NOTAS CLINICAS

Aneurisma y trombosis arterial pulmonar por vasculitis

en la enfermedad de Behget
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Se presenta un caso de enfermedad de Behcet (EB) en un
paciente de 27 afios de edad con cuadro clinico de fiebre,
disnea y expectoracion hemoptoica en cuya radiografia de
torax se aprecié ensanchamiento hiliar derecho. Se practicé
toracotomia exploradora y se observé una masa pulsatil en
la arteria lobar superior compatible con aneurisma y me-
diante biopsia pulmonar se confirmé en el estudio histologi-
co vasculitis necrosante compatible con EB. En la arterio-
grafia pulmonar efectuada se observé una dilatacién
aneurismatica en la bifurcacién 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 encontrin-
dose clinicamente asintomatico.
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Aneurysm and pulmonary artery thrombosis due
to vasculitis in Behcet’s disease

Behcet’s 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 Behcet’s 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.

Introduccion

La enfermedad de Behget fue descrita inicialmente
por HulGsi Behget como un complejo trisintomatico que
se caracteriza por la presencia de aftas orales y ulceras
genitales multiples, dolorosas y recurrentes, lesiones
cutaneas y uveitis'.

Puede cursar con multiples manifestaciones clinicas:
cutdneas, articulares, vasculares, neuroldgicas y gas-
trointestinales”®. Son estas manifestaciones sistémicas
de la enfermedad las que producen la mayor morbimor-
talidad con respecto a los sintomas que comportan la
triada clésica, pudiendo llegar a producir complicacio-
nes graves especialmente neuroldégicas, vasculares y ul-
cerativas intestinales.

Aunque es mucho mas frecuente en los paises medi-
terrdneos orientales y en Japon, su distribucién es uni-
versal. Su prevalencia es dificil de estimar porque mu-
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chos casos pasan inadvertidos o no son diagnosticados.
En 1990 se habian comunicado 359 casos de EB en
nuestro pais’.

De las manifestaciones vasculares que puede produ-
cir la EB, la afeccién venosa es la mas 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 arteriales*.

Caso clinico

Paciente vardn de 27 afios de edad, de nacionalidad argeli-
na, no fumador, sin alergias farmacolégicas conocidas y sin
antecedentes patolégicos previos. En agosto de 1995 ingresa
con un cuadro febril de un mes de evolucidn y cefalea. A su
ingreso presentaba una frecuencia cardiaca de 100 pulsacio-
nes/min, tension arterial de 120/70 mmHg, temperatura axilar
de 39 °C y frecuencia respiratoria de 18 resp/min. En la ex-
ploracion fisica destacaban unas lesiones foliculares en el
tronco y boca séptica; en la auscultacién pulmonar se ofan
crepitantes finos en la base derecha. En la analitica de sangre
destaca la existencia de leucocitosis (18.900 con 72% de neu-
tréfilos, 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.

moglobina: 11 g/dl, hematdcrito del 35%) y velocidad de se-
dimentacién globular de 89 mm. En la radiografia de térax
efectuada al ingreso se observd una imagen de condensacién
parenquimatosa en el I6bulo inferior derecho (LID). La gaso-
metria arterial con una fiO, al 21% fue: pH: 7,45, pO, de 83
mmHg, pCO, de 34 mmHg. El electrocardiograma mostré un
ritmo sinusal a 90 por minuto. La espirometria fue normal. La
serologia frente a patdgenos causantes de neumonia atipica
fue negativa. El cuadro, interpretado como una neumonia del
LID, fue tratado con macrdlidos (eritromicina a dosis de | g
cada 6 h), evolucionando satisfactoriamente desde el punto de
vista tanto clinico como radioldgico.

Cuatro meses después ingresa con un nuevo cuadro febril y
tos sin apreciarse alteraciones radioldgicas tordcicas inicial-
mente, realizandole las siguientes exploraciones: serologia de
Brucella, ldes, mononucleosis, Salmonella, 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 microbiolégicamente negativo, citolo-
gia y recuento celular sin alteraciones. Ecografia abdominal
normal. Durante el ingreso en alguna ocasion presentd expec-
toracién hemoptoica, detectindose la existencia de tlceras
orales y también en genitales junto a las lesiones foliculares
del tronco ya existentes previamente y observindose cambios
en la radiografia de térax con aumento de tamafio del hilio de-
recho junto con pequefios infiltrados en el 16bulo superior
derecho (LSD), LID y otro en 16bulo inferior izquierdo (LIT).
En la tomogratia computarizada (TC) (fig. 1) se aprecié un
aumento del tamafio hiliar derecho que se interpretd errénea-
mente como adenopatias en esta localizacién. El fondo de ojo
era normal.

Aunque clinicamente se sospeché una enfermedad de
Behget (EB), se practicé una toracotomia por la existencia
de posibles adenopatias hiliares derechas, observandose una
masa pulsatil en el hilio pulmonar dependiente de la arteria
pulmonar correspondiendo a una dilatacién aneurismatica. Se
tomaron varias biopsias del parénquima pulmonar, cuyo re-
sultado anatomopatolégico puso de manifiesto una vasculitis
necrosante compatible con enfermedad de Behget. Se practicé
una arteriografia pulmonar (fig. 2) donde se confirmé la exis-
tencia de un aneurisma (en la bifurcaciéon de! LMD-LID) dan-
do ramas exclusivamente para el LID y un defecto de perfu-
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Fig. 2. Angiografia pulmonar por sustraccién en la que se aprecia aneu-
risma de una de las ramas de la arteria pulmonar derecha y defecto com-
pleto de perfusién del 16bulo superior derecho.

sion en todo el LSD por trombosis de dicha arteria lobar y
también defecto de perfusion en LII. Con el diagnostico de
EB complicado con aneurisma de la arteria pulmonar derecha
y trombosis en las arterias lobares del LSD y del L1I se inicié
tratamiento con prednisona a dosis de 1 mg/kg/dia (con pauta
descendente posterior) y azatioprina (1 mg/kg/dfa), evolucio-
nando el cuadro clinico favorablemente. Dada la complejidad
de las lesiones vasculares y afectacidn contralateral se desesti-
mo la intervencidn quirdrgica.

Discusién

La afeccion vascular en la EB estd presente en apro-
ximadamente el 30% de los casos’'? y es fundamental-
mente venosa, siendo infrecuente la afectacidon arterial.
Hamza et al'® observaron lesiones arteriales en un 2%
de los 500 casos estudiados, predominando en varones
joévenes (edad media de 30 anos), como es el caso que
se presenta.

La formacion de aneurismas en la EB es muy infre-
cuente, pudiendo ser unicos, multiples o bilaterales, y
afectando tanto a vasos de pequeiio como de gran cali-
bre. Estos aneurismas tienen una especial propension a
la rotura, asi como a la recidiva después del tratamiento
quirtirgico®. Un riesgo especial lo presentan los aneuris-
mas pulmonares, incluido el sindrome de Hughes-Sto-
vin (asociacién de trombosis de vena cava inferior con
aneurismas arteriales pulmonares), ya que pueden cau-
sar una hemoptisis masiva'*!? tras roturas vasculares, de
forma que el prondstico es mejor en el caso de trombo-
sis que para los aneurismas arteriales, con mds de un
30% de fallecimientos por hemorragia pulmonar dentro
de los 6 afios siguientes al diagnoéstico.

Los signos clinicos primarios por afectacion vascular
en la EB son episodios repetidos de disnea, tos, dolor
tordcico y hemoptisis a veces masiva y fiebre'®. El pa-
ciente descrito tuvo tos, varios episodios de fiebre alta y
algiin esputo hemoptoico, pero la hemoptisis nunca fue
de relieve. Esta complicacion implica un potencial ries-
go vital para los pacientes, por lo que el tratamicnto
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quirdrgico se ha mostrado eficaz'’. Dado que es posible
su recidiva en el punto de la anastomosis, se recomien-
da vigilancia prolongada. El tratamiento se puede com-
pletar con glucocorticoides'®, que a pesar de la buena
respuesta descrita en algunos casos, lo habitual es que
no detengan su progresién. 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 histopatolégicos de las lesiones arte-
riales en la EB se aprecia engrosamiento de las capas in-
tima y media de las arterias, con fragmentacién y deses-
tructuracién de las fibras elasticas de la capa media,
infiltrado perivascular por células linfociticas de los vasa
vasorum aunque también pueden verse en los vasos in-
flamados eosinéfilos, macréfagos y polimorfonucleares
con engrosamiento de la adventicia y fibrosis perivascu-
lar®>. Los pacientes con EB y afeccién vascular pulmo-
nar presentan con mds frecuencia episodios de trombo-
flebitis y menos afectacion 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 ancurismas y
en las arterias intactas muestran diferentes estadios de or-
ganizacién. Barberis et al'” recogieron un caso fallecido
por una hemoptisis masiva, comprobando en la necropsia
que existia una vasculitis necrosante en las arterias puimo-
nares, arterias musculares y venas. La vasculitis se hallaba
complicada con una trombosis arterial, erosiones bron-
quiales por el ancurisma de la arteria pulmonar y por la
formacién de una amplia fistula arteriobronquial. En el
caso que se presenta también se observé en la arteriogra-
fia una trombosis de la arteria pulmonar.

Las oclusiones venosas en la EB pueden afectar a ve-
nas de todos los calibres, siendo mds frecuentes en el
territorio venoso superficial que en el profundo, mani-
festdndose como tromboflebitis superficiales, migrato-
rias, miltiples y recidivantes. En el 50% de los pacien-
tes las trombosis suelen aparecer en los primeros 4 afios
tras el diagndstico de la EB. El sindrome clinico de obs-
truccién de la vena cava superior (VCS) e inferior
(VCI) es menos frecuente pero se puede asociar con em-
bolismo pulmonar, en ocasiones recidivante®='. 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 sistémica®.

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

A pesar del cardcter poco emboligeno de las trombo-
sis en la EB, la anticoagulacion es necesaria, para mu-
chos autores, en los casos con trombosis reciente®®. La
terapia con heparina puede no prevenir la tromboflebitis
recidivante o la embolia pulmonar en esta enfermedad,
y la mejoria clinica de la tromboflebitis suele deberse a
la fibrosis y recanalizacién de los vasos afectados o a la
formacién y dilatacion de venas colaterales. Se han co-
municado casos en los que han aparecido tromboflebitis
durante el tratamiento con heparina intravenosa®. La te-
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rapia con prednisona puede resultar util en estos casos,
aunque se recomienda la combinacién de ambas.

Para concluir, queremos destacar la importancia de la
arteriograffa pulmonar en el diagnéstico de la patologia
vascular pulmonar en los pacientes con EB y sospecha
de afectacion arterial.
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