
NOTAS CLÍNICAS

Aneurisma y trombosis arterial pulmonar por vasculitís
en la enfermedad de Behcet
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Se presenta un caso de enfermedad de Behcet (EB) en un
paciente de 27 años de edad con cuadro clínico de fiebre,
disnea y expectoración hemoptoica en cuya radiografía de
tórax se apreció ensanchamiento hiliar derecho. Se practicó
toracotomía exploradora y se observó una masa pulsátil en
la arteria lobar superior compatible con aneurisma y me-
diante biopsia pulmonar se confirmó en el estudio histológi-
co vasculitís necrosante compatible con EB. En la arterio-
grafía pulmonar efectuada se observó una dilatación
aneurismática en la bifurcación entre la arteria lobar media
y lobar inferior derecha con trombosis de arteria lobar su-
perior derecha y lobar inferior izquierda. El paciente ha re-
cibido tratamiento con corticoides y azatioprina encontrán-
dose clínicamente asintomático.
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Aneurysm and pulmonary artery thrombosis due
to vasculitis in Behcet's disease

Behcefs disease in a 27-year-old male is described. The
patient presented fever, dyspnea and hemoptysis. A chest X-
ray revealed right hilar enlargement. Exploratory thoraco-
tomy revealed a pulsating mass in the superior lobar artery
consistent with aneurysm. Pulmonary biopsy confirmed ne-
crotizing vasculitis of the tissue consistent with Behcefs di-
sease. Pulmonary arteriography showed and aneurysmatic
enlargement of the bifurcation between the mid and righ in-
ferior lobar arteries, with thrombosis of the upper right and
lower left lobar arteries. Resolution of symptoms was achie-
ved through treatment with corticoids and azathioprine.

Key words: Behcet's disease. Pulmonary aneurism. Pulmonary
arteriography. Vasculitis.

Introducción

La enfermedad de Behcet fue descrita inicialmente
por Hulüsi Behcet como un complejo trisintomático que
se caracteriza por la presencia de aftas orales y úlceras
genitales múltiples, dolorosas y recurrentes, lesiones
cutáneas y uveítis'.

Puede cursar con múltiples manifestaciones clínicas:
cutáneas, articulares, vasculares, neurológicas y gas-
trointestinales2'6. Son estas manifestaciones sistémicas
de la enfermedad las que producen la mayor morbimor-
talidad con respecto a los síntomas que comportan la
tríada clásica, pudiendo llegar a producir complicacio-
nes graves especialmente neurológicas, vasculares y ul-
cerativas intestinales.

Aunque es mucho más frecuente en los países medi-
terráneos orientales y en Japón, su distribución es uni-
versal. Su prevalencia es difícil de estimar porque mu-
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chos casos pasan inadvertidos o no son diagnosticados.
En 1990 se habían comunicado 359 casos de EB en
nuestro país7.

De las manifestaciones vasculares que puede produ-
cir la EB, la afección venosa es la más frecuente, de for-
ma particular la tromboflebitis superficial en las extre-
midades inferiores, y mucho menos frecuente la
trombosis venosa profunda. Las lesiones de las grandes
arterias son infrecuentes y se presentan como oclusio-
nes o bien aneurismas arteriales2'8.

Caso clínico

Paciente varón de 27 años de edad, de nacionalidad argeli-
na, no fumador, sin alergias farmacológicas conocidas y sin
antecedentes patológicos previos. En agosto de 1995 ingresa
con un cuadro febril de un mes de evolución y cefalea. A su
ingreso presentaba una frecuencia cardíaca de 100 pulsacio-
nes/min, tensión arterial de 120/70 mmHg, temperatura axilar
de 39 °C y frecuencia respiratoria de 18 resp/min. En la ex-
ploración física destacaban unas lesiones foliculares en el
tronco y boca séptica; en la auscultación pulmonar se oían
crepitantes finos en la base derecha. En la analítica de sangre
destaca la existencia de leucocitosis (18.900 con 72% de neu-
trófilos, 20% de linfocitos y 8% de monocitos), anemia (he-
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Fig. 1. Corte de TC en el que se aprecia en el hilio pulmonar derecho ima-
gen nodular polilobulada de contornos definidos y densidad homogénea.

Fig. 2. AngiograBa pulmonar por sustracción en la que se aprecia aneu-
risma de una de las ramas de la arteria pulmonar derecha y defecto com-
pleto de perfusión del lóbulo superior derecho.

moglobina: 11 g/dl, hematócrito del 35%) y velocidad de se-
dimentación globular de 89 mm. En la radiografía de tórax
efectuada al ingreso se observó una imagen de condensación
parenquimatosa en el lóbulo interior derecho (LID). La gaso-
metría arterial con una fiO, al 21%- fue: pH: 7,45, p0, de 83
mmHg, pCO^ de 34 mmHg. El electrocardiograma mostró un
ritmo sinusal a 90 por minuto. La espirometría fue normal. La
serología frente a patógenos causantes de neumonía atípica
fue negativa. El cuadro, interpretado como una neumonía del
LID, fue tratado con macrólidos (eritromicina a dosis de 1 g
cada 6 h), evolucionando satisfactoriamente desde el punto de
vista tanto clínico como radiológico.

Cuatro meses después ingresa con un nuevo cuadro febril y
tos sin apreciarse alteraciones radiológicas torácicas inicial-
mente, realizándole las siguientes exploraciones: serología de
Brucellti, lúes, mononucleosis, Scilinoiiellci, virus de Epstein-
Barr, toxoplasma, citomegalovirus que resultaron negativas.
Autoanticuerpos negativos, anti-VIH negativo. Hemocultivos,
cultivo y baciloscopias de esputo negativos. Ecocardiograma
normal. Broncoscopia con lavado broncoalveolar y cepillo
protegido telescopado microbiológicamente negativo, citolo-
gía y recuento celular sin alteraciones. Ecografía abdominal
normal. Durante el ingreso en alguna ocasión presentó expec-
toración hemoptoica, detectándose la existencia de úlceras
orales y también en genitales junto a las lesiones foliculares
del tronco ya existentes previamente y observándose cambios
en la radiografía de tórax con aumento de tamaño del hilio de-
recho junto con pequeños infiltrados en el lóbulo superior
derecho (LSD), LID y otro en lóbulo inferior izquierdo (LII).
En la tomografía computarizada (TC) (fig. 1) se apreció un
aumento del tamaño hiliar derecho que se interpretó errónea-
mente como adenopatías en esta localización. El fondo de ojo
era normal.

Aunque clínicamente se sospechó una enfermedad de
Behcet (EB), se practicó una toracotomía por la existencia
de posibles adenopatías biliares derechas, observándose una
masa pulsátil en el hilio pulmonar dependiente de la arteria
pulmonar correspondiendo a una dilatación aneurismática. Se
tomaron varias biopsias del parénquima pulmonar, cuyo re-
sultado anatomopatológico puso de manifiesto una vasculitis
necrosante compatible con enfermedad de Behcet. Se practicó
una arteriografía pulmonar (fig. 2) donde se confirmó la exis-
tencia de un aneurisma (en la bifurcación del LMD-LID) dan-
do ramas exclusivamente para el LID y un defecto de perfu-
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sión en todo el LSD por trombosis de dicha arteria lobar y
también defecto de perfusión en LII. Con el diagnóstico de
EB complicado con aneurisma de la arteria pulmonar derecha
y trombosis en las arterias lobares del LSD y del LII se inició
tratamiento con prednisona a dosis de 1 mg/kg/día (con pauta
descendente posterior) y azatioprina (1 mg/kg/día), evolucio-
nando el cuadro clínico favorablemente. Dada la complejidad
de las lesiones vasculares y afectación contralateral se desesti-
mó la intervención quirúrgica.

Discusión

La afección vascular en la EB está presente en apro-
ximadamente el 30% de los casos9 '2 y es fundamental-
mente venosa, siendo infrecuente la afectación arterial.
Hamza et al13 observaron lesiones arteriales en un 2%
de los 500 casos estudiados, predominando en varones
jóvenes (edad media de 30 años), como es el caso que
se presenta.

La formación de aneurismas en la EB es muy infre-
cuente, pudiendo ser únicos, múltiples o bilaterales, y
afectando tanto a vasos de pequeño como de gran cali-
bre. Estos aneurismas tienen una especial propensión a
la rotura, así como a la recidiva después del tratamiento
quirúrgicos. Un riesgo especial lo presentan los aneuris-
mas pulmonares, incluido el síndrome de Hughes-Sto-
vin (asociación de trombosis de vena cava inferior con
aneurismas arteriales pulmonares), ya que pueden cau-
sar una hemoptisis masiva'4'15 tras roturas vasculares, de
forma que el pronóstico es mejor en el caso de trombo-
sis que para los aneurismas arteriales, con más de un
30% de fallecimientos por hemorragia pulmonar dentro
de los 6 años siguientes al diagnóstico.

Los signos clínicos primarios por afectación vascular
en la EB son episodios repetidos de disnea, tos, dolor
torácico y hemoptisis a veces masiva y fiebre16. El pa-
ciente descrito tuvo tos, varios episodios de fiebre alta y
algún esputo hemoptoico, pero la hemoptisis nunca fue
de relieve. Esta complicación implica un potencial ries-
go vital para los pacientes, por lo que el tratamiento
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quirúrgico se ha mostrado eficaz'7. Dado que es posible
su recidiva en el punto de la anastomosis, se recomien-
da vigilancia prolongada. El tratamiento se puede com-
pletar con glucocorticoides18, que a pesar de la buena
respuesta descrita en algunos casos, lo habitual es que
no detengan su progresión. No obstante, si el tratamien-
to con glucocorticoides se instaura de forma precoz las
alteraciones de la pared vascular pueden ser reversibles.

En los hallazgos histopatológicos de las lesiones arte-
riales en la EB se aprecia engrosamiento de las capas ín-
tima y media de las arterias, con fragmentación y deses-
tructuración de las fibras elásticas de la capa media,
infiltrado perivascular por células linfocíticas de los vasa
vasorum aunque también pueden verse en los vasos in-
flamados eosinófilos, macrófagos y polimorfonucleares
con engrosamiento de la adventicia y fibrosis perivascu-
lar12. Los pacientes con EB y afección vascular pulmo-
nar presentan con más frecuencia episodios de trombo-
flebitis y menos afectación ocular que los pacientes con
EB en general. En el caso que nos ocupa no se han de-
tectado alteraciones oculares hasta la actualidad.

Los trombos en el interior de la luz de los aneurismas y
en las arterias intactas muestran diferentes estadios de or-
ganización. Barberis et al19 recogieron un caso fallecido
por una hemoptisis masiva, comprobando en la necropsia
que existía una vasculitis necrosante en las arterias pulmo-
nares, arterias musculares y venas. La vasculitis se hallaba
complicada con una trombosis arterial, erosiones bron-
quiales por el aneurisma de la arteria pulmonar y por la
formación de una amplia fístula arteriobronquial. En el
caso que se presenta también se observó en la arteriogra-
fía una trombosis de la arteria pulmonar.

Las oclusiones venosas en la EB pueden afectar a ve-
nas de todos los calibres, siendo más frecuentes en el
territorio venoso superficial que en el profundo, mani-
festándose como tromboflebitis superficiales, migrato-
rias, múltiples y recidivantes. En el 50% de los pacien-
tes las trombosis suelen aparecer en los primeros 4 años
tras el diagnóstico de la EB. El síndrome clínico de obs-
trucción de la vena cava superior (VCS) e inferior
(VCI) es menos frecuente pero se puede asociar con em-
bolismo pulmonar, en ocasiones recidivante2"21. Wechs-
ler et al consideran que ante una trombosis de la VCS
generalmente hay un desencadenante local que la justi-
fica, mientras que ante una trombosis de VCI general-
mente hay una causa sistémica22.

En la afectación venosa, desde el punto de vista ana-
tomopatológico, los cambios son idénticos a los que se
encuentran en otros órganos afectados por la EB, con-
sistentes en inflamación de la pared vascular venosa con
perivasculitis y trombosis secundaria.

A pesar del carácter poco embolígeno de las trombo-
sis en la EB, la anticoagulación es necesaria, para mu-
chos autores, en los casos con trombosis reciente23. La
terapia con heparina puede no prevenir la tromboflebitis
recidivante o la embolia pulmonar en esta enfermedad,
y la mejoría clínica de la tromboflebitis suele deberse a
la fibrosis y recanalización de los vasos afectados o a la
formación y dilatación de venas colaterales. Se han co-
municado casos en los que han aparecido tromboflebitis
durante el tratamiento con heparina intravenosa24. La te-
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rapia con prednisona puede resultar útil en estos casos,
aunque se recomienda la combinación de ambas.

Para concluir, queremos destacar la importancia de la
arteriografía pulmonar en el diagnóstico de la patología
vascular pulmonar en los pacientes con EB y sospecha
de afectación arterial.
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