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RESUMEN

La enfermedad de Behcet es una vasculitis sistémica de etiologia
desconocida que afecta generalmente a adultos jovenes y que puede
producir manifestaciones sistémicas (oftalmicas, neurolégicas, cardiacas,
pulmonares, vasculares y renales) que con frecuencia son la causa final de
muerte de estos pacientes.

Presentamos el caso clinico de un paciente varén de 56 afnos con criterios
clinicos para el diagndstico de la enfermedad de Behcet (lesién oral y
ulceracién genital recurrente) que presenté la rotura de un aneurisma de
aorta abdominal. El tratamiento quirdrgico fue mediante reseccién del
aneurisma y reparacién de la aorta asociado a terapia inmunosupresora.
El posoperatorio cursé con buena evolucion.

La enfermedad de Behcet se asocia con frecuencia a manifestaciones
vasculares a diferentes niveles, por lo que el tratamiento debe

individualizarse.
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ABSTRACT

Behcet's disease is a systemic vasculitis of unknown etiology, which
generally affects young adults and can produce systemic manifestations
(ophthalmic, neurological, cardiac, pulmonary, vascular and renal), which
are often the final cause of death in these patients.

We present the clinical case of a 56-year-old male patient with clinical
criteria for the diagnosis of Behcet's disease (oral lesion and recurrent
genital ulceration) who presented a ruptured abdominal aortic aneurysm.
Surgical treatment was by resection of the aneurysm and repair of the
aorta associated with immunosuppressive therapy. The postoperative
period evolved satisfactorily.

Behcet's disease is frequently associated with vascular manifestations at

different levels, so treatment must be individualized.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Behcet es una vasculitis descrita en 1937 por Behcet
(dermatdlogo turco). Inicialmente incluia una triada que combinaba aftas
bucales, aftas genitales y uveitis.

Su diagndstico es esencialmente clinico; de hecho, sus criterios de
clasificacién permiten un diagnodstico con una sensibilidad del 91 % y una
especificidad del 96 % (1).

Desde la publicacién del primer caso de aneurisma de aorta en 1961, el
nUmero de casos descritos no deja de aumentar.

Presentamos un paciente con enfermedad de Behcet descubierta por la

rotura de un aneurisma de aorta infrarrenal.

CASO CLINICO

Un paciente de 56 afos ingresd por dolor abdominal en nuestro centro.



Como antecedentes presentaba una diabetes de tipo 2 y era fumador. A la
exploracién presentaba aftas bucales y aftas genitales recurrentes, una
masa abdominal pulsatil y los pulsos periféricos conservados. El estudio
analitico mostré un sindrome inflamatorio con leucocitosis, anemia (10
g/dL) y aumento de la VSG (60 mm en la primera hora). Una ecografia
abdominal reveld la presencia de una dilatacion preadrtica de 38 mm de
diametro y un angio TAC confirmd gue se trataba de un falso aneurisma
de la aorta infrarrenal que se extendia anteriormente (Fig. 1).

Ante la sospecha de un pseudoaneurisma infrarrenal en el contexto clinico
de una posible enfermedad de Behcet se trasladd a la unidad de cuidados
intensivos (UCI) y se inici6 tratamiento con inmunosupresores
(ciclofosfamida) y corticosteroides.

Al dia siguiente de su ingreso el paciente presentd inestabilidad
hemodinamica y un descenso de la hemoglobina (Hb 7,3 g/dL). Una TAC
abdominal de urgencia mostré un gran hematoma retroperitoneal (Fig. 2)
y un crecimiento de la masa abdominal de 65 x 55 mm. El paciente fue
trasladado inmediatamente a quiréfano. Se realiz6 un pinzamiento de la
aorta infrarrenal, evacuacién del contenido hematico, identificaciéon de la
zona de rotura y sutura lateral con puntos sueltos del orificio de la pared
adrtica. En el posoperatorio presenté un sindrome suboclusivo y una TAC
de control mostro integridad de la pared aodrtica con niveles hidroaéreos
(Fig. 3). La evolucién posterior fue satisfactoria y el paciente fue dado de
alta con vigilancia y tratamiento médico. En el seguimiento 6 meses

después el paciente estaba asintomatico.

DISCUSION

La enfermedad de Behcet, observada fundamentalmente en los paises de
la cuenca mediterranea y en Japén (2), basa su diagndstico en un
conjunto de signos y de sintomas propuestos por la International Study
Group for Behcet's Disease (ISGB) (1).

Nuestro paciente presentaba ulceraciones orales recurrentes asociadas a
ulceraciones genitales recurrentes. Si bien los principales criterios para el

diagnostico de la enfermedad de Behcet son los signos cutaneos vy



oculares, las complicaciones vasculares son unos de los modos de
expresion de la enfermedad y pueden ser iniciales (3). Este es el caso de
nuestro paciente.

Las principales afectaciones arteriales son los aneurismas (45-70 %) y las
oclusiones (30-80 %), mas raramente las estenosis arteriales (13 %) o las
aortitis (3 %) (4).

La afectacidon vascular es singular porque se produce en un paciente
joven, sin otro factor de riesgo vascular que no sea el tabaquismo y la
diabetes. En un caso de cada cuatro (25 %) tiene lugar en el primer afno
de evolucién de la enfermedad y puede ser el modo de presentacion de
esta patologia. A veces, se asocia con un sindrome inflamatorio bioldgico
y febril que justifica el uso de inmunosupresores (1).

Las vasculitis representan una causa rara de aneurisma de aorta
abdominal (AAA). Aunqgue el eco Doppler permite precisar la naturaleza
vascular de la enfermedad y la topografia de las lesiones, el angio TAC es
el mejor medio diagndstico, especialmente de las lesiones aneurismaticas
abdominales (5). En nuestro paciente hicimos las dos exploraciones.

Entre las complicaciones se destaca la rotura, que se contiene
tipicamente en el espacio retroperitoneal izquierdo y en este caso se
revela por un cuadro de dolor abdominal que precede a un estado de
shock hemorragico que puede estar ausente al principio y reemplazado
por una lipotimia, que es lo que nuestro paciente experimentd tras su
ingreso hospitalario.

La rotura también puede hacerse por via intraperitoneal o en el tracto
digestivo.

En cuanto al planteamiento terapéutico, el empleo de inmunosupresores,
se ha demostrado eficaz en observaciones aisladas con afectacién aédrtica
vinculada al Behcet. Los resultados de Min-Chan Park sugieren que la
aparicion de complicaciones posoperatorias puede reducirse cuando se
aplica un tratamiento inmunosupresor posoperatorio y que la prueba de
patergia (hipersensibilidad cutanea a la puncién) puede utilizarse como
método de deteccién de complicaciones posoperatorias en pacientes con
enfermedad de Bechet (6).



El tratamiento quirdrgico de la enfermedad aneurismatica adrtica
abdominal de Behcet es un reto importante no solo por las dificultades
técnicas, sino también por la posibilidad de desarrollar un nuevo
pseudoaneurisma anastomodtico posoperatorio. Ademds de la terapia
inmunosupresora durante y después de la operacion, Mousa al (7)
propone la envoltura protésica del constructo anastomosis como medida
profilactica para los pacientes con enfermedad vascular-Behcet.

La cirugia endovascular de aneurismas rotos (AAAr) se ha propuesto
recientemente como una alternativa a la cirugia abierta, ya que permite
disminuir la agresién fisioldgica de la laparotomia evitando posibles dafos
colaterales (8). Henghui (9) en su estudio comparativo reporté que el
tratamiento endovascular fue superior a la cirugia y a los injertos
sintéticos en la disminucién del pseudoaneurisma anastomdtico. Sin
embargo, se necesitan mas estudios. La endoproétesis es una alternativa
terapéutica interesante a la cirugia convencional, pero puede dar lugar a
complicaciones posoperatorias, en particular a aneurismas anastomaticos.
En nuestro enfermo se procedié a una evacuacién del hematoma, a un
pinzamiento de la aorta, a una identificacion de la zona de rotura, y como
era de pequefio tamano, la dehiscencia de pared se procedié a las suturas
laterales del orificio.

En conclusién, la enfermedad de Behcet es una enfermedad inflamatoria
frecuente en la cuenca mediterrdnea, que puede dar lugar a aneurismas
arteriales que pueden complicarse con su rotura. Aunque el tratamiento
debe individualizarse, la cirugia convencional y el wuso de

inmunosupresores posoperatorios son buenas opciones.
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