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Caso de la semana nº3

Historia clínica: Paciente de 35 años de edad, diagnosticado de LED, que presenta dolor torácico, síndrome febril inespecífico y cianosis
Objetivo: describir las lesiones que se observan y razonar los posibles diagnósticos consultando la bibliografía.
El Lupus eritematoso diseminado o sistémico es una enfermedad multisistémica de causa autoinmunitaria que se caracteriza por la presencia de anticuerpos antinucleares. Es una enfermedad crónica, con remisiones y reactivaciones, a menudo febril, que se caracteriza por lesiones en la piel, el riñón, las articulaciones, el riñón y las membranas serosas. Sin embargo, la enfermedad puede abarcar a la totalidad de los órganos, entre ellos el pulmón. La afección pulmonar intersticial en el LES es poco frecuente, ya que ocurre en el 1-6% de los pacientes.

Lesiones microscópicas: En la imagen se puede apreciar una masiva infiltración celular monocítica y una hipertrofia de los neumocitos. La luz alveolar aparece ocupada además por un exudado protéico (derrame exudativo). Las paredes alveolares aparecen engrosadas y fibrosadas (alveolitis).

Lesiones macroscópicas: Los pulmones aparecen congestionados debido a la inflamación, y se vuelven duros debido a su encharcamiento. Presentan un color pardo que recuerda al de la glándula hepática, lo que recibe el nombre de induración parda del pulmón (hepatización). 

 
Razonamiento del diagnóstico a partir de las lesiones: 


El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad crónica, de causa desconocida, pero existen evidencias que indican que su defecto fundamental es el fracaso de los mecanismos de regulación que mantienen la autotolerancia. Se han identificado autoanticuerpos frente a distintos componentes nucleares y citoplasmáticos de la célula que no son específicos de órgano ni especie. Cuando estos autoanticuerpos aparecen, se convierten en los mediadores indudables de la lesión de los tejidos. La mayor parte de las lesiones viscerales se deben a inmunocomplejos (hipersensibilidad de tipo III). Los inmunocomplejos en el caso de este paciente se formarían en el espacio intersticial alveolar, dirigidos contra el colágeno, apareciendo la inflamación. Se trataría de una neumonitis.

La enfermedad intersticial suele desarrollarse tras unos años de evolución del LES, aunque se han descrito pacientes cuyos pulmones aparecían afectos ya en las primeras fases de la enfermedad.

La pleuritis es una manifestación muy frecuente del LES, que se presenta en más de la mitad de los pacientes en algún momento de su evolución. El dolor pleural es un síntoma frecuente y puede acompañarse de tos, disnea y fiebre.

 La disnea es otro de los síntomas más frecuentes y se presenta incluso en reposo. La función pulmonar es frecuentemente anormal y la capacidad de difusión del CO2 está a menudo reducida. La neumonitis difusa por lupus puede asociarse a severa hipoxemia, y, por consiguiente, a una cianosis en el paciente. El lupus eritematoso sistémico se asocia a menudo a un síndrome febril inespecífico, por el carácter diseminado de la enfermedad. 

Tras todos estos datos, cabe suponer que una de las posibles causas de muerte del paciente haya sido una insuficiencia respiratoria por la ocupación del espacio alveolar y el impedimento de la difusión gaseosa a través de la membrana alveolocapilar.

