-
nada, PO, 32,PCO, 52, pH 7.42, CO,H 33y Sat 50%. Ingre-
s6 a ARM, modo CMV; FIO, 100%, PO, 314, PCO, 60, pH 7.34,
CO,H" 32, Sat 98%, a/A 0,48. Se indico dopamina a dosis
inotropicas, imipenem y amikacina. El 21-3-00 present6 oliguria,
sin signos de insuficiencia cardiaca por lo que se realiz6 ex-
pansién con cristaloides, sin respuesta. Se administro
furosemida con buenos resultados. El 28-3-00 tuvo fiebre con
marcada hipoventilacion en la base derecha y aumento del in-
filtrado en la radiografia. Se aislé6 Pseudomonas sp. de las se-

creciones bronquiales sensible a piperacilina-tazobactam por
lo que se inici6 tratamiento. El 30-3 por signos de sobrecarga
de volumen y oliguria se realiz6 balance negativo con diuréti-
cos. El 31-3 present6 hipotension con PA sistélica palpatoria
de 60. Se aument? la dosis de inotrépicos con escasa respues-
ta; fallecio el 2-4-00.

Discusién radioldgica

Dr. Ricardo Ré: En todas las radiografias de la dltima
internacion los hallazgos son similares. La enferma esta
intubada y tiene infiltrado pulmonar intersticial bilateral
con predominio derecho; hay una imagen de dificil inter-
pretacion que pareceria corresponder a un desplaza-
miento del mediastino hacia la derecha y fracturas cos-
tales de varios arcos. En las tomografias de los afios
1997 y 1999 se ven lesiones pulmonares compatibles
con alveolitis fibrosante, bilaterales, con predominio en
los I6bulos inferior y medio derechos e imagenes de
panalizacién. En el mediastino se observa aumento del
tamafio del corazon derecho con un didmetro de la arte-
ria pulmonar de aproximadamente 3 cm. La auricula iz-
quierda impresiona ser de tamafio normal pero como el
eso6fago esta desplazado hacia atras, es probable que
una hernia hiatal ocupe el mediastino posterior. La
sobreelevacion del hemidiafragma derecho contribuye a
la modificacion de la posicion del mediastino.

Discusion clinica

Dr. Roberto Freue: Esta paciente, a pesar de su grave
enfermedad, presentd una sobrevida que excedi6 larga-
mente cualquier prondstico. La conocimos en 1986 cuan-
do ingresé, sin diagndstico, con una enfermedad cuya
manifestaciébn mas importante era anemia hemolitica,
con prueba de Coombs positiva, LDH alta y haptoglobina
ausente. La anemia parecia ser parte de una enferme-
dad inmunoldégica, probablemente un lupus eritematoso
sistémico. Durante todos los afios de evolucién reunié
cinco criterios de lupus: 1) anemia hemolitica, 2) erite-
ma malar, 3) artritis (si bien presentaba rigidez matinal,
no tuvo progresion hacia una artritis erosiva como se
ve en la artritis reumatoidea), 4) FAN positivo y 5) DNA
positivo. No tuvo glomerulopatia, cerebritis, ni serositis
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aunque dos afios después del diagndstico de lupus de-
sarrollé una enfermedad pulmonar restrictiva grave con
tos y disnea y que fue estudiada con tomografias, lavado
bronquioalveolar (evidencié actividad inflamatoria), y
centellograma con Ga® que no mostrd gran actividad
pulmonar pero orientd hacia la posibilidad de alveolitis.
En 1988 se realizé una biopsia transbronquial informada
como alveolitis fibrosante. Con estos resultados se indico
tratamiento inmunosupresor que fue efectivo ya que en
los 12 afios que mediaron entre el diagndstico de fibrosis
pulmonar y la muerte, no empeoraron los valores
espirométricos siendo su capacidad vital forzada de alre-
dedor de un litro. La posibilidad del transplante pulmonar
fue descartada por las caracteristicas de la enfermedad
principal, edad y porque mejoré de la disnea luego del
tratamiento de rehabilitacion respiratoria y descenso de
peso. Al principio solo tenia oxigenoterapia domiciliaria
nocturna, mas tarde debi6é ser permanente requiriendo,
ademés, métodos de ventilacion no invasiva como la
BiPAP. Al momento de su fallecimiento, tenia indicacion
de BiPAP durante las veinticuatro horas aunque no la
cumplia porque estaba cansada y deprimida. En la etapa
final tuvo mdltiples infecciones pulmonares que inicialmen-
te se trataron en forma ambulatoria pero que en los Ulti-
mos tiempos requirieron internacién y asistencia respira-
toria mecanica. Se recuperd de tres de estos episodios
pudiendo ser extubada e incluso volver a su casa. Final-
mente fallecié. Si bien el lupus eritematoso sistémico tuvo
pocas manifestaciones, cerca de su muerte hubo claras
evidencias de actividad. Un afio antes del deceso pre-
sentd una monoplejia crural derecha subita. Inicialmente
pensamos que era una mononeuritis por compromiso
nervioso periférico relacionado con la gravisima enferme-
dad 6sea vertebral pero, como tenia clinica de mononeu-
ritis multiple, se indico biopsia de nervio sural. La biopsia
mostro una vasculitis necrotizante. Se inici6 tratamiento
con pulsos mensuales de ciclofosfamida y altas dosis de
corticoides favoreciéndose asi la aparicion de las neumo-
nias que desencadenaron su muerte. Otras manifesta-
ciones de actividad lapica no se repitieron en la etapa
final. No tuvo mas anemia hemolitica; tenia dosaje positi-
vo de crioaglutininas y de anticuerpos anticardiolipinas,
sin trombosis. En la historia de esta enferma hay algunos
puntos interesantes que deberian ser ampliados por los
especialistas. El primero es si la enfermedad inmunolégica
es un lupus o no. El segundo punto, el mas interesante,
es el diagnostico de la enfermedad pulmonar que motivéd
las internaciones. Aunque lo méas probable es la ya co-
mentada de repetidas neumonias favorecidas por la
inmunosupresion, las caracteristicas clinicas plantean al-
gunas dudas y permiten postular otros diagnosticos. Siem-
pre empezaba con disnea subita, tos y expectoracion
mucopurulenta. Algunas veces tenia fiebre, otras no. Te-
nia leucocitosis pero no se pudo, salvo en el episodio que
precipito la muerte, determinar la presencia de una con-
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densacion neumonica. La mejoria del cuadro era rapida y
notoria. Nos planteamos otros diagnosticos, como el de
endocarditis derecha y episodios recurrentes de embo-
lismo pulmonar séptico, cosa poco probable, nunca tuvo
bronconeumonia bilateral extensa, si la hubiera tenido, el
desenlace hubiese sido mas rapido. Nunca pudimos de-
mostrar infecciones pulmonares oportunistas. Otro diag-
néstico que siempre tuvimos presente fue el de trom-
boembolismo pulmonar agudo pues estaba postrada en
cama, con sobrecarga de las cavidades derechas del co-
razén asociada a hipertension pulmonar y tenia
anticuerpos anticardiolipinas. Se realizaron varios eco-
Doppler venosos de miembros inferiores que fueron ne-
gativos; consideramos que el centellograma pulmonar no
iba a ser de utilidad y que la paciente no estaba en condi-
ciones para una arteriografia pulmonar; fue un diagnosti-
€0 que no pudo demostrarse. Pensamos también en la
insuficiencia cardiaca congestiva con falla ventricular iz-
quierda aguda por sobrecarga derecha y efecto Wertheim
invertido. Cuando la poniamos en asistencia respiratoria
mecanica y realizabamos balance negativo, mejoraba ra-
pidamente. El tercer diagndstico fue el de fatiga muscular
respiratoria. Muchos factores contribuian a la miopatia: el
lupus, los corticoides, el ayuno, la enfermedad pulmonatr,
la renuencia de la paciente a usar los métodos de soporte
ventilatorios y el broncoespasmo que presenté en los ulti-
mos tiempos. Otras enfermedades menos frecuentes
asociadas al lupus como la neumonitis lupica, la hemo-
rragia alveolar y el BOOP no se pudieron demostrar.

Dr. Eduardo De Vito: EI compromiso pulmonar del
lupus puede verse en las vias aéreas superiores, el
parénquima, la pleura y los vasos, aun sin manifestacio-
nes sistémicas de actividad cuando es cronico, al con-
trario del dafio agudo que habitualmente las tiene. La
evolucion de esta paciente fue muy buena. Sobrevivié
12 afos después de haberse diagnosticado fibrosis
pulmonar. La capacidad vital disminuyo levemente des-
de alrededor de 1150 hasta 900 ml, lo cual indica que si
bien siempre tuvo una incapacidad ventilatoria con res-
triccién grave no hubo demasiada progresion. La capa-
cidad pulmonar total del Ultimo afio era de alrededor del
45% del tedrico con un 35% de capacidad vital y una
difusién de monoxido de carbono de solamente 17% de
su valor normal. Tuvo hipercapnia e hipoxemia durante
toda su evolucion que pueden explicarse por el trastor-
no restrictivo grave. Otros factores que pueden contri-
buir a la hipercapnia crénica son la obstruccion bron-
quial y la debilidad muscular respiratoria, frecuente en
pacientes l(picos tratados con corticoides. Esta pacien-
te tenia presion inspiratoria maxima normal y capacidad
vital que no cambiaba con el decubito dorsal. Esto su-
giere que, si tenia debilidad muscular respiratoria no era
relevante desde el punto de vista clinico y el diafragma
no tenia evidencias de disfuncién. En la dltima etapa
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tenia un cierto grado de obstruccion bronquial. Una téc-
nica recientemente desarrollada es la de la presion ne-
gativa espiratoria que consiste en colocar una presion
negativa en la boca en el momento de la respiraciéon
tranquila y en la fase espiratoria lo que puede detectar
la limitacion espiratoria del flujo. La disnea de los pa-
cientes con obstruccion bronquial pareceria estar mas
relacionada con la limitacion espiratoria del flujo medida
con esta técnica de presion negativa que con la medida
del volumen espiratorio forzado en el primer segundo
que es el indice mas utilizado. La hipertension pulmonar
puede justificarse por el cuadro restrictivo asociado a
hipoxemia e hipercapnia cronica. Queda por plantear si
tenia tromboembolismo pulmonar crénico recurrente
como causa de hipertension pulmonar crénica. Una re-
visidn reciente sostiene que no se han encontrado evi-
dencias de que el tromboembolismo pulmonar recurren-
te cause hipertension pulmonar crénica 'y concluye con
la hipotesis que la denominada hipertension pulmonar
crénica tromboembdlica corresponde a una arteriopatia
primaria con trombosis in situ de los vasos pulmonares®.
Si la paciente tuvo trombosis in situ o algun tipo de
arteriopatia, pudo haber contribuido a la hipertensién
pulmonar, aunque ésta ya estaba totalmente justificada
por la restriccion, la hipoxemia y la hipercapnia. Tam-
bién pudo haber tenido tromboembolismo recurrente,
pero su asociacién con la hipertensién pulmonar es du-
dosa a la luz de lo ya comentado. El evento final pudo
ser de causa infecciosa. Las drogas inmunosupresoras
pudieron jugar algun papel. La hipoxemia aguda reversi-
ble, recientemente jerarquizada, consiste en la activa-
cion del complemento que atrae neutréfilos produciendo
cambios en el endotelio vascular que conducen a la
hipoxemia. Se da en pacientes con una enfermedad
aguda, grave, que incluso requiere asistencia respirato-
ria mecanica y suele mejorar espectacularmente con
corticoides. Puede acompafiarse o no de infiltrados
pulmonares. Creo que la hipoxemia aguda reversible
deberia ser considerada entre los diagnésticos. La
oxigenoterapia domiciliaria estaba claramente indicada
porgue tenia hipoxemia por debajo de 55 mm de Hg, cor
pulmonale crénico e hipertension pulmonar. Es discuti-
ble la indicacion de la BiPAP. La indicamos y no esta-
mos arrepentidos; es indudable que, cronica y domicilia-
ria, mejora a pacientes con enfermedades restrictivas
de la caja toréacica, cifoescoliosis, secuelas de poliomielitis
y con enfermedades neuromusculares. Mejora la
hipercapnia, la hipoxemia y la sobrevida. En cambio, en
enfermedades del parénquima pulmonar con restriccion
y panalizacion y en la enfermedad pulmonar obstructiva

* Egermayer P, Peacock AJ. Is pulmonary embolism a common cause
of chronic pulmonary hypertension? Limitations of the embolic
hypothesis. Eur Respir J 2000; 15: 440-8. En el mismo numero ver
Editorial de pp 436-7.

MEDICINA - Volumen 62 - N° 2, 2002

cronica terminal, el uso de la BiPAP es discutible porque
no hay evidencia de mejoria objetiva; no mejora la
hipercapnia ni la sobrevida. Podria indicarse en la espe-
ra del eventual transplante porque aporta confort al dis-
minuir el trabajo respiratorio y mejora la disnea aunque
hay trabajos que dicen lo opuesto. A pesar de lo ex-
puesto creo que estuvo bien indicada y la sobrevida fue
mejor que la esperada en el momento del diagnéstico.

Dra. Judith F. Sarano: Si la paciente tuvo un lupus es
una pregunta dificil de responder. Si bien cumplié con
cinco criterios, muchos de ellos, como el FAN, las
artralgias y la anemia hemolitica pueden ser comparti-
dos con otras enfermedades autoinmunes. Nunca mos-
tr6 manifestaciones de actividad o nefropatia. La enfer-
medad pulmonar es mucho mas frecuente en otras en-
fermedades autoinmunes como la esclerodermia o la ar-
tritis reumatoidea que en el lupus. Sélo el 18% de los
pacientes con lupus tienen enfermedad pulmonar. Sin
embargo, desde el comienzo tuvo, aunque con titulos
bajos, anti ADN positivo que es un marcador especifico
de lupus. Creo que la Unica manera de confirmar el diag-
néstico es encontrar las lesiones tipicas en el bazo. De
todas maneras creo que tuvo un lupus eritematoso
sistémico complicado con esta poco frecuente pero
descripta alveolitis fibrosante y que ésta fue la causa,
junto con las infecciones pulmonares, de la muerte.

Dr. Guillermo Benchetrit: La posibilidad de tener una
enfermedad infecciosa es directamente proporcional a la
virulencia del germen que la produce y al indculo del mis-
mo, e inversamente proporcional a los mecanismos de
defensa del huésped, ya sean locales o sistémicos. Esta
paciente tenia alteraciones en los mecanismos de defen-
sa del pulmon; tenia, ademas, dispositivos que permitian
el facil acceso de los microorganismos y alteraciones de
la inmunidad sistémica. Esto explica que haya padecido
infecciones y que éstas hayan causado la muerte. En cada
una de las internaciones, ni el cuadro clinico ni la radiolo-
gia permitian diferenciar si la enfermedad era infecciosa
0 no. Como era una paciente de alto riesgo, no pudieron
realizarse procedimientos invasivos para llegar a un diag-
ndstico porque podian precipitar el desenlace, es por eso
que se administré antibioticoterapia empirica con un es-
pectro especifico para evitar la seleccion de la flora. A
pesar de nuestros esfuerzos adquirié una infeccion por
Pseudomonas multirresistente. La posibilidad de que haya
tenido una infeccion oportunista como la tuberculosis, la
aspergilosis o la pneumaocistosis es poco probable debido
a la prolongada evolucion sin tratamiento especifico.

Dr. Alejandro C. Adilardi: En las imagenes podemos
ver signos de sobrecarga de las cavidades derechas
aunque en el electrocardiograma esto no es tan eviden-
te ya que el eje frontal estd en 0°. La explicacion podria
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ser que tuviese hipertrofia ventricular izquierda proba-
blemente vinculada a hipertension arterial o que la
sobreelevacion del diafragma por obesidad haya modifi-
cado la posicion del corazén ubicandolo en dicho eje.
Otro signo que esta presente en casi todos los electro-
cardiogramas es la presencia de ondas P picudas y
dextrorrotacion en el plano longitudinal como Unicas ca-
racteristicas de sobrecarga derecha. No he visto tras-
tornos de conduccion, isquemia, necrosis ni arritmias. Si
tuvo tromboembolismo pulmonar, no se manifesté en
los electrocardiogramas. La posibilidad de una endocar-
ditis derecha no puede descartarse aunque por la evolu-
cién parece poco probable.

Dr. Guillermo Liberé: Atendi a la paciente porque te-
nia varias enfermedades metabdlicas. Era obesa, dia-
bética y por el uso prolongado de corticoides desarrollé
una osteoporosis gravisima con dolores 6seos relacio-
nados con fracturas vertebrales a pesar del tratamiento
gue recibi6 de calcitonina y alendronato.

Dr. M. Andrés Nicastro: La anemia hemolitica fue com-
probada fehacientemente. Tuvo anticuerpos que fijaban
complemento, niveles bajos de haptoglobina, niveles al-
tos de LDH, y reaccién de Coombs positiva. Con la evolu-
cién, este cuadro desaparecio totalmente; la Coombs se
negativizd y los niveles de haptoglobina se elevaron al
final comportandose como reactante de fase aguda.

Dr. Gustavo L. De Feo: Si la paciente no tuvo un lupus:
¢, Qué enfermedad tuvo? La anemia hemolitica, el compro-
miso intersticial y la hipertensién pulmonar son entidades
gue pueden observarse en otras enfermedades del tejido
conectivo. De todas maneras, sumando los elementos cli-
nicos y bioquimicos que presentd, no encuentro ninguna
enfermedad que justifique mejor su evolucion que el lupus.
No tuvo los cambios cutaneos de la esclerodermia, las
manifestaciones articulares de la artritis reumatoidea, ni
nédulos reumatoideos. No tuvo las manifestaciones
vasculares clasicas de la enfermedad mixta del tejido
conectivo ni anticuerpos anti nRNP. Creo que se trat6 de
un lupus eritematoso sistémico ya que reuni6 criterios cli-
nicos suficientes y tuvo anticuerpos anti ADN positivos; la
evolucién fue atipica y no me sorprende que haya tenido
pocas manifestaciones de actividad porque estuvo perma-
nentemente tratada por distintos motivos. Siempre me lla-
mo la atencién la imagen que parecia corresponder a un
desplazamiento mediastinal hacia la derecha, y todo hace
suponer que podria corresponder a agrandamiento de la
arteria pulmonar; hay suficientes argumentos para creer
gue tenia hipertensién pulmonar pese a los hallazgos del
electrocardiograma y del ecocardiograma.

Dr. Ricardo Ré: La interpretacion de la masa hiliar de-
recha se hace mas facil si tenemos la tomografia, como
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en este caso, y creo que el mediastino desplazado es
realmente un mediastino agrandado. Consideremos tam-
bién que las fibrosis pulmonares asociadas a enfermeda-
des del tejido conectivo pueden ser de larga evolucion,
algunos sostienen que hasta de alrededor de 10 afios?.

Dr.Samuel Finkielman: Es llamativo el hecho que 10
afios atras discutimos la posibilidad del injerto de cora-
zbén-pulman en esta paciente. No es habitual que alguien
gue esta al limite de la capacidad de sobrevivir con una
funcion pulmonar anormal viva 10 afios después. Creo
gue eso habla bien de algunas cosas: del uso del oxige-
no domiciliario, de los médicos que la trataron y de la
misma enferma. Era tratada con carifio y ella sentia algo
gque es notable, carifio por el Instituto. Cuando los pa-
cientes “adoptan” una institucion médica, en ocasiones
desarrollan un sentimiento de amor-odio muy particular.
Esta mujer era agradable, las veces que la traté decia
gue se sentia bien y queria quitarle la preocupacion al
médico que la trataba. Su cuadro tiene muchos aspec-
tos de interés médico. Consideremos primero si tiene un
lupus; comenzé como un lupus, con un episodio de ane-
mia hemolitica, después aparecieron otras manifesta-
ciones que se interpretan como llpicas, lo cual es una
forma relativamente comudn de empezar la enfermedad.
Después ya no evoluciona como lupus, evoluciona como
una fibrosis pulmonar; pero aun tiene criterios bioquimi-
cos de lupus ¢Va a tener lesiones vasculares caracte-
risticas en el bazo? Siempre decimos lo mismo, que si
tiene arterias en catafila de cebolla en el bazo es un
lupus, ¢ este criterio es absoluto?, ¢ siempre es asi? Vale
la pena ver si esta paciente lo tiene. La otra cosa que
parece tener es hipertension pulmonar. No en los elec-
trocardiogramas, no en la ecocardiografia, pero en
la tomografia computada tiene 3 cm. de arteria pulmonar
y eso, para algunos, es un criterio mas preciso que el
electrocardiografico y el ecocardiografico, ¢ tuvo hiperten-
sion pulmonar? Posiblemente si. Si tuvo hipertensién
pulmonar, ¢tuvo tromboembolismo? Creo que no se
necesita el tromboembolismo. ¢ Tuvo trombosis in situ?
Tampoco se la necesita, pero pudo haberla tenido. Otro
punto a considerar es la infeccion. Tuvo una infeccion,
si, expectoraba pus, es un indicio de que tuvo una infec-
cion final, ¢la infeccion fue una bronconeumonia o fue
una infeccién canalicular? Yo creo que un resfrio o una
sinusitis a una paciente asi la mata.

Dra. Silvia C. Predari: Los estudios bacteriol6gicos
post mortem son muestras de dos punciones de los 16-
bulos superior e inferior de pulmén izquierdo. Los culti-

2 Quismorio FP. Pulmonary Manifestations of Systemic Lupus Erythe-
matosus. In: Wallace DJ, Hahn BH (eds). Dubois” Lupus Erythe-
matosus, 5th Edition. Baltimore: Williams & Wilkins, 1997. Chapter 38,
pp 678-82.
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vos desarrollaron los mismos gérmenes que se aislaron
de los aspirados endotraqueales: Pseudomonas
aeruginosa y Klebsiella pneumoniae, cepas multirresis-
tentes caracteristicas de este lugar; los mismos gérme-
nes se aislaron en material tomado por puncion intra-
cardiaca.

Discusion anatomopatoldgica

Dra. Marina Garcia: Empezaremos recordando las
biopsias realizadas en vida de esta paciente. La primera
fue una biopsia transbronquial realizada 12 afios antes
de fallecer en la que se diagnosticé alveolitis fibrosante
(N° 28.860); un afio antes de fallecer recibimos la biop-
sia de nervio sural o ciatico popliteo externo en la que se
diagnosticd vasculitis necrotizante y trombosis fibrinosas
en arterias epineurales (N° 36803) y una de piel con una
lesion ampollar en region dermoepidérmica (N° 36.808).
En la autopsia, afios después de la biopsia, los pulmo-
nes tenian tres lesiones de importancia, la fibrosis
pulmonar, que todos sabiamos avanzada, tromboembo-
lismo recurrente y una neumonia. La neumonia afecta-
ba a todos los I6bulos pulmonares. El aspecto externo
de los pulmones era el tipico de las fibrosis avanzadas,
superficie pleural de aspecto nodular, se diria cirrético y,
reemplazando la estructura alveolar, quistes que le dan
el aspecto de un panal de abejas; ademas, una consoli-
dacion que da el aspecto sélido al parénquima que de-
biera estar aireado. La arteria pulmonar estaba agran-
dada y tiene placas de aterosclerosis. En el pulmén iz-
quierdo, en el I6bulo inferior encontramos un infarto con
reblandecimiento necrético del parénquima (Fig. 1y 2).
La microscopia mostré lesiones de fibrosis pulmonar
avanzada: alvéolos con tabiques engrosados por fibrosis
y, en otras zonas, no se distinguia parénquima normal
sino dilataciones bronquiales o espacios aéreos revesti-
dos por epitelio bronquial. El trombolismo era extenso,
el trombo mas grande que encontré era reciente aun-

Fig. 1.— Pulmén. Fibrosis pulmonar e infarto hemorragico.
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Fig. 2.— Fibrosis pulmonar, detalle.

que ya bien adherido a la pared, otros, mas viejos, esta-
ban organizados o en vias de organizacién. Si se trata
de trombosis in situ o tromboémbolos es dificil, si no
imposible, determinar. El corazén pesaba 370 gramos,
un corazén grande para una mujer (el peso promedio
normal es 250g), el grosor del miodardio en ambos
ventriculos estaba dentro de lo normal, las cavidades
estaban dilatadas, pero la autopsia se hizo 36 h des-
pués de la muerte. Para estar seguros de que existia
hipertrofia ventricular derecha tendriamos que haber
hecho el indice de Fulton, no lo hicimos. Hay, sin em-
bargo, signos anatomicos de hipertensién pulmonar: di-
latacion y aterosclerosis de la arteria pulmonar que, por
otra parte la dilatacion de la arteria pulmonar era visible
en la TAC, como ya se ha dicho, y la fibrosis amputa el
lecho pulmonar distal y tiene el tromboembolismo. El
higado tenia necrosis centrolobular. La ateromatosis
aortica era grave teniendo en cuenta que era una mujer
joven. Los rifiones pesaban 110 g cada uno, tenian mi-
nimas lesiones glomerulares, focales, fibréticas, practi-
camente no tenian lesiones. En el bazo no encontramos
la muy comun, pero no constante, fibrosis periarterial®.

Diagnéstico anatémico (A 3200)

Lupus eritematoso sistémico (clinico y seroldgico)

1) Fibrosis pulmonar, difusa, avanzada (“cirrosis
pulmonar”, pulmén en panal de abejas). Tromboembo-
lismo pulmonar recurrente con infarto en lobulo inferior
izquierdo. Aterosclerosis de la pulmonar. Cardiomegalia
(370 g). Bronconeumonia grave. Signos de shock:
necrosis hepética centrolobular, grave.

2) Aterosclerosis grave de aorta y ramas. Status post-
colecistectomia.

3 Quismorio FP. Hematologic and Lymphoid Abnormalities in Systemic
Lupus Erythematosus. In Wallace DJ, Hahn BH (eds). Dubois Lupus
Erythematosus. 5th Edition. Baltimore: Williams & Wilkins, 1997. Chapter
43, pp 794-5.



