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Aneurisma de la arteria radial que revela una enfermedad de Behget pedidtrica
Radial artery aneurysm showing a paediatric Behget’s disease
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Resumen

La enfermedad de Behget es una vasculitis multisistémica cuya etiopatogenia es aun desconocida. Las compli-
caciones arteriales que tienen una relacion directa con la enfermedad en las formas pedidtricas son muy raras.
Reportamos un caso inusual de la enfermedad de Behcet en un nifio de 13 anos que fue revelado por la ruptura
de un falso aneurisma de la arteria radial. Fue tratado con urgencia por la ligadura arterial seguida de una combi-
nacion de corticosteroides y colchicina.

A través de este trabajo intentamos averiguar las caracteristicas de las lesiones arteriales en los niflos con enfer-
medad de Behcet en comparacion con la forma adulta.

Abstract

Behget's disease is a multisystem vasculitis whose aetiopathogenesis is still unknown. Arterial complications directly
related to the disease in paediatric forms are very rare. We report an unusual case of Behget's disease in a 13-year-
old boy who was revealed by a ruptured false aneurysm of the radial artery. He was treated urgently by arterial
ligation followed by a combination of corticosteroids and colchicine.

Through this work we tried to find out the characteristics of the arterial lesions in children with Behget's disease
compared to the adult form.
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INTRODUCCION

La manifestacion arterial de la enfermedad de
Behcet (EB) esta muy subestimada. De hecho, produce
una panvasculitis inespecifica que afecta a arterias de
pequeno y de gran calibre (1).

Epidemioldgicamente, la forma pediatrica de la
enfermedad de Behcet se considera rara e inusual.
Sus caracteristicas clinicas y evolutivas parecen ser
diferentes de la forma adulta.

El amplio espectro de manifestaciones clinicas
de la enfermedad de Behcet es practicamente el
mismo tanto en la forma adulta como en la pedia-
trica (2), pero con una baja sensibilidad y grandes
diferencias en el momento de su aparicion.

La manifestacion arterial de la EB es raramente
reportada en la literatura.

La mayoria de los casos descritos son esporadicos
y se centran en las afecciones de la arteria pulmonary
en los aneurismas aorticos (2).

El caso que presentamos es uno de los mas raros
en la literatura vascular y pediatrica.

CASO CLiNICO

Un nifio de 13 afios, sin antecedentes patoldgicos
significativos, acudié a Urgencias por la rotura de un
falso aneurisma de la arteria radial izquierda en su
porcién inferior (Fig. 1).

El paciente no informd de un traumatismo directo
en la extremidad afectada, pero reveld la nociéon de
un inicio reciente de una masa pulsatil en su mufeca
izquierda que aumento rdpidamente de tamafo y
se volvié dolorosa durante aproximadamente cua-
tro semanas. Ademas, menciond la aparicion de una
mancha rojiza dolorosa en la cara interna del muslo
y en ambas piernas hace 3 meses. Basandonos en el
testimonio de la paciente, consideramos esta mani-
festacion cutdnea como eritema nodoso.

La exploracion fisica revelo la presencia de aftas
escrotales orales. El resto de la exploracion mostro
una uveitis posterior bilateral, sin manifestaciones
especiales a nivel neuroldgico, digestivo o articular.

La valoracién bioldgica mostrd una hiperleucocito-
sisde 16770/mm?y un sindrome inflamatorio biologi-
coconVSGde 112mmenla 1.2horay PCRa 31 mg/l.

El paciente fue conducido urgentemente al quird-
fano. La exploracién mostréd un falso aneurisma de la
arteria radial roto y severos signos de infeccion (Fig. 1).

Se procedio a realizar una reseccion completa del
falso aneurisma asociada a una ligadura de los dos
extremos de la arteria radial y a una amplia escision
del tejido infectado.

El curso posoperatorio inmediato fue favorable. Ini-
ciamos una antibioterapia parenteral durante 48 horas
(amoxicilina / &cido clavulanico) y luego cambiamos
a laingesta oral durante 10 dfas. Dos dias después de
la operacion, observamos una reaccion cutanea en
el punto de puncién.

El diagnostico de la enfermedad de Behget en su
forma vascular se mantuvo en este nifio en presencia
de aftosis bipolar, uveitis posterior, eritema nodoso e
hiperactividad cutanea.

El escaner angioldgico abdominotoracico no
reveld ninguna localizacién aneurismatica en los
grandes vasos, especialmente en la aorta y en las
arterias pulmonares. El examen histologico de la
pared del aneurisma revelé un infiltrado inflamatorio
perivascular linfomonocitario y neutrofilico inespe-
cifico (Fig. 2).

En cuanto al tratamiento, comenzamos con 1 mg/
kg de corticosteroides durante 1 mes, luego redujimos
gradualmente la dosis y administramos 1 mg/dia de
colchicina. Los marcadores inflamatorios mostraron
una cinética descendente con una normalizaciéon de
la velocidad de la eritrosedimentacion en 3 meses.

Figura 1. Vista preoperatoria que muestra a la exploracidn un pseudoaneurisma de
la arteria radial roto.
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Se realizd un examen oftalmoldgico cuatro sema-
nas después de la administracion de corticosteroides,
que fue completamente normal.

El examen local no encontrd ninguna recidiva
aneurismatica en los lugares de la ligadura arterial.
En un periodo de 12 meses después de la cirugia
no se observéd ninguna manifestacién aneurismatica
sobre la base de los datos de los exdmenes clinicos y
biolégicos vy los resultados anuales de las revisiones
por eco Doppler.

Figura 2. Examen histoldgico: cambios fibrosos e inflamatorios en todo el espesor de
la pared del vaso (HE, Gx50).

DISCUSION

La enfermedad de Behcet (EB) es un trastorno
multisistémico crénico caracterizado por aftosis oral
recurrente y ulceraciones genitales, lesiones cutaneas
y uveitis. Puede afectar al tracto gastrointestinal, al
sistema musculoesquelético, al pulmonar, al neuro-
l6gico vy al cardiovascular (2).

La afectacion vascular se observa hasta en el 40 %
de los pacientes con EB, especialmente en varones
jovenes, y es una de las principales causas de mortali-
dady de morbilidad. Los vasos de todos los tamafios
pueden verse afectados, tanto en el sistema arterial
como en el venoso. Las lesiones venosas se caracteri-
zan por la trombosis, mientras que las lesiones arteria-
les se caracterizan por aneurismas, pseudoaneurismas,
trombosis y estenosis. La afectacion venosa es mas
frecuente que la arterial (hasta un 80 %) (1).

En los nifos, la afectacion vascular se observa entre
el 7y el 12% de los casos. La afectacion arterial y veno-
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sa combinada es mas frecuente que la afectacion
arterial o venosa sola (3).

La EB es una vasculitis Unica, ya que todo el arbol
vascular puede estar comprometido, incluyendo tanto
venas como arterias de todos los tamafos. La afec-
tacion vascular incluye infiltraciones de neutréfilos y
linfocitos predominantemente alrededor de los vasos,
sin lesiones infamatorias granulomatosas. La patogé-
nesis de la afectacion vascular consiste en la formacion
de trombos infamatorios que suelen estar adheridos
a la pared del vaso inflamado, fenémeno también
conocido como tromboinflamacion (4).

Los aneurismas arteriales durante la enfermedad
de Behcet en nifios son raros. Hasta donde tenemos
conocimiento, no existe en la literatura datos que
describan las caracteristicas epidemioldgicas y clinicas
de las complicaciones arteriales de la EB en su forma
pediatrica. Todos los trabajos publicados sobre este
tema son casos esporadicos aislados. Se trata principal-
mente de aneurismas de las arterias pulmonares reve-
lados durante la sintomatologfa pulmonar (2), casos
de aneurismas adrticos (5,6) y dos casos de aneurisma
arterial periférico de las extremidades (7,8).

Los aneurismas de las arterias periféricas conlle-
van un alto riesgo de rotura y requieren una repara-
cién quirdrgica acompafnada de inmunosupresores
sistémicos. Las series retrospectivas de casos y los
estudios observacionales sugieren que las recidivas
son menos frecuentes en los pacientes que reciben
inmunosupresores (3).

Ante la falta de trabajos cientificos sobre series que
traten afecciones arteriales en la forma pediatrica, el
tratamiento médico debe ser agresivo.

La coexistencia de la afeccién ocular debe aumen-
tar el nivel de precaucion en el manejo terapéutico.
Asi, en los raros casos de aneurismas arteriales repor-
tados en la literatura no se especificéd la naturaleza
del tratamiento administrado, salvo en el caso del
paciente de Oweny cols,, al que se administré un
tratamiento con base de corticosteroides y ciclofas-
mida asociado a embolizacién (3).

En los aneurismas adrticos, el tratamiento se basé
en una combinacion de corticoides y colchicina en
un aneurisma de arco aortico no operado (5) y en una
combinacién de corticoides e inmunosupresores tras
la cirugia en otro caso de rotura de aneurisma adrtico
abdominal (9).



308 K. MAROUANE ET AL.

En los pacientes con aneurismas braquiales, el tra-
tamiento quirdrgico se ha completado con metilpred-
nisolona en pulso durante 3 dias y posteriormente
con corticoides orales. En ambos casos fue necesario
un tratamiento inmunosupresor con azatioprina y
colchicina (8).

En nuestro paciente, y en colaboracion con oftal-
mologos e internistas, se mantuvo un tratamien-
to corticoide oral con colchicina. No se considerd
necesario asociar desde el principio un tratamiento
inmunosupresor. Nuestra actitud fue facilitada por
la desaparicion de los signos clinicos y del sindrome
inflamatorio, la regresion de la uveitis y la ausencia
de recaidas.

Dada la rareza de esta afeccion en la poblacion
pediatrica, que dificulta el establecimiento de una
estrategia terapéutica especifica para este grupo de
edad, parece interesante la extrapolacién de la estra-
tegia para adultos. Tazi y cols., en su revisiéon de la
literatura, proponen una estrategia terapéutica para
el manejo del Behget vascular (10).
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