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COMUNICACIONES BREVES

Trombo en ventriculo derecho y aneurismas de arterias
pulmonares en enfermedad de Behget. Reporte de un caso

Raul San Luis Miranda,* José Luis Lazaro Castillo,* Rob,erto Enciso Gomez,** Laura G Arias
Monroy,*** Homero A Ramirez Reyes,* José Luis Leén Avila,* Jaime Munayer Calderén™***

Resumen

La enfermedad de Behget es un proceso infla-
matorio crénico multisistémico, poco frecuente
en edad pediatrica. La afeccion cardiaca y vas-
cular son posibles, siendo su frecuencia del 2
al 29%. Se reporta el caso de un paciente mas-
culino de 14 anos de edad, con 2 anos de evo-
lucidn con fiebre, eritema y ulcera en narina de-
recha, estomatitis con Ulceras aftosas en cavidad
oral y desde hace 4 meses con tos productiva
con esputo hemoptoico y un cuadro de hemop-
tisis. Radiografia de térax, opacidad basal de-
recha bien circunscrita de 2 cm. Se realiza to-
mografia axial computada y gammagrafia
pulmonar por sospecha de probable malforma-
cion vascular. Ecocardiograma reporta masa in-
tracardiaca adherida al ventriculo derecho de
27 x 12 mm. Angiografia pulmonar muestra la
presencia de aneurismas de ramas pulmona-
res bilaterales con trombos. Se inici6 tratamien-
to farmacoldgico a base de inmunosupresion y
anticoagulacién. Se envia el paciente a cirugia
para retiro de trombo por presentar compromi-
so hemodinamico y riesgo de embolismo. Evo-
luciona de forma estable y favorable con remi-
sion de las manifestaciones clinicas.
Conclusion: La enfermedad de Behget es una
entidad rara en la infancia, que en este caso se
presentd asociada a un trombo en el ventriculo
derecho y aneurismas de ramas de arteria pul-
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Summary

RIGHT VENTRICULAR THROMBOUS AND PULMONARY
ARTERY ANEURYSMS IN BEHCET’S DISEASE.
REPORT OF ONE CASE

Behcet's disease uncommon in the pediatric
population. Intracardiac thrombus and bilateral
pulmonary artery aneurysms are uncommon
manifestations. We are reporting one case. A 14
years old patient was admitted, with high fever,
dyspnea and hemoptysis since 4 months ago.
Two years ago, fever, oral ulcers, aphthae (gin-
gival, palate, tonsils), nose ulceration in and ar-
thralgias-arthritis were noted. Chest radiograph
showed round mass in the right lower lung field.
The chest tomographic computed scan and pul-
monary centellography were done to investigate
malformations arterial. An Intracardiac thrombus
of 27 x 12 mm was identified in the right ventri-
cle by transthoracic echocardiography. Cathe-
terization and pulmonary angiography showed
an aneurism located in the right and left lobares
arteries. Medical management with immunosup-
pressive and anticoagulation therapy resulted
in complete remission of the clinical manifesta-
tions. Due to heamodynamic compromise sur-
gical removal of the intracardiac thrombus was
done. In summary: The Behcet's disease is rare
disease in children. Intracardiac thrombus and
bilateral pulmonary artery aneurysms are rare
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Trombo en ventriculo derecho

monatr, lo cual es poco frecuente. El tratamiento
inmunosupresor y anticoagulaciéon son efecti-
vos para la remision de las manifestaciones cli-
nicas.
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complications. Medical treatment (immunosu-
pressive and anticoagulation) is the first line ther-
apy with resolution of the mucous, skin, cardiac
and pulmonary manifestations.

(Arch Cardiol Mex 2007; 77: 130-136)
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Introduccion

a enfermedad de Behcet (EB) es descrita

por Hulusi Behget en 1937 como un pro-

ceso créonico inflamatorio, multifactorial,
mediado por una combinacién de factores en los
que predominan las alteraciones inmunoldgicas
(mediadores de respuesta inflamatoria, deterio-
ro en la quimiotaxis de linfocitos y excesiva es-
timulacion de las células B), una base genética
asi como una asociacién con procesos infeccio-
sos.'* Este padecimiento se presenta con una
mayor incidencia en regién del Mediterrdneo y
Continente Asidtico 1/10,000. En EUA se reporta
una prevalencia de 0.12 a 0.33/100,000.> La EB
se caracteriza por presentar dlceras urogenitales,
estomatitis aftosa, lesiones dérmicas (eritema),
uveitis, sin embargo por ser de afectacion multi-
sistémica puede llegar a ocasionar alteraciones a
nivel pulmonar, cardiaco, vascular, sistema ner-
vioso central, de lo cual depende el prondstico
del paciente. Las alteraciones cardiovasculares
se llegan a presentar en el 2 al 29% de los casos,
incluyendo datos de miocarditis, disfuncién ven-
tricular izquierda, trombos intracardiacos, trom-
bosis de vena cava inferior-superior y trombofle-
bitis superficial. La afectacién de las arterias
pulmonares con la formacién de aneurismas y
trombosis se describe en 1 a 7% de los casos,
presentando los pacientes episodios de hemop-
tisis grave, lo cual puede causar muerte y com-
plica mds adn su evolucién y pronéstico.” En
la edad pediétrica se reportan pocos casos, esta-
bleciendo una incidencia en menores de 15 afios
de 1/600,000, con una expresion clinica similar
al del adulto.'

Resumen clinico

Masculino de 14 afos; con antecedente de pur-
pura trombocitopénica a los 7 afios de edad. Ini-
cia padecimiento de dos afios de evolucién, con
palidez de tegumentos, fiebre de predominio
vespertino, pérdida de peso (10 kg), astenia, adi-
namia, eritema y tlcera en narina derecha, no

dolorosa, acompafiada de epistaxis, estomatitis-
aftas y ulceras bucales, no dolorosas, dolor arti-
cular difuso, conjuntivitis intermitente sin res-
puesta a multiples tratamientos; 4 meses antes
con tos seca y posteriormente con esputo he-
moptoico, dolor a la inspiracién en hemitérax
derecho. Presenta evento de hemoptisis severa,
causa por la cual ingresa a urgencias donde se le
encuentra palido, con caquexia, fiebre de 38.5°C
de predominio vespertino, con dolor intermiten-
te en hemitérax derecho, con mareo e hipoten-
sién a la inspiracién profunda. Ulcera en comi-
sura bucal derecha, con estomatitis y aftas en
mucosa oral. Estertores finos y murmullo vesi-
cular disminuido en hemitérax basal derecho.
Ruidos cardiacos ritmicos con FC 115x’ (sin fie-
bre), sin soplos, 2do ruido normal. Extremida-
des con dolor a la movilizacién y tacto en rodi-
lla y carpo derecho. Radiografia de térax sin
cardiomegalia, con opacidad circular basal de-
recha de 2 cm (Fig. ). Laboratorio reporta una
Hb 9.78 g /dL leucocitos 6,560, 68% segmenta-
dos, plaquetas 253,000, fibrinégeno 813, VSG
42 y 67 mm/h. Otros negativos. Gammagrafia
pulmonar con hipoperfusién en segmentos me-
dial, basal posterior y anterior basal derecha e
izquierda. Ecocardiograma modo M-B Doppler
color con diagndstico de «tumoracién» en ven-
triculo derecho. Se envia a cateterismo cardiaco
para valoracién por probable malformacién ar-
terial pulmonar y toma de biopsia endomiocér-
dica. Via femoral se realiza cateterismo arterial y
venoso; ventriculo derecho (Vd) 35/4 mm Hg,
tronco de arteria pulmonar 35/15/25 mm Hg. En
angiografia selectiva en rama izquierda de arte-
ria pulmonar se observa dilatacién aneurismati-
ca de las arterias de la regién media y basal iz-
quierda con imagen de obstruccién sugestivas
de trombos difusos en regiones apicales media y
basales, arteriolas adelgazadas; en rama derecha
se observa una imagen obstruccién sugestiva de
trombo localizado en todo el 16bulo inferior (Fig.
2). Se toma biopsia endomiocdrdica, obtenien-
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do material macroscépico con caracteristica de
codgulo. Se solicita nuevo ecocardiograma por
un segundo observador encontrdndose una FE
Teicholz 70% contractilidad segmentaria sin
anormalidades sin datos de disfuncién ventricu-
lar, masa intracardiaca en Vd, pediculo adherido
alaregidn apical del ventriculo derecho, de bor-
des irregulares de 27 mm largo, 12 mm ancho,

Fig. 1. Radiografia de térax: En PA se observa opacidad circular basal
derecha en regién media de I6bulo medio.
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confirmando el diagnéstico de trombo intracar-
diaco (Fig. 3). Se inicia anticoagulacién y pred-
nisona. Por la afectacién arterial pulmonar refe-
rida en el cateterismo cardiaco, los hallazgos por
ecocardiografia del trombo intracardiaco y la
presencia de mareo, hipotension a la inspiracién
profunda se decide extraccién quirdrgica del
trombo mediante toracotomia anterior y circula-
cion extracorpdrea, donde se retira trombo de 4
x 3 x 2 cm, el cual se encuentra adherido al d4pex
y pared libre del ventriculo derecho, extendién-
dose a la via de salida. Patologia reporta frag-
mento con abundante fibrina, eritrocitos y otras
células sanguineas. Se continiia manejo con pre-
dnisona, anticoagulacién y se inicia con ciclo-
fosfamida. La fiebre remite, asi como las lesio-
nes orales mejorando su estado general. Se
mantiene anticoagulacién, a los 8 meses de evo-
lucién el paciente asintomadtico, buen estado
general, clase funcional I no hay evidencia por
ultrasonido y ecocardiografica de trombos; su
radiografia de térax muestra desaparicion de la
imagen opacidad basal derecha donde se locali-
z6 la trombosis (Fig. 4).

Discusion
La enfermedad de Behcet es poco frecuente en
la edad pediétrica, el diagndstico es dificil y debe

Fig. 2. Arteriografia selectiva en rama izquierda de la arteria pulmonar. A: AP B: Lateral. Dilatacién aneurismatica de rama arterial
inferior con imagenes de obstruccion distal, de origen trombético, en regiones anteromedial basal. C. Arteriografia selectiva en rama
inferior de arteria pulmonar derecha proyeccion lateral. Obstruccion de rama inferior de origen trombético, bien circunscrita, en
region basal media.
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realizarse mediante exclusiéon.”® En base a las
manifestaciones encontradas, este caso cumplio
con los criterios de diagndstico establecidos
«Committee of Japan Criteria» clasificandolo
como un «Behget Incompleto», obviamente des-
cartando previamente otras entidades clinicas
mediante diversos exdamenes.’ Los datos clini-
cos de la EB llegan a variar con edad y area
geografica; las manifestaciones mds frecuentes
en nifios son: fiebre intermitente o continua de
larga evolucion, aftas bucales y ulceras, artral-
gias o artritis principalmente metatarso falangi-
cas — sacro — esternoclavicular, lesiones dérmi-
cas tipo eritema o ulceraciones dérmicas o
eritemas o pustulas, las cuales se presentan del
46 al 95% de los casos.” En este caso predominé
la fiebre de larga evolucién, las manifestaciones
mucocutaneas (aftas bucales, tdlcera en narina),
eritemas y artritis. Se describen en la literatura
otras manifestaciones clinicas a nivel ocular en
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el 61% tipo uveitis, vasculitis retiniana, papile-
dema o conjuntivitis, tlceras genitales en el 33%,
sin embargo éstas no se presentaron.® Lesiones
vasculares tipo aneurismas arteriales y trombo-
sis pulmonares o de venas cavas, tromboflebitis,
son raras pero llegan a presentarse en la edad
pediétrica en menos del 15% de los casos.!!:!2
Especificamente a nivel arterial pulmonar se pre-
sentan aneurismas en menos del 7%, los cuales
llegan a ocasionar hemoptisis (77%), lo cual ele-
va el riesgo de muerte. Estas lesiones se locali-
zan mas frecuentemente en ramas principales e
inferiores derechas.'*!'® La arteritis pulmonar
ocasiona la formacion de los aneurismas, ero-
sién de las arterias parabronquiales (bronquios
segmentarios), trombosis, infartos pulmonares;
la hemoptisis es resultado de la destruccién por
un extenso y severo proceso inflamatorio de la
capa elastica y media de las arterias, arteriolas,
con ruptura de los capilares alveolares.!*?* En

Fig. 3. Ecocardiograma bidimensional transtoracico. A-B: Cuatro camaras. C: Eje dos camaras (ventriculo derecho-auricula
derecha). Masa intracardiaca de forma y ecogenicidad irregular, préxima al apex. Trombo intracardiaco.
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Fig. 4. Radiografia de térax de control 8 meses después. Dentro de
limites normales. Obsérvese la ausencia de la opacidad basal derecha
que se encontraba a su ingreso.

este caso se presenté hemoptisis y la angiografia
pulmonar mostr6 las alteraciones descritas, si-
milares a las reportadas en la literatura en estos
casos. Se mencionan diversas modalidades tera-
péuticas de las lesiones arteriales (aneurismas) y
trombosis pulmonares, las cuales incluyen ini-
cialmente el manejo inmunosupresor y anticoa-
gulante en casos de lesiones sin hemoptisis, las
cuales presentardn una alta posibilidad de remi-
sién, posterior al tratamiento mencionado. El
manejo quirdrgico (lobectomia)’'* se llega a
plantear principalmente en casos en los que se
presenta hemotisis severa; este es un punto muy
importante y que debe ser considerado, ya que
ante la presencia de un evento previo de hemop-
tisis, aun con el manejo médico sefialado, no se
descarta la posibilidad de un nuevo evento de
hemoptisis, lo que puede y llega a ocasionar la
muerte de los pacientes. La posibilidad de em-
bolizacién oclusiva transcateterismo ha sido
postulada por algunos grupos en casos de he-
moptisis severa, como procedimiento previo al
manejo quirdrgico abierto.”* Reportes han sefia-
lado que la inmunosupresion es de gran ayuda
en estadios tempranos antes de dafio irreversible
en las paredes arteriales evitando la hemoptisis
y la necesidad de manejo quirtrgico,” al paciente
se le administré prednisona y ciclofosfamida re-
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mitiendo las manifestaciones pulmonares, as{
como las sistémicas. Las alteraciones a nivel car-
diaco se reportan en 1 a 5% de los casos, entre
ellas datos de disfuncion diastdlica, miocardi-
tis, endocarditis, trombo intracardiaco (TIC), tras-
tornos en la conduccién.?** La asociacion de
EB con trombo intracardiaco es muy rara y mas
aun en edad pediatrica; los trombos llegan a lo-
calizarse tanto a nivel auricular como ventricu-
lar derecho.?*? El ecocardiograma permite rea-
lizar la sospecha diagndstica, sin embargo es
obligado un equipo adecuado y experiencia del
operador para realizar un diagnéstico diferen-
cial; en este caso inicialmente se confunde el
primer operador con una tumoracién, enviando
al paciente a biopsia. El diagnéstico de TIC se
confirma mediante biopsia endomiocardica o
estudio de patologia posterior al retiro quirtrgi-
€O como en nuestro caso, sin embargo se pueden
utilizar otros estudios de apoyo ante la duda diag-
ndstica como la resonancia magnética.*** Como
manejo del TIC se menciona a la terapia farma-
colégica tipo anticoagulacién e inmunosupre-
sién como de primera linea, siendo posible la
reabsorcién del trombo al 100%, sin embargo es
posible el retiro quirdrgico principalmente en
casos de trombos grandes con posibilidad de
embolismo.’”*° En este caso por hipotension,
mareo a la inspiracién, caracteristicas del trom-
bo por ecocardiografia (tamafio 27 mm, movili-
dad, extension a la via de salida) y la presencia
de trombosis arterial pulmonar ya establecida se
opt6 por el retiro quirdrgico del trombo.

Conclusiones

Se presenta un caso en edad pedidtrica con afec-
tacién mucocutdnea, cardiaca y pulmonar en
donde posterior a realizar diversos estudios se
establece el diagndstico «Enfermedad de Be-
hcet incompleto». En esta entidad el manejo
anticoagulante e inmunosupresor son la base
terapéutica, describiéndose en la literatura di-
versos esquemas, los cuales llevan a la resolu-
cién de las manifestaciones ya referidas. El re-
tiro quirdrgico del TIC llega a ser una
posibilidad para disminuir el riesgo de embo-
lismo en algunos casos.
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