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Palabras clave

Resumen

> Enfermedad
tromboembodlica venosa

> Trombosis venosa
superficial

= Sindrome de Behget

> Anticoagulacion

La trombosis venosa superficial es frecuente; su principal factor de riesgo es la presencia de venas varicosas
en miembros inferiores, aunque también puede ocurrir en otros estados protromboticos. El sindrome de Be-
hcet es una enfermedad crénica, caracterizada por aftas orales y genitales y afectacion ocular, que también
puede aparecer con manifestaciones vasculares, actual criterio diagnéstico.

Mujer de 62 afos, con antecedentes de episodios de aftas orales y uveitis, acude a Urgencias por trombosis
venosa superficial; cumple los criterios para el diagnéstico de sindrome de Behget. El tratamiento de las
trombosis venosas en el sindrome de Behget es la inmunosupresion. Se inicid tratamiento con azatioprina
sin recurrencias posteriores.
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Superficial venous thrombosis is frequent; its main risk factor is variceal veins’ presence in lower limbs, although
it can occur in other prothrombotic states. Behcet syndrome is a chronic disease characterized by recurrent oral
and genital aphthous and ocular involvement; vascular involvement may also appear, which is a diagnostic
criterion.

A 62-year-old woman, with recurrent oral and ocular involvement (uveitis) was admitted in the emergency
room because of superficial venous thrombosis, meeting diagnostic criteria for Behget syndrome. The treatment
of vein thrombosis in Behget syndrome is immunosuppression. We started azathioprine, and no recurrences
were registered.

un 40% de los casos pueden aparecer manifestaciones vasculares: las mas

= El sindrome de Behcet es una enfermedad infrecuente que puede cursar
con manifestaciones vasculares, principalmente trombosis venosas,
siendo la trombosis venosa superficial la mas frecuente.

> La aparicién de trombosis venosa en un contexto clinico adecuado debe

frecuentes son las trombosis venosas?, que se caracterizan por presentar
localizaciones extensas, recurrencias frecuentes y que no responden al tra-
tamiento anticoagulante, siendo de primera eleccion el tratamiento inmu-
nosupresor.

hacer sospechar la presencia de un SB.

Introduccion

Presentamos el caso de una mujer de 62 aflos con trombosis venosa super-
ficial extensa la cual fue determinante para establecer el diagnéstico clinico
de SB. Se han seguido para la publicacién el protocolo del Comité de Etica e
Investigacién Clinica del centro respetando la privacidad del paciente.

La trombosis venosa superficial (TVS) es una entidad frecuente, con una pre-
valencia estimada en 1 por 1000 habitantes'. El principal factor de riesgo para
su desarrollo es la presencia de venas varicosas en miembros inferiores. Su tra-
tamiento se dirige al alivio sintomético vy, en algunos casos, se prescribe un
tratamiento anticoagulante.

El sindrome de Behget (SB) es una enfermedad multisistémica recurrente
que presenta una distribucion geografica tipica en la cuenca del Medite-
rrdneo, con una baja prevalencia en nuestro medio? (< 50/10°). Hasta en

Caso clinico

Antecedentes personales

Mujer de 62 afos con antecedentes personales de hipertension arterial, disli-
pemia, hipotiroidismo y presencia de venas varicosas en miembro inferior de-
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recho. La paciente no tiene historia de tabaquismo y el indice de masa corporal
es de 24 kg/m?. Tomaba lisinopril, atorvastatina y levotiroxina. Presentaba epi-
sodios recurrentes de aftas orales dolorosas, episodios de uveitis desde hacia 4
afnos y positividad para el alelo HLA-B51. Estaba en seguimiento en consultas
de Reumatologia.

Historia clinica y exploracidn fisica

Acude a Urgencias por dos semanas de evolucion de dolor y pesadez en la
zona posterior de la pierna derecha, con induracién y eritema en la parte pos-
terior de dicha extremidad, desde la region gemelar hasta region proximal del
muslo. No habia presentado en las semanas previas inmovilizacién prolonga-
da, traumatismos o cirugias.

Paciente en buenas condiciones generales, afebril, aprecidandose venas varico-
sas sin signos de complicacion y un cordoén varicoso indurado y doloroso a la
palpacion en la cara posterior del gemelo derecho extendiéndose proximal-
mente hacia la cara postero-interna del muslo.

El resto de la exploracion fisica era normal.
Pruebas complementarias

En el andlisis de sangre destaca hemograma (hemoglobina 13,0 g/dL; leuco-
citos 6500/pL; plaquetas 224000/L), iones en rango normal, enzimas de cito-
lisis y colestasis sin alteraciones (alanino aminotransferasa 16 U/L; bilirrubina
0,5 mg/dL; gamma-glutamil transferasa 117 U/L; fosfatasa alcalina 43 U/L), fun-
cion renal preservada, fibrindgeno 439 mg/dL, proteina C reactiva < 0,4 mg/dL
y dimero D de 300 ng/mL (limite superior 250 ng/mL).

Una ecografia-doppler de la extremidad afecta mostré en el sistema venoso su-
perficial una vena colateral con contenido ecogénico intraluminal, ausencia de
colapso a las maniobras de compresién y ausencia de flujo Doppler, desde el
tercio medio de la region posterior del musculo gastrocnemia derecho exten-
diéndose cranealmente hasta region proximal del muslo (> 20 cm de extension).

Evolucidn

Las aftas orales podrian explicarse en el contexto de una infeccién virica (vi-
rus herpes simple, virus de la inmunodeficiencia humana, etc.) o por enfer-
medades inflamatorias sistémicas, como la enfermedad de Crohn o el SB.
Tanto esta como una artritis reactiva o la sarcoidosis pueden tener una uveitis
como manifestacion ocular. La TVS puede ocurrir en el seno de infecciones,
enfermedades inflamatorias, patologia oncoldgica o asociada a catéteres.

En este caso, la aparicion de la TVS unido a los antecedentes de episodios
de uveitis y de aftas orales dolorosas recurrentes permitio establecer el diag-
noéstico de SB. Se inicié tratamiento con fondaparinux 2,5 mg subcutaneo 1
inyeccion al dia durante 45 dias, prednisona a dosis de 0,5 mg/kg/dia y aza-
tioprina 100 mg/dia. La paciente presenté una evolucion clinica favorable sin
nuevas recurrencias de trombosis tras dos afios de seguimiento.

Diagnostico

Trombosis venosa superficial extensa secundaria a sindrome de Behget.
Discusion y conclusion

La TVS es una entidad relativamente comun en nuestro medio, que compar-
te factores de riesgo con la trombosis venosa profunda (edad, inmovilizacién,
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obesidad, cancer activo, estados protrombdticos y embarazo, entre otros),
aungue su principal factor de riesgo es la presencia de venas varicosas en
extremidades inferiores, encontrandose hasta en un 80-90% de los pacientes
con TVS*,

El tratamiento de la TVS es sintomatico, dirigido al alivio del dolor y a la pre-
vencion de complicaciones para evitar la extension hacia el sistema venoso
profundo. Se recomienda terapia anticoagulante si la longitud del trombo es
mayor a 4-5 cm o estd préximo al cayado de la safena. En el ensayo clinico
CALISTO® se demostré la eficacia de fondaparinux 2,5 mg subcutanea al dia du-
rante 6 semanas frente al placebo; se disminuia la aparicion de eventos trom-
bdticos sintomaticos (trombosis venosa profunda [TVP] y embolia pulmonar) y
mortalidad por todas las causas.

El SB es una enfermedad multisistémica con una distribucion geogréfica
alrededor de la ruta de la seda, que se caracteriza por lesiones en las mu-
cosas (tanto oral como genital), ademés de posible afectacion ocular, vas-
cular, neuroldgica o gastrointestinal®. Las manifestaciones vasculares pue-
den ocurrir hasta en un 40% de los pacientes con SB’, siendo las trombosis
venosas mas frecuentes que las arteriales y, dentro de ellas, las TVP y las
TVS (61,5% y 19,2% respectivamente®). La patogenia del trombo en el SB
es predominantemente inflamatoria® lo cual explica la escasa eficacia de la
anticoagulacion en el paciente con SBy trombosis y, por lo tanto, el trata-
miento de eleccién segun la European League Against Rheumatism (EULAR)
es la inmunosupresion?.

El diagndstico de trombosis venosa debe hacer sospechar en la posibilidad
de un SB cuando se presenta en pacientes jovenes, trombosis extensas, esca-
sa respuesta al tratamiento anticoagulante o cuando presenta otros sintomas
sugestivos de SB. El diagnostico del SB es clinico: se basa en los criterios esta-
blecidos en 1990 (International Study Group for Beh¢et’s Disease) y actualizados
posteriormente en 2013 (International Criteria for Behget’s Disease). Se incluye
las manifestaciones vasculares como un criterio diagnéstico en estos ultimos.

Un estudio observacional en una cohorte de pacientes con manifestaciones
vasculares en SB publicado recientemente por nuestro grupo® mostraba que
hasta un 80% de los pacientes con SB pueden no estar diagnosticados cuando
se presenta la manifestacion vascular. Este tipo de manifestaciones son las que
llevan al diagnostico del SB en un 40%, quedando un porcentaje alto sin diag-
nosticar y, por tanto, sin tratamiento, con alta probabilidad de recurrencia de
trombosis con la morbimortalidad que asocia.

Como conclusion, queremos destacar la importancia de una correcta anam-
nesis y sospecha clinica de SB ante un evento vascular en un paciente con
clinica sugestiva de SB, pudiendo ser la primera manifestacion del SB y/o la que
conlleve al correcto diagnostico y su posterior tratamiento.
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