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RESUMEN

La enfermedad de Behcet incluye un conjunto de manifestaciones clinicas que se caracteriza por la presencia de aftas orales
recurrentes, Ulceras genitales multiples y dolorosas asociados a compromiso ocular, lesiones cutaneas y vasculares. Describimos el
caso de un paciente con enfermedad de Behget que presenta trombosis de la vena cava superior.
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Behcet's disease includes a set of clinical manifestations characterized by the presence of recurrent oral ulcers, multiple painful genital
ulcers associated with eye involvement, skin and vascular lesions. We describe a patient with Behcet's disease presenting thrombosis

of the superior Cava vein.

Keywords: thrombosis, Behget's disease, latent tuberculosis, Cava vein.

INTRODUCCION

La enfermedad de Behget (EB) es una condicion inflamatoria
multisistémica cronica, la cual se ha incluido en el grupo de las
vasculitis de vasos de tamafio variable, segin el consenso
Chapell-Hill 2012.! De etiologia desconocida, afecta
principalmente a adultos jévenes de sexo masculino.?

Fue descrita en 1937 por el médico turco Hulusi Behget como un
sindrome caracterizado por aftas orales, Ulceras genitales y

uveitis.®> Desde 1990 fueron creados los criterios diagndsticos,
los cuales poseen una excelente especificidad, pero carecen de
sensibilidad, por lo que fueron modificados en el 2006 por el
grupo internacional para el estudio de la EB.* En esa dltima
revision fueron incluidas las lesiones vasculares (trombosis
arteriales, venosas, aneurismas) como criterio diagnostico,
ademas de los criterios ya conocidos, descritos en la tabla 1.

Tabla 1. Criterios diagnosticos del Grupo Internacional para el estudio de la enfermedad de Behget, 2006.

Criterio Definicion Puntos

Criterio Obligatorio: Ulceras Aftas menores, aftas mayores o Ulceras herpetiformes, en mucosa oral con un minimo

orales recurrentes de 3 episodios durante un afio

Ulceras genitales recurrentes Ulceras o cicatrizaciones aftosas en zonas genitales observadas por el médico o el 2
paciente

Lesiones oculares Uveitis anterior o posterior, o presencia de células en vitreo en el examen con 1
lampara de hendidura o vasculitis retiniana diagnosticada por un oftalmélogo

Lesiones cutaneas Eritema nudoso, foliculitis, lesiones papulopustulosas, nédulos acneiformes, 2

observado por el médico en pacientes post-adolescentes no tratados con

corticoesteorides

Test de Patergia: positivo

Hipersensibilidad cutanea caracterizada por la aparicién de una pustula estéril, 24 a 1

48 h después de la puncion cutanea con aguja, observada por un médico

Lesiones Vasculares

trombosis arteriales, venosas 0 aneurismas 1

El diagnostico se realiza con el criterio obligatorio mas 3 puntos

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 33 afios, sexo masculino, natural de Rio de Janeiro,
que inicia con cuadro clinico de un mes de evolucion de edema
facial, linfoadenopatias cervicales y supraclaviculares, lesiones
cutaneas pleomorficas difusas en cara, tronco y extremidades, tos
productiva y disnea de medianos esfuerzos, sin historia de fiebre
0 pérdida de peso. Como antecedentes importantes, relataba

cuatro episodios en los Gltimos 6 meses de Ulceras orales y
genitales recurrentes.

Al examen fisico, se observé cianosis, edema facial en esclavina
(cara, cuello y region supraclavicular bilateral), lesiones
papulopustulares en cara con pseudofoliculitis en la region de la
barba, miembros inferiores, parte anterior del torax,
linfoadenopatias cervicales y supraclaviculares bilaterales, no
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dolorosas, de 1-2 c¢cm de tamafio, no adheridas a planos
profundos, tos productiva hemoptoica, disnea y circulacion
colateral téraco-braquial. A nivel de mucosas no presentaba
Ulceras orales. Se observaron ademas cicatrices de Ulceras
genitales.

Los exdmenes de laboratorio reportaron:

e Hematocrito: 43 %

e Hemoglobina: 14.2 gr/dl,

e Leucocitos: 9.500 /mm?

e Plaquetas: 219.000 /mm?

e Velocidad de sedimentacion globular: 5 mm/h

e Proteina C reactiva: 8.7 mg/l, (VR: < 3 mg/L)

e Transaminasa glutamico oxalacética: 19 U/L (VR:1 0-
40 U/L)

e Transaminasa glutamico pirtvica: 35 U/L (VR: 7- 40
U/L)

e  Gamma-glutamiltransferasa: 145 U/L (VR: 6 - 50 U/L)

e  Proteinograma normal

e Anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos: negativo

e Anticuerpos antinucleares: negativo

e Anticoagulante lupico y anticardiolipina IgG e IgM
negativos

e Serologias para Hepatitis By C

e anti-HIV: negativos

e PPD:15mm

La radiografia de térax evidencio un mediastino alargado con
leve derrame pleural bilateral.

La tomografia axial computarizada de térax demostré trombosis
de la vena cava superior y tercio proximal de vena subclavia
izquierda. 92

Ectasia de tronco braquioceféalica derecho. Opacidades focales
con aspecto de consolidacién, centrolobulares, asociados a
atenuacién en vidrio esmerilado adyacente y espesamiento del
intersticio inter e intralobular en los segmentos apical y posterior
del I6bulo superior derecho. 922

Leve derrame pleural bilateral, linfoadenomegalias en las
cadenas prevascular, periadrtica y paratraqueal izquierda,
algunas con centro quistico necrético midiendo hasta 18 mm,
linfoadenomegalias distribuidas difusamente en todas las
cadenas cervicales bilaterales midiendo 15 x 12 mm.

Vena cava inferior con calibre normal sin elementos de
trombosis. 9" ¥ Ecocardiograma transtoracico con discreto
derrame pericardico y discreta regurgitacién mitral.

Figura 1. Tomografia axial computarizada de tdrax mostrando
trombosis de la vena cava superior

Figura 2. Tomografia axial computarizada de tdrax que
evidencia trombosis de la vena cava superior y tercio proximal
de vena subclavia izquierda. Ectasia de tronco braquiocefalica
derecho
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Figura 3. Tomografia axial computarizada de térax que muestra
vena cava inferior con calibre normal

Se realizo biopsia excisional de linfoadenopatia supraclavicular
presentando extensas areas de hemorragia intraparenquimatosa y
foliculos linfoides corticales hipoplasicos, con ausencia de
neoplasia o granulomas y valoracién por oftalmologia sin
presencia de alteraciones oculares.

Con estos signos y sintomas que presentd el paciente se
considero el diagndstico de un sindrome de vena cava superior
por la triada: edema en esclavina, cianosis facial y circulacion
colateral téracobraquial, ademéas de EB, segun los criterios del
Grupo Internacional para el estudio de la enfermedad de Behcet
del 2006, ®" Y realizando el diagndstico con el criterio
obligatorio de las Ulceras orales recurrentes, mas 5 puntos
agrupados en Ulceras genitales recurrentes y lesiones cutaneas
encontradas en el interrogatorio y examen fisico, y las lesiones
vasculares descritas en la tomografia axial computarizada. Es de
sefialar que el test de Patergia realizado mediante la inyeccion
intradérmica de 0,1 ml de suero fisiolégico en el antebrazo fue
negativo pasadas las 48 horas.

El paciente fue hospitalizado y se inici6 anticoagulacion plena e
inmunosupresion con bolos de metilprednisolona 500 mg 1V por
3 dias mas ciclofosfamida 900 mg IV.

Después del tercer pulso de ciclofosfamida el paciente
presentaba mejoria de los sintoma, dandole el alta con

prednisona 30 mg/dia, carbonato de calcio 500 mg 2 veces/dia,
vitamina D 5 gotas/dia, y warfarina 7.5 mg/dia.

DISCUSION

La EB estd conformado por un sindrome multisistémico,
autoinmune, de evolucion crénica, con lesion histopatologica
tipica de wvasculitis y cuyas manifestaciones clinicas son:
ulceraciones aftosas recidivantes, Ulceras genitales, lesiones
cutaneas y uveitis.’

La presencia de ulceraciones aftosas recurrentes, es una
condicion para el diagndstico. Generalmente son dolorosas y se
localizan en labios, encias, mucosa bucal y lengua. El paladar,
las amigdalas y la laringe se afectan con poca frecuencia. Las
Ulceras persisten durante una a dos semanas y posteriormente
desaparecen sin dejar cicatriz.’

Las aftas genitales se observan en mas de la mitad de los casos
tratados, se localizan en el glande y escroto en el varén, siendo
dolorosas y dejando cicatriz.” Nuestro paciente a pesar de relatar
ulceras orales recurrentes, no las presentaba en el momento del
diagnostico, presentando mdltiples cicatrices en region genital
por ulceraciones anteriores.

Las lesiones cutaneas indispensables como criterios diagnosticos
son el eritema nudoso, lesiones papulopustulosas, nédulos
acneiformes y foliculitis.® Nuestro paciente presentaba lesiones
papulopustulosas y foliculitis en la region de la barba y torax.

En cuanto a lesiones oculares, estas deben ser evaluadas por
oftalmologia en la bisqueda de uveitis anterior o posterior con la
presencia 0 no de vasculitis retiniana.” En nuestro caso no
existian ninguna de estas alteraciones.

En relacion a las lesiones vasculares. La enfermedad venosa es
mas frecuente que la arterial y es alin mas frecuente en pacientes
con prueba de patergia positiva asociada o no a uveitis.’ La
trombosis venosa es una manifestacién temprana de la EB. Las
venas mas afectadas son la cava superior, inferior, venas
hepéticas (sindrome de Budd-Chiari), vena porta y seno dural.
En un estudio con 2319 pacientes turcos con EB, un 53,3 %
desarrollaron trombosis venosa superficial y el 29,8 %,
trombosis de venas profundas.**

Fessler B realiz6 una revision en lo que denomina
"Angiobehcet”, donde cifra la afectacion vascular de la
enfermedad de Behcet en el 30 % de los casos, demostrando el
compromiso del sistema venoso siete veces mas frecuente que el
arterial; al mismo tiempo refleja, que los pacientes con
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tromboflebitis superficial muestran una mayor tendencia a
desarrollar trombosis venosas profundas y oclusiéon de vena
cava.”

Nuestro paciente presenté la triada clasica del sindrome de vena
cava superior, constituida por edema en esclavina (cara, cuello y
ambas regiones supraclaviculares), cianosis facial y circulacion
colateral taraco-braquial. Ademéas de referir edema facial,
expectoracion hemoptoica, tos y disnea, sintomas asociados a
esta enfermedad. Presentando complicaciones de derrame pleural
bilateral y trombosis de la vena cava superior, como elementos
clinicos de la EB.

CONCLUSIONES

La EB es una enfermedad de dificil diagnostico por las
numerosas y variadas manifestaciones clinicas y por no disponer
de pruebas de laboratorio patognoménicas. El retraso en el
diagnostico, frecuente en paises de baja prevalencia como Brasil,
aumenta la morbilidad y la mortalidad de los pacientes con esta
entidad.

Describimos el caso de un paciente con EB que presenta
trombosis de la vena cava superior. Lo relevante de este caso
consiste en la manifestacion vascular venosa que generalmente
cursa con test de patergia positivo y la posibilidad de desarrollar
uveitis, manifestaciones clinicas ausentes en el paciente
presentado.
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