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Una causa infrecuente de trombosis
masiva intracardiaca

Sr. Director:

La enfermedad de Behget (EB) consiste en un proceso in-
flamatorio de la pared de los vasos (afecta a venas de pe-
quenio y gran calibre y todo el arbol arterial), de caracter
crénico e idiopético, aunque algunos autores han propuesto
la etiologia autoinmune. Tiene como principal diana orgéani-
ca’ las superficies mucocutaneas y el globo ocular y por tan-
to se suele expresar como aftas orales dolorosas y recurren-
tes, ulceras genitales, uveovitritis y otras lesiones cutaneas.
Mientras que la afectacién vascular, sobre todo la trombosis
venosa de cava inferior y miembros inferiores, es una com-
plicacién frecuente de esta enfermedad (10-37%), los trom-
bos intracardiacos son extremadamente raros?, de forma
que sélo 40 casos han sido publicados bien documentados
hasta la fecha.

Presentamos el caso de un paciente diagnosticado de EB
que presenté como manifestacién principal trombosis masi-
va intracardiaca sin ulceraciones cutaneo-mucosas inicial-
mente.

Varén de 32 afios, sin antecedentes de interés, que consul-
t6 por dolor abdominal, referia 15 dias antes episodio de fie-
bre con escalofrios y sudoracién. Se realizé ecografia abdo-
minal que demostré una esplenomegalia de 160 mm con
una imagen en cava inferior compatible con trombo y datos
sugerentes de trombosis de la vena renal. El paciente es an-
ticoagulado antes de ser dado de alta.

Reingresa al mes por episodio de fiebre de 20 dias de evo-
lucién de hasta 40° C, con escalofrios, edemas tibiomaleola-
res, disnea a moderados esfuerzos y tos.

A la exploracién aparece soplo sistélico y esplenomegalia.
Se efectiia ecocardiograma transtoracico que muestra dos
masas intraauriculares, una de ellas adherida a la pared libre
de aspecto heterogéneo, y la segunda en el septo interauri-
cular de 2 x 2 cm (fig. 1), asi como una masa ventricular. La
angiorresonancia confirma estos hallazgos y detecta varios
focos de condensacion triangular de base pleural sugerente
de embolismo pulmonar con infarto, asi como mudiltiples né-
dulos implantados sobre valvula tricispide. Con el diagnés-
tico inicial de endocarditis se inicia tratamiento antibiético,
hemocultivos, serologias y otros estudios microbiolégicos se-
riados para multiples microorganismos negativos (Salmone-
lla, Leptospira, Rickettsia, Leishmania, Brucella, Plas-
modiums, tuberculosis, etc.). El estudio de autoinmunidad y
el estudio de trombofilia fueron negativos. A pesar de la an-
tibioticoterapia de amplio espectro persistia la clinica, deci-
diéndose tratamiento quirirgico. Se practica reseccién de

TABLA 1
Diferencias epidemiologicas de los pacientes
con enfermedad de Behcet y enfermedad
de Behcet con trombosis intravascular

EB EB con TIV

Cuenca mediterranea
y Oriente Medio

Ruta de la seda
(Japén, norte
de Africa, Turquia)
Hombre/mujer 1/1 9/1

Geografia

Edad de comienzo > 30 afios < 30 afios
Afectacion de arteria

pulmonar < 5% 40%
Tromboflebitis 10-37% > 50%
Afectacién de

arteria/vena 1/7,5 1/1,2

EB: enfermedad de Behget; TIV: trombosis intravascular.

masa de tracto de salida de ventriculo derecho adherida a
velo septal de la tricispide y limpieza de trombo de vena ca-
va inferior. El estudio de dichas masas revela ausencia de flo-
ra microbiana, organizacion y tejido de granulaciéon compa-
tible con trombo organizado. El paciente mejora tras ser
sometido a tratamiento corticoideo por la aparicién de ulce-
racién ovalada escrotal que condujo a la alta sospecha de EB
de presentacion atipica.

La importancia de este caso radica en la baja frecuencia de
la trombosis masiva intravascular en el seno de EB, en la ra-
reza de la presentacion sin ulceraciones orales documenta-
das, asi como en la necesidad de ser introducido en el diag-
néstico diferencial del sindrome febril no infeccioso con
masas intracardiacas en pacientes originarios de paises de la
cuenca mediterranea.

Merece la pena sefialar que existe un perfil diferencial epi-
demiolégico entre los pacientes EB con y sin trombosis vas-
cular que queda resumido en la tabla 1.

Ha habido miiltiples intentos de justificar la alta tendencia
trombética de EB, dificilmente explicable sélo por la infla-
macién de la pared, asi se han implicado el inhibidor del
activador del plasminégeno 1 (PAI1), el factor de von Wille-
brand, factor V de Leyden, protrombina 20210G-A, frag-
mentos de protrombina 1+2, anticuerpos antifosfolipido,
disfuncién del sistema de proteinas C y S o el aumento de
eicosanoides circulantes entre otros*°.

Desde el punto de vista etiolégico, la tendencia es a pensar
en una multiplicidad de factores, lo que apoya la denomina-
cién de sindrome de Behget frente a EB®. Se ha relaciona-

Fig. 1. Ecocardiograma transtordcico.
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do con el origen autoinmune y con la genética (HLA B-27,
alelos MICA).
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