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Resumen

Objetivos: Describir las manifestaciones clinicas, evolucion y tratamiento de enfermedad
tromboembdlica venosa (ETV) en la enfermedad de Behget (EB) en un registro de pacientes de una
unidad de ETV de un hospital terciario.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de 488 pacientes con ETV seguidos en una Unidad de ETV
en un hospital terciario de Madrid, entre 2015 y 2017, incluyendo los diagnosticados de EB. Se
recogen datos epidemiologicos, sintomas, pruebas al diagnéstico, evolucion y tratamiento. Definimos
EB segtn los criterios diagndsticos del ISGBD (1990) y el ITR-ICBD (2013).

Resultados: 6 pacientes fueron incluidos. El 100% eran varones. El 50% presentaba tabaquismo y el
16,7% dislipemia. El1 83,3% eran caucasicos y el 16,7% hispanoamericano. Ninguno tenia
antecedentes familiares de interés. El sintoma inicial fue en el 83,3% ulceras orales, y en el 16,7%
epididimitis. La edad media al diagnostico del primer episodio de ETV fue de 28 afios, y al
diagndstico de EB, 28,2 afos. El tiempo medio de retraso diagndstico fue de 6,2 anos. Todos
tuvieron en su evolucion ulceras orales, y el 66,7%, ulceras genitales. El 66,7% presento eritema
nodoso, el 50% pseudofoliculitis, el 16,7% tulceras perianales, el 16,7% meningitis linfocitaria
recurrente. El test de patergia fue realizado en 2/6 y fue negativo. Tuvieron recurrencia de ETV 2/6
pacientes (1 paciente 1 recurrencia y otro, 3 recurrencias). De los 10 episodios de ETV las
localizaciones mas frecuentes fueron: 90% trombosis venosa profunda (TVP) de miembros inferiores,
20% vena cava inferior, 20% trombosis intracardiaca (TIC) (todas en cavidades derechas), 10%
trombosis venosa superficial (TVS), 10% tromboembolismo pulmonar (TEP) y 10% sindrome de
Budd-Chiari (SBC). De los 6 episodios iniciales de ETV, el 83,3% no presentaron factores de riesgo
para ETV. En el momento de presentacion de la trombosis ninguin paciente estaba diagnosticado de
EB y en el 50% se realizo el diagnostico de EB coincidiendo con el episodio de ETV. El estudio de
trombofilia fue negativo en todos los realizados (5/6). Todos iniciaron tratamiento anticoagulante
tras el primer episodio de ETV: en todos heparina de bajo peso molecular (HBPM) al inicio, y en el
83,3% posteriormente anticoagulacién oral (4/6 con acenocumarol y 1/6 con rivaroxaban), que se
mantuvo de forma indefinida en 66,7%. En 2 pacientes progresé la trombosis pese al anticoagulacion
adecuada. De los 10 episodios de ETV, el 30% fueron tratados con inmunosupresores. La EB fue
tratada en el 83,3% con corticoides y con otros inmunosupresores en el 50% (ciclofosfamida,
rituximab, azatioprina). Ninguno presentd recurrencia de ETV con inmunosupresores. E1 50%
presentaron sindrome postrombdtico. No hubo ningutn fallecimiento.
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Discusion: Las manifestaciones vasculares en la EB pueden afectar a cualquier tamafio de vaso,
territorio y tanto arterias como venas. Coincidiendo con la literatura publicada, en nuestro estudio la
ETV es una manifestacion precoz de la EB. La ETV tiene una prevalencia del 15-30%. Es mas comun
en varones jovenes. Las localizaciones mas frecuentes son: miembros inferiores, venas cerebrales,
TEP, vena cava inferior y superior. En comparacidn con pacientes sin EB, la afectaciéon venosa en la
EB es mas extensa y grave. La mortalidad alcanza el 12,1% y aumenta en varones, TIC y SBC. Una
cohorte retrospectiva ha mostrado que el tratamiento inmunosupresor reduce significativamente la
recurrencia de ETV en EB. No se recomienda la anticoagulaciéon en la ETV en la EB. Sin embargo, no
hay estudios controlados que orienten hacia el manejo éptimo de las complicaciones trombdticas y el
papel exacto de la anticoagulacion e inmunosupresion esta todavia en debate.

Conclusiones: La EB como causa de ETV es muy infrecuente. Las complicaciones tromboticas en la
EB fueron mas frecuentes en varones jovenes. A pesar de que todos recibieron anticoagulacién, mas
de la mitad presentaron progresion y/o recurrencias.
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