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Hemoptisis como manifestacion
inicial de la enfermedad de Behcet.
Casos clinicos

MACARENA ABARCA', MARIO SANTAMARINA?3,
CRISTIAN VERGARA**, JORGE VEGA®’

Hemoptysis as the initial manifestation
of Behcet’s disease. Report of two cases

Arterial involvement in Behget’s disease (BD) is less common than venous
lesions. The most commonly affected arteries are: the aorta, lower extremity ar-
teries, mesenteric, femoral, coronary, renal, subclavian and pulmonary arteries.
The rupture of pulmonary arteries is the main cause of death of patients with EB
and the presence of aneurysms is a bad prognostic factor. We report two patients
with arterial involvement in BD. A 14 years old male presenting with hemoptysis
lasting three days. A chest computed tomography showed an aneurismal dila-
tation of the right interlobar artery, bilateral intramural thrombi and alveolar
hemorrhage. A right lobar pulmonary resection was performed but hemoptysis
recurred. Suspecting a BD, prednisone was started and hemoptysis subsided. A
42 years old male presenting with chest pain and hemoptysis. A chest CT scan
showed thrombi in pulmonary veins and anticoagulant therapy was started.
Two months later he was admitted again due to a massive hemoptysis. The CT
scan showed aneurisms in pulmonary arteries, mural thrombi and pulmonary
infarction. With the diagnosis of BD, methylprednisolone, followed by prednisone
and cyclophosphamide were used, with a good clinical response.

(Rev Med Chile 2018; 146: 528-533)

Key words: Acute Lung Injury; Aneurysm; Behcet Syndrome; Pulmonary
Artery.

a enfermedad de Behget (EB) es una pa-

tologia inflamatoria crénica, recurrente y

multisistémica, incluida dentro de las vascu-
litis, de etiologia no precisada'”. Se caracteriza por
comprometer vasos de tamafo grande, mediano
y pequenio afectando tanto el territorio arterial
como el venoso'”.

Esta enfermedad se ha descrito principalmente
en paises mediterraneos, con mayor incidencia en
Turquia'*% En Chile es muy infrecuente, existien-
do a la fecha s6lo 51 casos publicados®!'. Suele
presentarse entre los 20-30 afios, sin predominio
por sexos, describiéndose en los hombres una
presentacién mds precoz y severa'”'2,

El diagnéstico de la EB se realiza por sus ma-
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nifestaciones clinicas, debido a que no existen
marcadores genéticos ni de laboratorio especi-
ficos'™’. Las lesiones mds caracteristicas son la
aparicion recurrente de tlceras aftosas orales y
genitales asociado a compromiso cutdneo y ocular,
con uveitis a repeticion'>"'°. En el 2014, el Grupo
Internacional de Estudio de la Enfermedad de Be-
hget agregd a los criterios diagndsticos cldsicos el
compromiso vascular y neurolégico, obteniendo
una sensibilidad y especificidad de 96% y 91%,
respectivamente™>’. Estos dos dltimos sistemas
se ven afectados con mayor frecuencia en paises
occidentales, permitiendo con su incorporacién
a los criterios, facilitar el diagnéstico en zonas de
baja incidencia de EB**'2,
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Otros 6rganos afectados son las articulaciones,
el tracto gastrointestinal y los pulmones!**>712,
El compromiso a nivel pulmonar es infrecuente,
pero la ruptura de los aneurismas de las arterias
pulmonares corresponde a la principal causa de
muerte de esta enfermedad®*9-1513-16,

Casos clinicos

Caso 1

Hombre de 14 afios, sin comorbilidades, con-
sulté por tos, hemoptisis de moderada cuantia
y sudoracién nocturna de 3 dias de evolucion.
Present6 anemia moderada (hemoglobina: 10 g/
dL), elevacién de la proteina C reactiva (PCR: 24
mg/L) y dela velocidad de sedimentacién (VHS:69
mm/h). La tomografia computada (TC) de térax
con contraste endovenoso mostré dilataciéon aneu-
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rismdtica de la arteria interlobar derecha, trombos
arteriales subsegmentarios bilaterales, trombo en
el ventriculo derecho y hallazgos sugerentes de
hemorragia alveolar, plantedndose el diagnéstico
de vasculitis y probable EB (Figura 1).

Durante la hospitalizacion el paciente persistié
con hemoptisis recurrente y present? aftas buca-
les. Las determinaciones de factor reumatoideo,
anticuerpos anticitoplasma de los neutréfilos y
antinucleares fueron negativas y la evaluacién
oftalmolégica no revel6 lesiones. Se sospeché un
secuestro pulmonar y se resecé el l6bulo inferior
derecho, lo que detuvo la hemoptisis. A las dos
semanas del alta, reingres6 por hemoptisis de gran
cuantia asociada a hipotensién y fiebre (38 °C).
La broncoscopia no mostré signos de sangrado y
una nueva TC de térax mostré la aparicién de un
nuevo aneurisma en una arteria segmentaria del
l16bulo inferior izquierdo (Figura 1D).

Figura 1. Iméagenes de TC de térax con
contraste EV. A: Se evidencia dilatacion
aneurismatica con trombo mural ex-
céntrico de la arteria interlobar derecha
(flechas). B: En relacion al ventriculo dere-
cho, vecina al plano valvular, se evidencia
imagen endoluminal hipodensa compati-
ble con trombo (flecha negra). En relacién
al lébulo inferior izquierdo, se observa
que la rama del segmento basal posterior
de la arteria del 16bulo inferior izquierdo
(flecha blanca) es aparentemente normal.
C: En un plano més caudal, con ventana
de parénquima, en segmentos basales del
|6bulo inferior derecho, se observan opa-
cidades parcheadas en vidrio esmerilado
y discretos engrosamientos septales, en
relacion con ocupacion del espacio aéreo
en relacién a sangre. D: En la imagen de
control efectuada un par de semanas
después, se evidencia una nueva dila-
tacion aneurismatica con trombo mural
concéntrico (flechas blancas) en la arteria
del segmento basal posterior del I6bulo
inferior izquierdo (no evidente en examen
previo (B). Se sigue observando trombo
endoluminal (flecha negra). Cambios pos-
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quirrgicos en lébulo inferior derecho (*).
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Al reinterrogarlo refirié haber presentado
ulceras orales y genitales a repeticién. Con el
diagnoéstico de EB se inicié tratamiento con pred-
nisona 20 mg/dia con buena respuesta clinica.
Posteriormente se disminuy6 progresivamente
la dosis hasta 5 mg/dia. En los 10 afios de segui-
miento el paciente no presentdé nuevos episodios
de hemoptisis.

Caso 2

Hombre de 42 anos, sin comorbilidades, por
presentar compromiso del estado general, fiebre
intermitente, cefalea y diplopia de resolucién
espontdnea se estudié en forma ambulatoria sin
llegar a un diagnéstico especifico. El perfil de
autoinmunidad, hemocultivos y serologia para
HIV, VHC y HBs Ag fueron negativos. La PCR
y VHS estaban elevadas (41,6 mg/L y 74 mm/
hora, respectivamente). Posteriormente presenté
dolor toracico y hemoptisis por lo que fue hos-
pitalizado. La TC mostré trombos en las venas
pulmonares. Se inici6 terapia anticoagulante y
no se pesquiso factores de riesgos de enfermedad
tromboembdlica. Dos meses después del alta
present6 episodio de hemoptisis masiva. Durante
la hospitalizacién una nueva TC de térax mostré
aneurismas en arterias segmentarias, engrosa-
miento de sus paredes y trombos murales en
arteria interlobar derecha y sus ramas, arterias del
l6bulo superior derecho e izquierdo y un infarto
pulmonar en el l6bulo inferior derecho (Figura
2A), que hicieron plantear una EB. Al examen
fisico destacaron ulceras herpetiformes en la
lengua. Reinterrogado refirié presentar ulceras
orales y genitales recurrentes asi como foliculitis
pustulosa del cuero cabelludo. La evaluacién
oftalmoldgica y la angioresonancia del encéfalo
no mostraron alteraciones.

Con el diagnéstico de EB se inici6 tratamiento
con pulsos de metilprednisolona 1 gramo en-
dovenoso por 3 dias con rdpida mejoria clinica.
Posteriormente se continué con prednisona 60
mg/dia manteniendo la terapia anticoagulante.
Una TC de térax efectuada al mes del ingreso,
mostré persistencia de los trombos en arterias
pulmonares del l6bulo superior derecho, inferior
derecho e inferior izquierdo, con marcada dismi-
nucién en la dilatacién en estas arterias (Figura
2B). Se inicié ciclofosfamida 100 mg/dia por 6
meses con remisiéon completa de los sintomas.
Una TC de control mostré signos compatibles
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con tromboembolismo pulmonar crénico sin
evidencia de dilatacidn de las arterias pulmonares
(Figura 2C). Al afio de control el paciente perma-
necia asintomdtico bajo terapia con metotrexato
15 mg/semanal, colchicina 0,5 mg cada 12 h y
anticoagulacién permanente.

Discusiéon

La enfermedad de Behcet es una vasculitis con
afectacién de multiples 6rganos. El compromiso
vascular, arterial o venoso, varia entre 11-30% de
los casos**>1316, El compromiso venoso es mds
frecuente que el arterial, siendo la trombosis de
extremidades inferiores la manifestacién mas
habitual. Las embolias pulmonares son poco
frecuentes, debido a que el trombo se encuentra
fuertemente adherido a las paredes vasculares
inflamadas®*"13-16,

En Chile, se han reportado 51 casos de EB%!!
con 30% de afectacién vascular, predominando la
trombosis venosa profunda, lo que es concordante
con la literatura®.

La afectacién del territorio arterial se ma-
nifiesta principalmente por aneurismas y
trombosis, parciales o completas, localizadas
preferentemente en la aorta y arterias pulmona-
res. Las manifestaciones extra pulmonares son
excepcionales*®®!>!7. Los aneurismas pueden
complicarse con rupturas hacia el parénquima
pulmonar, manifestindose clinicamente por
hemoptisis. Esta es la principal causa de muerte
de los pacientes con EB**”131%, En la literatura
nacional s6lo se han comunicado tres casos de
compromiso pulmonar, con dos desenlaces fa-
tales por hemoptisis masiva®'!.

En esta comunicacién los dos casos expuestos
se manifestaron clinicamente por hemoptisis. El
hallazgo de aneurismas en arterias pulmonares
en las imagenes radioldgicas orientd fuertemente
al diagnoéstico de EB, permitiendo el tratamiento
adecuado y sobrevida de ambos pacientes.

El mejor método para evaluar el compromiso
tordcico en pacientes con EB es la TC de térax,
ya que permite conocer el compromiso vascular,
pulmonar, pleural y mediastinico*>**'”". En la
TC de térax, el compromiso vascular se observa
como dilataciones aneurismaticas de las arterias
pulmonares y sus ramas, engrosamiento de las
paredes y trombos tanto en territorio arterial
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Figura 2. Imégenes de TC de térax con contraste EV. A: Se evidencia dilatacion aneurismética de arteria interlobar derecha
(flechas blancas). B: Dilatacion aneurismatica con trombo mural concéntrico de la arteria del segmento basal posterior del
I6bulo inferior izquierdo (flechas blancas). C: En la imagen de TC con ventana de parénquima pulmonar es evidente la presencia
de un infarto pulmonar (*) y atelectasias laminares subpleurales asociadas en segmentos basales del I6bulo pulmonar inferior
derecho. D: En el estudio de control post-tratamiento, se evidencia marcada disminucién de calibre de la arteria interlobar
derecha, con delgado trombo mural (flechas blancas) y aparicién de vasos de circulacion colateral (flechas blancas pequenas).
E: En la imagen correspondiente a B, se evidencia disminucién del calibre de la dilatacion aneurismatica, observado que esta
arteria es permeable (flechas blancas). F: En esta imagen con ventana de mediastino, en el estudio efectuado después del inicio
de tratamiento, es evidente la aparicién de vasos de circulacion colateral (flechas blancas pequefas).

como venoso**®’. Varias comunicaciones han La TC de térax también permite pesquisar el

senalado que la EB es la etiologia mds frecuente de
aneurismas en las arterias pulmonares en pacientes
1A 3,6,7,15,17,19 U l h l d
jovenes .Uzunyy cols. han planteado que
los aneurismas pueden presentarse como mani-
festacion inicial de la EB en 29% de los pacientes,
tardando hasta 5 anos en cumplir con los criterios
diagnoésticos™.
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compromiso del parénquima pulmonar y pleural,
lo que ocurre en menos de 10% de los casos'*”. Las
manifestaciones mds frecuentes son los infartos y
atelectasias pulmonares. También pueden obser-
varse infiltrados alveolares subpleurales con dreas
de vidrio esmerilado y drbol en brote>*67131419 13
hemorragia pulmonar es frecuente y se visualiza
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como consolidaciones parchadas, que en forma
crénica pueden manifestarse por atrapamiento
aéreo, fibrosis o incluso enfisema, producto del
dano del parénquima**¢”'>*, También es factible
encontrar otros hallazgos como neumonia en or-
ganizacién, neumonia eosinofilica 0 neumonias
infecciosas®*®7!1314,

Cuando la EB afecta la pleura pueden obser-
varse nddulos y derrame pleural. Pueden existir
adenopatias reactivas al proceso inflamatorio
vascular. Cuando existe compromiso cardiaco
puede encontrarse trombosis intracavitaria,
predominando en cavidades derechas (como
ocurrié en uno de nuestros pacientes) y derrame
pericérdico, frecuentemente asociado a trombosis
de ambas venas cavas*®7 13141718,

La etiopatogenia de la EB es actualmente
desconocida, pero se ha sugerido que la reaccién
inflamatoria proviene de una alteracién en la
homeostasis en individuos genéticamente suscep-
tibles, resultando en una respuesta alterada de la
inmunidad innata y adaptativa y en la activacion
de las células T circulantes y de los tejidos. La
asociacion con el antigeno HLA-B51 es frecuente
en los individuos afectados. El factor gatillante de
la enfermedad se ha propuesto que puede ser un
agente infeccioso y se han postulado numerosos
gérmenes"’.

El tratamiento de la EB con compromiso
pulmonar ha mostrado buena respuesta clinica
con el uso de corticoides en altas dosis asociados
a ciclofosfamida o ciclosporina en la induccién,
cambiando a azatioprina en la fase de mantencidn,
logréndose 70% de respuesta clinica e imageno-
l6gica®*+!*182021 Con este esquema terapéutico se
han comunicado recurrencias en sélo 20% de los
pacientes®. En hemoptisis masivas con compro-
miso hemodindmico se han efectuado lobectomias
del segmento comprometido con resultados
variables!'®!>1418,

En suma, en Chile si bien la enfermedad de
Behget es un diagnéstico infrecuente, debe consi-
derarse en el diagnoéstico diferencial en pacientes
jévenes con hemoptisis y dilataciones de arterias
pulmonares. Las complicaciones de los aneurismas
pulmonares son la principal causa de muerte aso-
ciada a esta enfermedad y su diagndstico oportuno
modifica el prondstico. La TC de térax es la mejor
herramienta para diagnosticar esta manifestacién
de la enfermedad y también para evaluar su evo-
lucién con el tratamiento.
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