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de Behcet: a propdsito de un caso
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ANEURISMA FEMORAL BILATERAL EN SINDROME DE BEHCET: A PROPOSITO DE UN CASO

Resumen. Introduccién. La enfermedad de Behget es una vasculitis sistémica de etiologia desconocida, que afecta gene-
ralmente a adultos jovenes y que puede producir manifestaciones sistémicas oftdlmicas, neurolégicas, cardiacas, pulmo-
nares, vasculares y renales, que con frecuencia son la causa final de muerte en estos pacientes. Las complicaciones vas-
culares incluyen trombosis arterial y venosa 'y aneurismas de arterias pulmonares y sistémicas. El diagndstico se estable-
ce exclusivamente por criterios clinicos, ya que no existen tests de laboratorio especificos de la enfermedad. Caso clini-
co. Varon de 45 arfios, con criterios clinicos de enfermedad de Behget (antecedente de uveitis, aftas orales y iilceras geni-
tales), que presentaba sendos aneurismas de la arteria femoral comiin derecha 'y de la arteria femoral superficial izquier-
da. Se descartaron otras alteraciones vasculares en el estudio preoperatorio. El paciente fue intervenido quirirgicamen-
te en dos tiempos. Inicialmente se procedio a la reseccion del aneurisma de la arteria femoral comiin y a la interposicion
de injerto venoso. Posteriormente se procedié a la exclusion endovascular del aneurisma de la arteria femoral superfi-
cial mediante endoprotesis de 7 x 15 mm. No presento complicaciones en el postoperatorio inmediato ni a lo largo del
seguimiento. Conclusion. La enfermedad de Behget se asocia con frecuencia a manifestaciones vasculares a diferentes
niveles, siendo comunes los aneurismas arteriales en localizaciones atipicas. Estos pacientes pueden beneficiarse de téc-
nicas tanto quirirgicas convencionales como endovasculares, incluso en el mismo paciente, por lo que cada caso debe
abordarse de forma individualizada. [ANGIOLOGIA 2008; 60: 155-9]

Palabras clave. Aneurisma periférico. Enfermedad de Behget. Vdsculo-Behget.

Introduccion mundial, si bien afecta predominantemente a paises

del drea mediterrdnea y Japon, fundamentalmente a

La enfermedad de Behget es una enfermedad infla-
matoria sistémica de etiologia todavia desconocida y
cuyo diagndstico se basa exclusivamente en criterios
clinicos (Tabla). Descrita inicialmente por el médico
turco Hulusi Behget, es una patologia de distribucion
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varones (en proporcion de 4 a 1), de edades entre 20
y 40 afios [1,2].

Actualmente se considera que se trata de una vas-
culitis leucocitocléstica de origen autoinmune, que
se asocia frecuentemente a HLA (histocompatibility
locus antigen) B5 y DRS [1]. La enfermedad puede
afectar a diferentes 6rganos y sistemas, y producir
una afectacion de los grandes vasos en aproximada-
mente una cuarta parte de los pacientes (5-35% se-
guln las diferentes series), por lo que es la causa de
muerte mas frecuente en esta enfermedad [3]. Las
complicaciones vasculares tipicas son en forma de
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Tabla. Criterios de diagnéstico de enfermedad de Behget (to-
mado de [10]).

Ulceras orales recurrentes

Al menos dos de las manifestaciones siguientes:

Ulceras genitales recurrentes

Lesiones oculares

Lesiones cutaneas

Test de patergia positivo

enfermedad tromboembdlica venosa; no obstante,
también son frecuentes las complicaciones arteria-
les, en especial el desarrollo de aneurismas y pseu-
doaneurismas tanto de arterias pulmonares como sis-
témicas; éstos muchas veces en lugares atipicos, con
frecuencias multiples y con elevadas tasas de rotura
[4]. El origen de estos aneurismas se ha atribuido a
enfermedad vasculitica de los vasa vasorum [2,5].
Clasicamente el tratamiento de los aneurismas y
pseudoaneurismas ha sido su escision quirtrgica e
interposicion de un injerto, habiéndose descrito una
elevada frecuencia de complicaciones evolutivas,
fundamentalmente el desarrollo de falsos aneuris-
mas anastométicos y fenémenos trombdticos [3,5].
Recientemente, y con el desarrollo de las técnicas de
tratamiento endovascular, se han publicado casos
tratados exitosamente mediante estas técnicas, tanto
manifestaciones primarias de la enfermedad como
complicaciones secundarias [2,3,5-8].

Caso clinico

Varén de 45 afios que presenta dolor inguinal dere-
cho de reciente aparicion, tras detectarse en la explo-
racion fisica una masa pulsatil en dicho sector.

En la exploracion fisica al ingreso, el paciente se
encuentra hemodindmicamente estable, consciente y

Figura 1. Resonancia magnética del aneurisma de la arteria femoral
comun derecha.

orientado. Exploracion general dentro de la normali-
dad. Conserva pulsos en todos los niveles, sin soplos,
presenta sendas masas pulsatiles palpables en el sec-
tor inguinal derecho y en tercio medio de muslo iz-
quierdo, aquélla localmente dolorosa.

Como antecedentes personales, destacan el ha-
bito tabdquico, un sindrome depresivo y pleuritis
secundaria a neumonia. El paciente refiere apari-
cion frecuente de aftas orales, en varias ocasiones
en el dltimo afio y que describe como ulceraciones
redondeadas de fondo blanquecino y de pequeiio ta-
mafio, dolorosas y que desaparecian en 1-2 sema-
nas. Asimismo, el paciente presentd hace 15 afios
un cuadro de uveitis posterior bilateral asociado a
vitritis derecha, con déficit visual residual en el ojo
derecho desde entonces. Ha sido intervenido por ca-
taratas del ojo derecho secundarias a tratamiento
corticoideo.

Pruebas complementarias: hemograma, bioqui-
mica elemental, estudio de coagulacidn, sistemético
de orina, electrocardiograma y ecocardiograma, nor-
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Figura 2. Detalle de la reseccion quirtrgica del aneurisma femoral
derecho.

males. Hormonas tiroideas, normales. Radiografia
de térax con engrosamientos pleurales. Doppler de
miembros superiores (MMSS) e inferiores (MMII),
normal; eco-Doppler de troncos supraadrticos, nor-
mal; tomografia axial computarizada (TAC) craneal
y abdominal, normales; TAC tordcico que muestra
engrosamientos pleurales y lesiones intersticiales
pulmonares. Angiorresonancia magnética de MMII:
aneurisma de arteria femoral comuin derecho de 5 cm
de didmetro maximo (Fig. 1); aneurisma de arteria
femoral superficial izquierdo de 4,5 cm de didmetro
y 9,1 cm de longitud. Serologias luética, virus her-
pes simple 1 y 2, virus de inmunodeficiencia hu-
mana y Mantoux, negativos. Hemocultivos seriados
negativos. Serologias de rosa de Bengala, Brucella,
C. pneumoniae, C. burnetti y M. pneumoniae, nega-
tivas. Autoanticuerpos, negativos. Antiestreptolisina
O y factor reumatoide, negativos. Velocidad de se-
dimentacion globular (VSG), 49 mm/h; proteina C
reactiva, 119 mg/L; HLA: B51 y B44.

No hemos establecido positividad en el test de
patergia en este paciente (dicho test mide la reaccién
que se produce 24 o 48 h después de una puncién in-
tradérmica en el antebrazo, siendo positivo si el né-
dulo eritematoso o la pustula que se forma es mayor
de 2 mm).
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Figura 3. Tratamiento endovascular del aneurisma de arteria femo-
ral superficial izquierda.

Durante el ingreso, previamente a ser interveni-
do, el paciente presentd picos febriles que ceden con
indometacina, sin hallarse ningin foco infeccioso y
atribuyéndose su origen a una causa inflamatoria.
Asimismo, desarroll6 tlceras escrotales que fueron
biopsiadas, que mostraron en el estudio anatomopa-
tolégico un infiltrado inflamatorio. Se inicia trata-
miento inmunosupresor con azatioprina.

El paciente fue intervenido quirdrgicamente en
dos tiempos. Inicialmente, superado el cuadro febril
y normalizados los valores de VSG y proteina C reac-
tiva, se procedio a reseccion del aneurisma de arteria
femoral comiin e interposicién de injerto venoso (ve-
na safena interna ipsilateral invertida). Durante el
procedimiento se tomaron muestras de arteria y de
miusculo, cuyo examen anatomopatolégico mostré
un infiltrado inflamatorio en ambos casos. Ocho se-
manas después se procedio a la exclusiéon endovas-
cular del aneurisma de la arteria femoral superficial
mediante una endoprétesis de 7 x 15 mm por via fe-
moral ipsilateral (Figs. 2y 3).

El paciente no presenté complicaciones en el
postoperatorio inmediato. En el seguimiento a seis
meses, tanto el injerto venoso como la endoprétesis
permanecen permeables, sin que se produzca ningin
tipo de complicacién evolutiva.
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Discusion

Las complicaciones vasculares son la causa més fre-
cuente de muerte entre los pacientes con enfermedad
de Behget, en particular la ruptura de aneurismas ar-
teriales [5,6]. Por este motivo, resulta de suma im-
portancia el adecuado diagndstico y tratamiento de
estas complicaciones.

Actualmente se cree que el desarrollo de aneuris-
mas y pseudoaneurismas arteriales es secundario a la
afectacion vasculitica y consecuente endarteritis
obliterante de los vasa vasorum de la pared arterial.
Este mismo proceso parece implicado no sélo en su
desarrollo, sino también en su ruptura [2,5,7].

El tratamiento mediante exclusién y/o reseccién
del aneurisma e interposicion de injertos previene la
ruptura; sin embargo, se ha observado que estos pa-
cientes presentan con cierta facilidad complicacio-
nes derivadas del procedimiento quiridrgico, fun-
damentalmente el desarrollo de pseudoaneurismas
anastomoticos, también presentacion de fendmenos
trombdticos del injerto. Segiin algunos autores, hasta
un 50% de los pacientes podrian desarrollar evoluti-
vamente complicaciones. Dichas complicaciones
pueden presentarse tanto con el empleo de injertos
protésicos como venosos [3,5,8]. En nuestro caso,
hemos preferido el empleo de un injerto venoso por
el menor riesgo de infeccién frente a injertos protési-
cos, al tratarse de un paciente en tratamiento inmu-
nosupresor.

En los altimos afios, con el desarrollo de las téc-
nicas endovasculares, éstas se han incorporado pro-
gresivamente también al tratamiento de los aneuris-
mas en estos pacientes. Al tratarse de técnicas mini-
mamente invasivas, resultan especialmente atracti-
vas en los casos de alto riesgo quirtirgico; no olvide-
mos que los pacientes con enfermedad de Behcet

pueden tener comorbilidad importante a consecuen-
cia de manifestaciones de la enfermedad a otros ni-
veles. Estas técnicas han demostrado una menor
morbimortalidad inicial, y sus resultados inmediatos
son prometedores, si bien todavia no conocemos
cudl sera su resultado a largo plazo. Ademads, algunos
autores consideran el hecho de que el abordaje desde
un punto remoto sin manipulacién directa del sector
arterial afectado sea una ventaja afiadida de estas téc-
nicas [2,3,7].

Otro punto de enorme interés seré el papel de las
terapias coadyuvantes, fundamentalmente el empleo
de farmacos inmunosupresores durante el periopera-
torio. Parece ser que su empleo podria mejorar los re-
sultados de la cirugia, si ésta se realiza una vez con-
trolada la fase activa de la enfermedad, aunque toda-
via no existen estudios adecuados para sacar conclu-
siones definitivas. Se ha propuesto como marcador
de actividad la normalizacion de la VSG [9].

En conclusion, debemos darnos cuenta de la
complejidad de esta enfermedad, que habitualmente
hace necesario un tratamiento multidisciplinar del
paciente debido a la presencia de manifestaciones
multisistémicas. Las manifestaciones vasculares se
incluyen entre las mds comunes y son causa impor-
tante de muerte en estos enfermos, por lo que es fun-
damental el conocimiento por parte del cirujano vas-
cular de esta patologia y todas sus posibles manifes-
taciones. En la actualidad disponemos de un arsenal
terapéutico que permite abordar muchas veces el
problema mediante diferentes estrategias. La dispo-
nibilidad de técnicas quirdrgicas abiertas y endovas-
culares permite el planteamiento de forma individua-
lizada de cada caso concreto, pudiendo un paciente
beneficiarse de unas, otras, o ambas, tanto para el tra-
tamiento primario de la enfermedad como para el
tratamiento de complicaciones secundarias.
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BILATERAL FEMORAL ANEURYSM IN BEHCET’S SYNDROME: A CASE REPORT

Summary. Introduction. Behget disease is a systemic vasculitis of unknown origin, which usually sets on young adults
and produce ophthalmic, neurological, cardiac, pulmonary, vascular and renal manifestations. These all are frequently
the cause of death in these patients. Vascular complications include arterial and venous thrombosis and aneurysms of
pulmonary and systemic arteries. Diagnosis can be only established by clinical criteria, no laboratory tests are
available. Case report. Male, 45 years old, with clinical criteria for diagnosis of Behcet disease (uveitis, oral and genital
lesions) who presents with right common femoral and left superficial femoral arteries aneurysms. No other vascular
disease was found. The surgical approach was in two times. First, the resection of the right common femoral artery aneurysm
and interposition of a venous graft. Afterwards, the endovascular exclusion of the left aneurysm with an endoprothesis
7 x 15 mm. No complications on immediate postoperative or follow-up. Conclusion. Behget disease frequently associates
with vascular manifestations at various levels, and arterial aneurysm on atypical localization are common. These
patients can get a benefit with either open surgical techniques or endovascular procedures, that’s why each case must be
considered individually. [ANGIOLOGIA 2008; 60: 155-9]

Key words. Behget disease. Peripheral aneurysm. Vasculo-Behget.
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