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Introduccion

La patologia broncopulmonar es frecuente en las enfermedades autoinmunes,
pudiendo afectar a las vias respiratorias, parénquima pulmonar, pleura, vasos o
musculatura respiratoria. Estas manifestaciones suelen ser una expresion o una
complicacion de la enfermedad de base, pero siempre debemos descartar cau-
sas secundarias como toxicidad farmacologica e infecciones, que suelen ser las
complicaciones mas frecuentes.

Debemos saber reconocer una exacerbacion aguda en este tipo de patologia y
para ello existen una serie de criterios* como son:

a) Diagnostico previo de enfermedad pulmonar secundaria a patologia au-
toinmune.
) Empeoramiento de disnea de menos de un mes de evolucion.
) Hipoxemia (PaO, <60 mmHg).
d) Nueva aparicion de opacidades en vidrio deslustrado o consolidaciones.

) Exclusion de causas secundarias, principalmente infecciones, enfermedad
tromboembdlica, enfermedad intersticial previa, neumotorax y patologia
cardiaca.
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Entre los sintomas mas frecuentes destacamos por su urgencia la disnea. Es im-
portante diferenciar si es aguda (en horas 0 no existente previamente) o cronica
(duracidon de al menos de un mes), asi como valorar el grado mediante escala
validada*.

Independientemente de la causa, debemos proporcionar al paciente cuidados
de soporte basicos como oxigenoterapia en caso de hipoxemia y tratamiento de
confort. El uso de ventilacion mecanica debe ser valorado de forma individual
segun riesgo-beneficio y no retraso de ventilacion mecanica invasiva. El pilar fun-
damental de tratamiento sera los corticoides (metilprednisolona o prednisona).
Anadiremos antibioterapia empirica de amplio espectro en caso de sospecha de
infeccion asociada (se remite al lector al Capitulo 8).

Principales manifestaciones respiratorias
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Entre las enfermedades de tegjido conectivo que manifiestan patologia a nivel
pulmonar destacaremos artritis reumatoide (AR)*3, lupus eritematoso sistemico
(LES)*4, esclerosis sistémica (ES)*5, sindrome de Sjogren (SS)*3y enfermedad mixta
del tejido conectivo (EMTC)*3, Sus principales caracteristicas y plan de actuacion
quedan recogidas en las Tablas 1y 2. A continuacion describimos las principales
vasculitis que afectan con mas frecuencia al pulmon y la toxicidad pulmonar por
farmacos.

Granulomatosis con poliangeitis (antes Wegener)

Vasculitis sistémica con inflamacion granulomatosa necrotizante de las vias res-
piratorias superior e inferior, vasculitis necrotizante de pequeno y mediano calibre
y glomerulonefritis necrotizante®. Como clinica cardinal se encuentra la afecta-
cion de via aérea superior (costras nasales, sinusitis, otitis media, rinorrea, ulceras
orales y/o nasales y policondritis), ademas de la respiratoria comun a las enfer-
medades previas. La gravedad de los sintomas varia desde hemorragia alveolar
asintomatica hasta hemorragia alveolar aguda con insuficiencia respiratoria. Pue-
de provocar estenosis traqueal y bronquial, pseudotumores inflamatorios, mala-
cia traqueobronquial y fistulas traqueoesofagicas. La estenosis subgloética es la
manifestacion traqueobronquial mas frecuente y puede precisar de una traqueo-
tomia. Desde el punto de vista radiologico destacan los infiltrados pulmonares y
nodulos multiples, siendo frecuente la cavitacion. Como tratamiento especifico,
glucocorticoides en combinacion con ciclofosfamida o rituximab?.

Granulomatosis eosinofilica con poliangeitis (GEPA)

(antes sindrome Churg-Strauss)

Caracterizado por manifestaciones del area otorrinolaringolégica (ORL) (sinusitis
maxilar + poliposis o rinitis) y asma de dificil control que desarrolla eosinofilia per-
manente (>1500 cel/pl y/o >10% y alrededor de 1/3 son anticuerpos anticito-
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Tabla 1. Afectaciones pulmonares mas frecuentes en las enfermedades autoinmunes y/o del tejido conectivo
en exacerbaciones agudas.

AR

EPID
(+ frec. NIU)

Bronquiolitis
obliterante y
folicular

Pleuritis/derra-
me pleural

Hipertension
pulmonar

Hiperreactividad
bronquial

LES

Pleuritis/derra-
me pleural

Hipertension
pulmonar

Infecciones

EPID
(+ frec. NINE)

Neumonitis
lupica aguda

Hemorragia
alveolar difusa

Tromboembolis-
mo pulmonar

Hiperreactividad
bronquial

ES

EPID
(+ frec. NINE)

Hipertension
pulmonar

Tromboembolis-
mo pulmonar

Infecciones por
broncoaspiracion
(dismotilidad
esofagica)

Debilidad de
musculatura
respiratoria

SS

EPID
(+ frec. NINE)

Bronquiolitis

Hipertension
pulmonar

EMTC

EPID
(NINE, NIU)

Infecciones por
broncoaspiracion
(dismotilidad
esofagica)

Hipertension
pulmonar

Pleuritis/derra-
me pleural

DM-PM

EPID
(NINE 7 NIU)

Infecciones por
broncoaspiracion
(dismotilidad
esofagica)

Hipertension
pulmonar

Pleuritis/derra-
me pleural

AR: artritis reumatoide; DM-PM: dermatomiosistis-polimiosistis; EMTC: enfermedad mixta del tejido conectivo; EPID:
enfermedad pulmonar intersticial difusa; ES: esclerosis sistémica; frec.: frecuente; LES lupus eritematoso sistemico;
NINE: neumonia intersticial no especifica; NIU: neumonia intersticial usual; SS: sindrome de Sjégren.

Tabla tomada, actualizada y modificada de: Aragoneés, Jimeénez. Urgencias y Cuidados Criticos en Reumatologia.
Num edicion 01. Madrid: Panamericana; 2012 p. 91-106.

plasmaticos (ANCA) positivos y especificos de proteinas mieloperoxidasa (MPO),
vasculitis sistémica en forma de afectacion neurologica (mononeuritis multiple),
cutanea (purpura, nodulos subcutaneos, erupciones eritematosas) o, de forma
menos habitual, de otros 6rganos (pericarditis). Para su diagnostico, son necesa-
rios 4 o mas de los siguientes criterios: asma, eosinofilia >10%, mono o polineu-
ropatia, opacidades pulmonares migratorias (sin cavitacion), anomalias en senos
paranasales y biopsia con vasculitis y eosinofilia extravascular®. Como tratamien-
to, administrar glucocorticoides para eventos leves (0,5 mg/kg/dia durante 2-3
semanas), en casos graves pulsos de corticoides (7,5-15 mg/kg/dia) o dosis altas
de corticoides via oral (1 mg/kg/dia) durante 2-3 semanas. La combinacion de
esteroides con agentes citotoxicos como ciclofosfamida, de eleccion, y rituximab
se reservan para inducir remision en casos graves (con afectacion cardiaca activa
y peor pronostico). Se desconoce la eficacia comparativa entre ciclofosfamida y
rituximab como regimen de induccion en GEPA. Las dosis recomendadas de ci-
clofosfamida son 0,5-0,7 g/m? IV 3 dosis cada 2 semanas y posteriormente 3 cada
3 semanas (para un total de 6)°.
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Tabla 2. Clinica, diagnostico y tratamiento de patologia respiratoria en enfermedades autoinmunes.

Clinica

Exploracion

fisica

Pruebas
complementarias

Diagnostico
diferencial

Tratamiento

Pleuritis/de-
rrame pleural

EPID

HP

NLA

HAD

Dolor
pleuritico,
disneay fiebre
(en LES)

EnAR
asintomatico

Disnea de
esfuerzo
subaguda o
cronica + tos
seca

Disnea de
esfuerzo,
astenia, dolor
toracico,
sincopes,
palpitaciones

Disnea, tos,
fiebre y a veces
hemoptisis
(<20% casos)

Similar a
neumonitis
lUpica pero

mas rapida +
nefritis lpica

Abolicion de
murmullo
vesiculary

vibraciones

vocales

Crepitantes
secos

Normal o
concordantes
a sobrecarga

de VD

Crepitantes
finos

Crepitantes
finos

Rx de torax: Normal o
derrame pleural leve
unilateral (en AR) o
bilateral (en LES)
Toracocentesis: En AR,
pH <73 LDHaltay
glucosa baja. En LES,
ANA + biopsia pleural;
nodulos en AR

Rx/TC de torax: Infiltrado
reticulo-intersticial difuso
(en LES) o predominante
en lobulos inferiores con
signos de fibrosis (en AR)
LLaboratorio: AntiRo+ (en
LES), FR +anti-CCP alto
(en AR)
Si no urgencia: FBC con
BAL y/0 biopsia si
necesario

Rx de torax: Dilatacion
arterial pulmonar con
atenuacion de
vasculatura periferica
Ecocardiografia: Signos
directos e indirectos de
HTP (@umento de
cavidades derechas, IT
>2,8, desviacion de
tabique interventricular..)

Rx/TC de torax:
Infiltrados alveolares/vi-
drio deslustrado en
lobulos inferiores.
Derrame ocasional.
Laboratorio: Anti dsDNA
BAL (diagnostico
diferencial)

Rx/TC de torax:
Infiltrados alveolares
parcheados difusos
Laboratorio: Anemia,

VSGy PCR altas, y
alteracion de funcion
renal
BAL: Alicuotas
hemorragicas,
hemosiderofagos y
hematies

Empiema, TBC
pleural,
insuficiencia
cardiaca,
hipoalbumine-
mia en nefritis
lUpica

FPI, neumonia
en inmunode-
primidos,
insuficiencia
cardiaca,
bronquiectasias,
linfangitis
carcinomatosa,
HAD, TBC miliar

TEP, hipoxemia
aguda reversible

Infecciones,
HAD

Sindrome
rindn-pulmon,
infecciones
pulmonares,
NLA, edema
pulmonar
cardiogenico
por miocarditis o
endocarditis

AINE en leves
y moderados
/prednisona 0,5-1
mg/kg/dia segun
gravedad si no efectivos.
En recidivantes y/o
corticorresistentes:
Metotrexato, azatioprina
o colchicina

Prednisona 1 mg/kg/dia
VO con pauta reductora.
En casos graves 2-3
mg/kg/dia (inicialmente
25-50 mg/dia dosis
maxima 150 mg) +
ciclofosfamida
En LES, prednisona +
ciclofosfamida
Trasplante pulmonar
Tratamiento sintomatico
vs. antifibroticos si fibrosis
pulmonar

Tratamiento de
enfermedad basal
Diuréticos
Anticoagulacion
Control de arritmias (FA)
Trasplante pulmonar si
fallo de tratamiento
medico

Prednisona 1 mg/kg/dia
En graves, metilpredni-
solona en bolos IV
(500-1000 MQ) +
ciclofosfamida + ATB
empirico
(si sobreinfeccion)

Metilprednisolona en
bolos IV + prednisona
1-2 mg/kg/dia +
ciclofosfamida.
Plasmaféresis/inmuno-
globulinas IV si fracaso
de tratamiento
ATB de amplio espectro
Precaucion con
los liquidos.
Soporte UCI si precisa
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Pruebas

Diagnéstico

Tratamiento

TEP

Bronquiolitis
obliterante

Hiperreactivi-
dad bronquial

Disnea subita,

tos, dolor

toracico,

sincope.
Raramente
hemoptisis

Disnea, tos y
auscultacion
respiratoria
patologica

Disnea, tos,
autoescucha
de sibilancias

fisica
Taquipneay
taquicardia AC
4°y 2° tono,
ingurgitacion
yugular
AP normal

Sibilancias
bilaterales
Crepitantes
difusos
teleinspirato-
rios

Normal o
sibilancias

complementarias

AngioTAC: Defectos de
repleccion en arterias
pulmonares principales y
segmentarias con/sin
signos de compromiso
cardiaco
Laboratorio: DD elevado,
NTproBNP alto si
afeccion de cavidades
derechas
Ecografia doppler de
MMII

Rx de torax normal/atra-
pamiento aéreo
TC de torax: Bronquiec-
tasias, patron intersticial
reticulonodulillar
Sino ingreso: PFR,
FBC/biopsia (individuali-
zar) y estudio analitico

Rx de torax normal

diferencial

Hipoxemia
aguda
reversible, HP

Asma, EPOC,
EPID,
bronquiolitis,
insuficiencia
cardiaca

Asma,
bronquiolitis,
bronquiectasias

HBMP a dosis
terapéuticas
1mg/kg/12hp15
mg/kg/24h durante
3-5 dias. Posteriormente
anticoagulacion oral
Filtro de vena cava si
contraindicacion de
anticoagulante
Siinestabilidad,
trombolisis y UCI
Anticoagulacion
indefinida

Broncodilatadores +
corticoides inhalados
Prednisona 0,5-1mg/k-
g/dia VO. En casos
graves ciclofosfamida IV
Considerar trasplante
pulmonar en casos
graves

Broncodilatadores +
corticoides inhalados

AC: auscultacion cardiaca; AINE: antiinflamatorios no esteroideos; ANA: anticuerpos antinucleares; anti-CCP; anticuerpos
antipéptidos ciclicos citrulinados; anti dsDNA: anticuerpos anti-ADN de doble cadena; antiRo: anticuerpos anti-RO; AR:
artritis reumatoide; ATB: antibidtico; BAL: lavado broncoalveolar; DD: dimero D; EPOC: enfermedad pulmonar obstructiva
cronica: EPID: enfermedad pulmonar intersticial difusa; FA: fibrilacion auricular; FBC: fibrobroncoscopia; FR: factor
reumatoide; HAD: hemorragia alveolar difusa; HBPM; heparina de bajo peso molecular; HP: hipertension pulmonar; HTP:
hipertension pulmonar; IT: indice Tei; IV: intravenoso; LDH: lactato deshidrogenasa; LES lupus eritematoso sistéemico; MMI:
miembros inferiores; NLA: neumonitis lupica aguda; NTproBNP: porcion N-terminal del propéptido natriuretico tipo B;
PCR: proteina C reactiva; PFR: pruebas funcionales respiratorias; Rx: rayos X; TBC: tuberculosis; TC: tomografia
computarizada; TEP: tromboembolismo pulmonar; UCI: unidad de cuidados intensivos; VD: ventriculo derecho; VO: via
oral: VSG, velocidad de sedimentacion globular.
Tabla tomada, actualizada y modificada de Aragonés, Jiménez. Urgencias y Cuidados Criticos en Reumatologia. Num
edicion 01. Madrid: Panamericana; 2012 p. 91-106.

Enfermedad antimembrana basal glomerular
Vasculitis de vasos pequenos caracterizada por inmunocomplejos glomerulo-
nefritis rapidamente progresiva (90% de los pacientes) y/o hemorragia alveolar
(entre el 25-60% de los pacientes). Debe sospecharse en cualquier paciente que
presente sintomas relacionados con glomerulonefritis aguda (hematuria, pro-
teinuria, cilindros celulares, deterioro de la funcion renal) sobre todo si presenta
una progresion rapida y/o hemorragia pulmonar. Requiere la demostracion de
anticuerpos antimembrana basal glomerular (MBG) en el suero o en el rinén®.
Como tratamiento, plasmaféresis combinada con prednisona (metilprednisolo-
na IV en pulsos 15 a 30 mg/kg hasta una dosis maxima de 1 gr al dia durante 3
dias seguido de prednisona oral 1 mg/kg/dia hasta 60-80 mg/24 h) y ciclofos-

famida.
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Toxicidad por farmacos

Aproximadamente un 20% de los pacientes con tratamientos modificadores
de enfermedad (FAME) presenta reacciones adversas que obligan a suspen-
der la terapia; esto va a depender de la edad del paciente y sus antecedentes,
dosis y tipo de farmaco empleado, tratamientos concomitantes (a valorar las
reacciones cruzadas) y enfermedades pulmonares previas conocidas. Para su
diagnostico es fundamental la relacion temporal entre sintomas e ingestion del
farmaco (pueden aparecer de forma inmediata o en los primeros tres meses
de tratamiento). Los sintomas son inespecificos, entre ellos fiebre y empeora-
miento de sintomas respiratorios previos. En cuanto a pruebas de laboratorio
veremos leucocitosis, aumento de velocidad de sedimentacion globular (VSG)
y/0 proteina C reactiva, siendo la eosinofilia un hallazgo para tener en cuenta.
Radiologicamente veremos opacidades en vidrio deslustrado, consolidaciones
parcheadas subpleurales y signos de fibrosis pulmonar. Ejemplos de ellos son
metrotraxo, adalimumab, azatioprina, infliximab, etanercept y rituximab?®. Para
consultar reacciones medicamentosas de farmacos a nivel pulmonar se reco-
mienda el uso de https:./www.pneumotox.com/drug/index/,

Resumen

RECORDAR QUE

® Esimportante realizar una buena anamnesis y un buen diagnostico
diferencial.

® Escrucial el tratamiento precoz debido a la gravedad y pronostico que
presentan las agudizaciones de estas enfermedades.

® Se debe tener en cuenta la causa mas frecuente (infecciones) y las
descompensaciones de comorbilidades subyacentes.

QUE NO HACER

® Demorar el tratamiento de soporte respiratorio con control sintomatico
urgente. Si existe una clara agudizacion de enfermedad autoinmune,
aplicar corticoides lo antes posible.
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