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RESUMEN 

La enfermedad de Behçet incluye un conjunto de manifestaciones clínicas que se caracteriza por la presencia de aftas orales 
recurrentes, úlceras genitales múltiples y  dolorosas asociados a compromiso ocular, lesiones cutáneas y vasculares. Describimos el 
caso de un paciente con enfermedad de Behçet que presenta trombosis de la vena cava superior. 
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Behçet's disease includes a set of clinical manifestations characterized by the presence of recurrent oral ulcers, multiple painful genital 
ulcers associated with eye involvement, skin and vascular lesions. We describe a patient with Behçet's disease presenting thrombosis 
of the superior Cava vein.  

Keywords: thrombosis, Behçet's disease, latent tuberculosis, Cava vein 

INTRODUCCIÓN 
La enfermedad de Behçet (EB) es una condición inflamatoria 
multisistémica crónica, la cual se ha incluido en el grupo de las 
vasculitis de vasos de tamaño variable, según el consenso 
Chapell-Hill 2012.1 De etiología desconocida, afecta 
principalmente a adultos jóvenes de sexo masculino.2 

Fue descrita en 1937 por el médico turco Hulusi Behçet como un 
síndrome caracterizado por aftas orales, úlceras genitales y 

uveítis.3 Desde 1990 fueron creados los criterios diagnósticos, 
los cuales poseen una excelente especificidad, pero carecen de 
sensibilidad, por lo que fueron modificados en el 2006 por el 
grupo internacional para el estudio de la EB.4 En esa última 
revisión fueron incluidas las lesiones vasculares (trombosis 
arteriales, venosas, aneurismas) como criterio diagnóstico, 
además de los criterios ya conocidos, descritos en la tabla 1.

 

Tabla 1. Criterios diagnósticos del Grupo Internacional para el estudio de la enfermedad de Behçet, 2006 

Criterio Definición Puntos 

Criterio Obligatorio: Ulceras 
orales recurrentes 

Aftas menores, aftas mayores o úlceras herpetiformes, en mucosa oral con un mínimo 
de 3 episodios durante un año 

 

Úlceras genitales recurrentes Úlceras o cicatrizaciones aftosas en zonas genitales observadas por el médico o el 
paciente 

2 

Lesiones oculares Uveítis anterior o posterior, o presencia de células en vítreo en el examen con 
lámpara de hendidura o vasculitis retiniana diagnosticada por un oftalmólogo 

1 

Lesiones cutáneas Eritema nudoso, foliculitis, lesiones papulopustulosas, nódulos acneiformes, 
observado por el médico en pacientes post-adolescentes no tratados con 
corticoesteorides 

2 

Test de Patergia: positivo Hipersensibilidad cutánea caracterizada por la aparición de una pústula estéril, 24 a 
48 h después de la punción cutánea con aguja, observada por un médico 

1 

Lesiones Vasculares trombosis arteriales, venosas o aneurismas 1 

El diagnóstico se realiza con el criterio obligatorio más 3 puntos 

PRESENTACIÓN DEL CASO 
Paciente de 33 años, sexo masculino, natural de Rio de Janeiro, 
que inicia con cuadro clínico de un mes de evolución de edema 
facial, linfoadenopatías cervicales y supraclaviculares, lesiones 
cutáneas pleomórficas difusas en cara, tronco y extremidades, tos 
productiva y disnea de medianos esfuerzos, sin historia de fiebre 
o pérdida de peso. Como antecedentes importantes, relataba 

cuatro episodios en los últimos 6 meses de úlceras orales y 
genitales recurrentes. 

Al examen físico, se observó cianosis, edema facial en esclavina 
(cara, cuello y región supraclavicular bilateral), lesiones 
papulopustulares en cara con pseudofoliculitis en la región de la 
barba, miembros inferiores, parte anterior del tórax, 
linfoadenopatías cervicales y supraclaviculares bilaterales, no 

 

 231 Síndrome de la vena cava en paciente con enfermedad de Behçet 



Revista Cubana de Reumatología                                           ISSN: 1817-5996                                                            Volumen XVI, Número 2; 2014: 230-234 
 

 

dolorosas, de 1-2 cm de tamaño, no adheridas a planos 
profundos, tos productiva hemoptoica, disnea y circulación 
colateral tóraco-braquial. A nivel de mucosas no presentaba 
úlceras orales. Se observaron además  cicatrices de úlceras 
genitales. 

Los exámenes de laboratorio reportaron: 
 

• Hematocrito: 43 % 
• Hemoglobina: 14.2 gr/dl,  
• Leucocitos: 9.500 /mm3 
• Plaquetas: 219.000 /mm3 
• Velocidad de sedimentación globular: 5 mm/h 
• Proteína C reactiva: 8.7 mg/l, (VR: < 3 mg/L)   
• Transaminasa glutámico oxalacética: 19 U/L (VR:1 0- 

40 U/L) 
• Transaminasa glutámico pirúvica: 35 U/L (VR: 7- 40 

U/L) 
• Gamma-glutamiltransferasa: 145 U/L (VR: 6 - 50 U/L) 
• Proteinograma normal 
• Anticuerpos anticitoplasma de neutrófilos: negativo 
• Anticuerpos antinucleares: negativo 
• Anticoagulante lúpico y anticardiolipina IgG e IgM 

negativos 
• Serologías para Hepatitis B y C 
• anti-HIV: negativos 
• PPD: 15 mm 

La radiografía de tórax evidenció un mediastino alargado con 
leve derrame pleural bilateral.  

La tomografía axial computarizada de  tórax demostró trombosis 
de la vena cava superior y tercio proximal de vena subclavia  
izquierda.(Figura 1)  

Ectasia de tronco braquiocefálica derecho. Opacidades focales 
con aspecto de consolidación, centrolobulares, asociados a 
atenuación en vidrio esmerilado adyacente y espesamiento del 
intersticio inter e intralobular en los segmentos apical y posterior 
del lóbulo superior derecho.(Figura 2)  

Leve derrame pleural bilateral, linfoadenomegalias en las 
cadenas prevascular, periaórtica y paratraqueal izquierda, 
algunas con centro quístico necrótico midiendo hasta 18 mm, 
linfoadenomegalias distribuidas difusamente en todas las 
cadenas cervicales bilaterales midiendo 15 x 12 mm.  

Vena cava inferior con calibre normal sin elementos de 
trombosis. (Figura 3) Ecocardiograma transtorácico con discreto 
derrame pericárdico y discreta regurgitación mitral. 

Figura 1. Tomografía axial computarizada de tórax  mostrando 
trombosis de la vena cava superior 

 

Figura 2. Tomografía axial computarizada de tórax que 
evidencia trombosis de la vena cava superior y tercio proximal 
de vena subclavia izquierda. Ectasia de tronco braquiocefálica 
derecho 
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Figura 3. Tomografía axial computarizada de tórax que muestra 
vena cava inferior con calibre normal 

 

Se realizó biopsia excisional de linfoadenopatía supraclavicular 
presentando extensas áreas de hemorragia intraparenquimatosa y 
folículos linfoides corticales hipoplásicos, con ausencia de 
neoplasia o granulomas y  valoración por oftalmología sin 
presencia de alteraciones oculares. 

Con estos signos y síntomas que presentó el paciente se 
consideró el diagnóstico de un síndrome de vena cava superior 
por la triada: edema en esclavina, cianosis facial y circulación 
colateral tóracobraquial, además de EB, según los criterios del 
Grupo Internacional para el estudio de la enfermedad de Behçet 
del 2006, (tabla 1) realizando el  diagnóstico con el criterio 
obligatorio de las úlceras orales recurrentes, más 5 puntos 
agrupados en úlceras genitales recurrentes y lesiones cutáneas 
encontradas en el interrogatorio y examen físico, y las lesiones 
vasculares descritas en la tomografía axial computarizada. Es de 
señalar que el test de Patergia realizado mediante la inyección 
intradérmica de 0,1 ml de suero fisiológico en el antebrazo fue 
negativo pasadas las 48 horas. 

El paciente fue hospitalizado y se  inició anticoagulación plena e 
inmunosupresión con  bolos de metilprednisolona 500 mg IV por 
3 días más ciclofosfamida 900 mg IV.  

Después del tercer pulso de ciclofosfamida el paciente 
presentaba mejoría de los síntoma, dándole el alta con 

prednisona 30 mg/día, carbonato de calcio 500 mg 2 veces/día, 
vitamina D 5 gotas/día,  y warfarina 7.5 mg/día. 

DISCUSIÓN 
La EB está conformado por un síndrome multisistémico, 
autoinmune, de evolución crónica, con lesión histopatológica 
típica de vasculitis y cuyas manifestaciones clínicas son: 
ulceraciones aftosas recidivantes, úlceras genitales, lesiones 
cutáneas y uveítis.5 

La presencia de ulceraciones aftosas recurrentes, es una 
condición para el diagnóstico. Generalmente son dolorosas y se 
localizan en labios, encías, mucosa bucal y lengua. El paladar, 
las amígdalas y la laringe se afectan con poca frecuencia. Las 
úlceras persisten durante una a dos semanas y posteriormente 
desaparecen sin dejar cicatriz.6 

Las aftas genitales se observan en más de la mitad de los casos 
tratados, se localizan en el glande y escroto en el varón, siendo 
dolorosas y dejando cicatriz.7 Nuestro paciente a pesar de relatar 
ulceras orales recurrentes, no las presentaba en el momento del 
diagnóstico, presentando múltiples cicatrices en región genital 
por ulceraciones anteriores. 

Las lesiones cutáneas indispensables como criterios diagnósticos 
son el eritema nudoso, lesiones papulopustulosas, nódulos 
acneiformes y foliculitis.8 Nuestro paciente presentaba lesiones 
papulopustulosas y foliculitis en la región de la barba y tórax. 

En cuanto a lesiones oculares, estas deben ser evaluadas por 
oftalmología en la búsqueda de uveítis anterior o posterior con la 
presencia o no de vasculitis retiniana.9 En nuestro caso no 
existían ninguna de estas alteraciones. 

En relación a las lesiones vasculares. La enfermedad venosa es 
más frecuente que la arterial y es aún más frecuente en pacientes 
con prueba de patergia positiva asociada o no a uveítis.10 La 
trombosis venosa es una manifestación temprana de la EB. Las 
venas más afectadas son la cava superior, inferior, venas 
hepáticas (síndrome de Budd-Chiari), vena porta y seno dural. 
En un estudio con 2319 pacientes turcos con EB, un 53,3 % 
desarrollaron trombosis venosa superficial y el 29,8 %, 
trombosis de venas profundas.11 

Fessler B realizó una revisión en lo que denomina 
"Angiobehçet", donde cifra la afectación vascular de la 
enfermedad de Behçet en el 30 % de los casos, demostrando el 
compromiso del sistema venoso siete veces más frecuente que el 
arterial; al mismo tiempo refleja, que los pacientes con 
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tromboflebitis superficial muestran una mayor tendencia a 
desarrollar trombosis venosas profundas y oclusión de vena 
cava.12  

Nuestro paciente presentó la triada clásica del síndrome de vena 
cava superior, constituida por edema en esclavina (cara, cuello y 
ambas regiones supraclaviculares), cianosis facial y circulación 
colateral taraco-braquial. Además de referir edema facial, 
expectoración hemoptoica, tos y disnea, síntomas asociados a 
esta enfermedad. Presentando complicaciones de derrame pleural 
bilateral y trombosis de la vena cava superior, como elementos 
clínicos de la EB. 

CONCLUSIONES 
La EB es una enfermedad de difícil diagnóstico por las 
numerosas y variadas manifestaciones clínicas y por no disponer 
de pruebas de laboratorio patognomónicas. El retraso en el 
diagnóstico, frecuente en países de baja prevalencia como Brasil, 
aumenta la morbilidad y la mortalidad de los pacientes con esta 
entidad. 

Describimos el caso de un paciente con EB que presenta 
trombosis de la vena cava superior. Lo relevante de este caso 
consiste en la manifestación vascular venosa que generalmente 
cursa con test de patergia positivo y la posibilidad de desarrollar 
uveítis, manifestaciones clínicas ausentes en el paciente 
presentado. 
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