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Aneurismas Arteriales periféricos en la
Enfermedad de Behcet
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Resumen

Se analiza el caso clinico de un paciente afecto
de una enfermedad de Behget complicado con
aneurismas arteriales periféricos.

La enfermedad de Behget es una vasculitis auto-
inmune de diagndstico clinico que puede afectar
mucosas, piel, sistema nervioso central y vasos
sanguineos. En esta oportunidad, debutd con aneu-
rismas de la arteria femoral derecha y de la bifur-
cacion carotidea izquierda, los cuales fueron tra-
tados quirurgicamente con buena evolucion. Se
destacalararezade estapatologiay laimportan-
cia de su diagnéstico precoz con el fin de prevenir
sus complicaciones, sobre todo las vasculares.
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Abstract

Clinical review of a patient suffering from
Behcget's disease complicated by peripheral ar-
terial aneurysm.

Behget’s disease is an autoimmune vasculitis diag-
nosed by clinical procedures, which may affect the
mucosae, skin, central nervous system and blood
vessels. Inthis case it started by aneurisms in the
right femoral artery and left carotid bifurcation. Both
were treated surgically with good evolution.

This pathology is very rare and early diagnosis is
important in preventing complications, particularly
those that are vascular.
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Introduccién

Se atribuye al dermat6logo turco Hulusi Be-
heet®™ la descripcion, en 1937, del cuadro clinico
caracterizado por la triada de uveitis, aftas orales
y ulceras genitales. Se trata de una enfermedad
multisistémica que puede afectar tanto la piel como
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las mucosas, los 0jos, €l sistema nervioso central
y los vasos sanguineos.

La primera descripcion de compromiso arte-
rial en esta enfermedad fue realizada en un pa-
ciente japonés por Mishima en el afio 1961, afec-
tado de una aneurisma de la aorta abdominal.

A partir de este trabajo muchas fueron las pu-
blicaciones donde se cataloga a la enfermedad de
Behget como una vasculitis, entendiendo por tal
un conjunto de enfermedades que tienen como
denominador comun la inflamacion de la pared
arterial que puede asociarse a necrosis de la mis-
ma, llevando de esta manera a la formacién de
aneurismas®@. Entre las que se destacan ademas
la enfermedad de Kawasaki, enfermedad de Bue-
rger y el sindrome de Cogan entre otros.

Caso clinico

RP 39 afios, sexo masculino, Hospital Maciel,
sin antecedentes personales ni familiares a desta-
car.

Elpacienteingresa el dia 25/06/99, porque nota
la presencia de dos tumoraciones, una situada a
nivel de la region carotidea izquierda, y la otra en
la region inguinal derecha. Esta 1ltima, intensa-
mente dolorosa, fundamentalmente en los altimos
veinte dias, lo que motivé su consulta en emer-
gencia. En alguna oportunidad present¢ fiebre de
hasta 39° axilar.

Del examen fisico se destacaba la presencia
de aftas dolorosas de aproximadamente 6 mm de
diametro a nivel de la mucosa oral, y a nivel de la
piel del escroto lesiones de similares caracteristi-
cas. En los miembros inferiores presentaba lesio-
nes tipo papula, no pruriginosas ni dolorosas.

En el cuello, sobre la region carotidea izquier-
da, se palpaba una tumoracion de limites netos de
3 x 3 cm, la cual presentaba latidos, expansion y
sin soplos.

En la region inguinal derecha presentaba una
tumoracion de 4 x 4 cm dolorosa y de similares
caracteristicas.

Las mismas, en un principio fueron interpreta-
das como aneurismas periféricos de probable etio-
logia infecciosa.

Se solicitaron estudios imagenoldgicos con vis-
tas a la confirmacién diagnoéstica. En primer lugar
se realizd un duplex color de vasos de cuello y
tripode femoral donde se informd: carétida primi-
tivaizquierdapermeable, dilatacion aneurismatica
de la bifurcacion de 2.5 x 2.5 cm de didmetro y
flujo turbulento en su interior. A nivel del tripode
femoral derecho, mostrd un aneurisma de unos 4
cm de diametro de la arteria femoral comin que
se extiende al origen de la arteria femoral profun-
da.

En forma complementaria se realizd una to-
mografia axial computada toracoabdominal que
mostro la aorta y arterias pulmonares de calibre
habitual, dilatacion aneurismatica de la arteria fe-
moral comun derecha de aproximadamente 5 cm
de didmetro (Figura 1).
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Figura 1 Tomografia axial computada de muslo dere-
cho, muestra corte de aneurisma femoral.

Se solicito ademas una angiografia digital de
los cuatro vasos cerebrales por puncion femoral
izquierda donde se inform¢: cayado adrtico nor-
mal, a nivel de la bifurcacion de la cardtida iz-
quierda se ve una dilatacion aneurismatica de 2 x
2 x 2 c¢m dirigido hacia atras y adentro, resto del
estudio normal (Figura 2).

De los examenes de valoracion general se des-
tacaba una velocidad de eritrosedimentacion de
140 mm y un fibrindgeno de 620 mg/dL.
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Figura 2. Angiogra-
fia digital de vasos
de cuellos, perfil iz-
quierdo. Se visua- T
lizan carctida pri- |
mitiva, carotida ex- *
terna e interna, con
el aneurisma de la
bifurcacion caroti-
dea.

Se realizaron varios hemocultivos los cuales
fueron negativos.
El paciente en sala agreg6 dolor y un creci-

miento rapido del aneurisma femoral, por lo que
se decidio intervenirlo de urgencia el dia 6/07/99.
Se abordo la region femoral y se realizé la desec-
cion del aneurisma y un bypass con protesis de
PTFE de 6 mm con una anastomosis proximal en
la arteria iliaca externa y una distal sobre el origen
de la arteria femoral profunda (Figura 3).
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Figura 3 Abordaje del tripode femoral derecho bypass
de PTFE entre iliaca externa y la bifurcacion del tripode

El paciente evolucioné favorablemente, por lo
que se decidié planificar la cirugia del aneurisma
carotideo para el dia 23/07/99.

En esa oportunidad se realizé la reseccion del
aneurisma con la ligadura de la arteria cardtida
externa y un bypass con vena safena antologa
entre la arteria carétida primitivay la arteria card-
tida intema (Figura 4).

Figura 4 Abordaje carotideo izquierdo. Se ve el bypass
de vena safena entre la carotida primitiva y la cardtida
izquierda.

La anatomia patoldgica de los sectores de pa-
red arterial resecados informé: arteritis aguda con
necrosis evolucionada, infiltrados perivasculares
y perineurales adventiciales de tipo linfomonoci-
tarios. Los cultivos de estos sectores de pared y
de los trombos del aneurisma fueron negativos.

El paciente evoluciond bien por lo que se le
otorgd el alta quirurgica el dia 10/08/99. Cuatro
meses después presenté una trombosis venosa
profundaileofemoral izquierda por lo que reingre-
s0 al centro hospitalario. Fue en esta oportunidad
que se realizé el diagnostico clinico de enferme-
dad de Behget.

Discusion
Epidemiologia

La enfermedad de Behget es de distribucion
mundial, pero predomina francamente en Japén,
en el Mediterraneo y en los paises del Medio Orien-
te. Una teoria es que esta distribucion no es alea-
toria y estaria vinculada a la migracion de tribus
portadoras del gen HLA-BS5, relacionado con esta
enfermedad, a través de la antigua ruta de la seda
desde Oriente hasta el Occidente®.
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La prevalencia de la enfermedad varia desde
uno de cada mil habitantes en Japdn a uno de cada
quinientos mil en Estados Unidos y Europa®.

En nuestro medio se desconoce la incidencia
de esta patologia.

Existe un franco predominio en el hombre con
respecto a la mujer, de cuatro a uno, con edades
que oscilan entre los veintiocho y cuarenta afios
como punto de méaxima incidencia®.

Etiopatogenia

La etiologia de la enfermedad es desconocida,
y varias han sido las hipdtesis. Behget, en 1937,
planteo la teoria infecciosa viral, que fue rapida-
mente descartada®.

En el momento actual se plantea una base au-
toinmune y genética. Se han detectado autoanti-
cuerpos contra la mucosa bucal y ocular, entre
otros. Esto lleva a la formacién de complejos in-
munocirculantes que se depositarian a nivel de las
vasa vasorum tanto de arterias como de venas, lo
que avivaria la respuesta inflamatoria local con
degeneracion y necrosis de la pared vascular con
el posterior desarrollo del aneurisma.

Este hecho se apoya en una base genética, en
la que se vinculan distintos tipos de HLA como
son el BS o el B12 con el desarrollo de lesiones
oculares y mucosas?.

Clinica

La presentacion clasica de la enfermedad esta
dada por la triada de Behget, constituida por aftas
bucales, ulceraciones genitales y ataques de iritis,
pero puede afectar otros sistemas como son el
neurologico, el digestivo, y en este caso en parti-
cular, el vascular.

La enfermedad se caracteriza por tener una
marcha cronica, de varios afios, con empujes y
remisiones, lo que dificulta su diagndstico.

Las aftas bucales aparecen en el 100% de los
casos. Se caracterizan por ser multiples, de S a 12

mm y distribuidas por toda la cavidad oral, su au-
sencia practicamente descarta el diagndstico.

Las ulceras genitales aparecen en el 60 a 70%
de los casos, a nivel del escroto en el hombre y en
la vulva en la mujer.

Las lesiones cutdneas son multiples y polimor-
fas, a predominio en miembros inferiores en forma
de eritema nodos, pustulas, papulas o foliculitis.

La uveitis ocurre en el 60% de los pacientes
siendo causa de ceguera por afectacidon de los
vasos retinianos y del humor vitreo.

Otras manifestaciones incluyen la artritis no
destructiva de grandes articulaciones, cuadros di-
gestivos indistinguibles de la enfermedad de Cro-
hn y la participacion del sistema nervioso central
en forma de cefaleas, sindromes piramidales o
extrapiramidales e inclusive demencia.

La fiebre es comun en estos enfermos, en ge-
neral previo al empuje de la enfermedad, situa-
cién que en una primera instancia llevo a plantear
el origen infeccioso de los aneurismasen este caso.

El compromiso venoso se da en el 30% de los
pacientes. La trombosis venosa superficial es lo
mas frecuente, pero la trombosis de la cava infe-
rior constituye la segunda complicacion vascular
en frecuencia®.

El sistema arterial se ve afectado en 3 a 10%
de los pacientes® aunque en autopsias se demos-
tré que la participacion es del orden del 34%. Las
lesiones vasculares pueden comprometer todos los
territorios arteriales pero existe un neto predomi-
nio a nivel de las grandes arterias, en especial de
la aorta y de las arterias pulmonares. El compro-
miso femoral y carotideo es bastante frecuente;
en algunas series se encuentra en tercer y sexto
lugar respectivamente, como sitio de desarrollo de
aneurismas.

En general el desarrollo de aneurismas se da
luego del compromiso venoso y constituye una
manifestacion tardia de la enfermedad, siendo mas
frecuente en el hombre que en la mujer®.



196

Dres. P. Rodriguez Goni, G. Fleitas, J. Gonzalez

Examenes complementarios

Lamentablemente no existe ningun estudio es-
pecifico que confirme el diagnéstico en esta en-
fermedad.

Todos estaran dirigidos a evaluar el empuje in-
flamatorio y las complicaciones en los distintos
parénquimas afectados.

Es comun encontrar valores elevados en la
velocidad de eritrosedimentacion, casi siempre por
encima de 100 mm en la primera hora, conjunta-
mente con elevaciones del fibrindgeno y de la pro-
teina C, todos indicadores de fase aguda.

Una prueba que es util en el diagndstico es la
de la patergia, que se realiza mediante un piquete
con aguja en la cara anterior del antebrazo. De
ser positiva se formara en un lapso de 24 horas
una pustula estéril?,

Para la busqueda de las complicaciones vas-
culares los estudios dependeran de lanaturaleza 'y
de la topografia. Existe consenso actual en utilizar
técnicas no invasivas debido a la frecuente for-
macion de seudoaneurismas en los sitios de pun-
cion, vinculado al mecanismo patogénico de la
enfermedad. En caso de realizar angiografias o
tomografias axiales computadas, seria de eleccidn
la via intravenosa como método diagnostico?.

Anatomia patoldgica

Los hallazgos son inespecificos. La mayoria
de las lesiones ya sea por biopsia o que se trate de
una pieza de reseccion tienen un denominador
comun: inflamacidn y necrosis vascular predomi-
nantemente en los pequeiios vasos arteriales y
venosos con areas de destruccion tisular.

En la pared arterial se observan infiltrados de
polimorfonucleares, linfocitos y células gigantes a
nivel de la capa media, con desaparicidn de fibras
elasticas y musculares.

Diagnostico

El diagnoéstico de enfermedad de Behget es
clinico y para ello en el afio 1990, el Internacio-
nal Study Goup for Behget Disease, establecio

una serie de criterios diagndsticos. La presencia
de aftas orales constituye un criterio mayor a lo
cual se le debe agregar dos o mas de los siguien-
tes criterios menores: ulceras escrotales, lesio-
nes oculares, cutaneas o una prueba de la pater-
gia positiva.

Aun asi, el diagnéstico es dificil y casi siempre
tardio, como sucedio en este caso en particular.

Tratamiento

No existe tratamiento especifico para esta pa-
tologia, por lo cual el mismo estara dirigido a dis-
minuir los sintomas en base a un tratamiento mé-
dico.

El mismo se basa en la utilizacién de diferen-
tes agentes farmacoldgicos como son los gluco-
corticoides y los inmunosupresores, los cuales po-
drén utilizarse por separado o asociados para lo-
grar un tratamiento eficaz.

La anticoagulacion es una posibilidad que debe
manejarse ante las complicaciones tromboticas,
aunque la duracién de la misma ain no esta defi-
nida.

Cuando existe el compromiso arterial, la mor-
talidad en la enfermedad de Behget es elevada,
fundamentalmente por rotura de aneurismas o
complicaciones cerebrovasculares. La sobrevida
a diez afos en esta situacion en el mejor de los
casos es del 54%.

Por lo expuesto, la cirugia vascular es necesa-
ria y no tiene discusidn para el tratamiento de los
aneurismas. La tactica a utilizar debera ser ade-
cuada de acuerdo a la topografia y la cantidad de
los mismos, en general se esta de acuerdo que
para el aneurisma de aorta la sustitucion con pro-
tesis sintéticas es el tratamiento ideal en este tipo
de pacientes. En caso de encontrarse las paredes
arteriales de aspecto microscdpicamente inflama-
torio, se impone la realizacion de un bypass extra-
anatdmico.

Para los aneurismas periféricos también se
prefiere la reparacion con protesis sintéticas, ya
que se plantea que la vena antologa padece de
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fendmenos de vasculitis propios de esta enferme-
dad, lo cual se vio asociado a un alto indice de
fracaso terapéutico.

Se deben extremar los cuidados en la técnica
quirurgica; la arteria donde se realiza la anasto-
mosis debe estar libre de enfermedad macrosco-
pica, ya que las complicaciones son la regla, en
especial la dehiscencia de la sutura, la trombosis
de los injertos y los seudoaneurismas('?.

Esta condicién agrega morbilidad a los proce-
dimientos quirdrgicos con lo cual se asocia trata-
miento médico, en base a inmunosupresores pre-
vios a la cirugia con el fin de disminuir las compli-
caciones.

Conclusion

La enfermedad de Behget es una vasculitis
multisistematica de diagnéstico clinico. El compro-
miso vascular, en especial el desarrollo de aneu-
rismas, determina un prondstico ominoso, ya que
las complicaciones de los mismos son muy fre-
cuentes, siendo este evento la principal causa de
muerte en estos pacientes.

Por lo tanto el tratamiento oportuno de los aneu-
rismas mediante sustitucidn protésica estara diri-
gido a disminuir la mortalidad.
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