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CONSTRICTIVE PERICARDITIS AND BEHCET’S
DISEASE: A VERY UNCOMMON ASSOCIATION

Aunque la pericarditis aguda benigna se puede
considerar relativamente frecuente como complica-
cion cardiaca de la enfermedad de Behcget, no esta

descrita la asociaciéon de esta vasculitis sistémica Altough benign acute pericarditis can be conside-

con la pericarditis créonica constrictiva. Presenta-
mos un caso de esta peculiar asociaciéon clinica
y discutimos algunos aspectos diagnésticos de in-
terés.

red a common cardiac complication of Behget’s di-
sease, the association of this systemic vasculitis
with constrictive pericarditis has not been descri-
bed. A case of this peculiar clinical association is

presented, and some interesting diagnostic points
are discussed.
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INTRODUCCION mes de cayado adrtico y aneurismas de la aorta abdo-
minaf. Otras complicaciones descritas en el sindrome
El sindrome de Behget es un trastorno multisistémide Behcet son la pericarditis aguda, miocarditis, anor-
co, de etiopatogenia no bien esclarecida, consideradnalidades del sistema de conduccion, infarto de mio-
de naturaleza autoinmune por consistir la lesiéon patosardio por ruptura espontanea de aneurisma afterial
I6gica en una vasculitis, y haberse detectado anticueisquemia miocardica sileritg endocarditis con vege-
pos circulantes contra la mucosa bucal humana etacion trombdtica auricular
aproximadamente la mitad de los enfermos. El caso que presentamos se trata de una pericarditis
Son criterios diagnosticos la presencia de ulceracioeonstrictiva calcificada en el contexto de una enferme-
nes bucales recurrentes (condicién sine qua non padad de Behcet de larga evolucion, situacion clinica que
el diagndstico), y dos mas de los siguientes: ulceraciono hemos encontrado descrita de forma asociada en la
genital recurrente, lesiones oculares, lesiones cutaneeavision de la bibliografia.
y prueba de patergia positivadDtros sindromes clini-
cos relgtlvamente frecuentes de esta entlda_d son la FAs0 CLINICO
tritis oligoarticular no deformante, trombosis venosa
superficial o profunda y afectacion polimorfa del siste- Paciente vardn de 62 afios diagnosticado de enfer-
ma nervioso central y gastrointestinal. medad de Behcet hace 20 afios, en tratamiento con
La incidencia de manifestaciones cardiovascularesolchicina so6lo en los brotes ulcerosos sintomaticos.
en la enfermedad de Behcget no esta clara. Se han iklepatopatia crénica de origen no aclarado desde
cluido trastornos como la oclusion de la arteria subclahace 10 afios. Entre otros antecedentes personales
via, aneurismas de la arteria carotida comun, sindradestacaban diabetes insulinodependiente, colelitiasis
y fibrilacién auricular desde hacia 3 afios. No era be-
bedor ni fumador. El paciente referia numerosos in-
gresos hospitalarios en los ultimos afios por disnea de
esfuerzo, edemas declives e hinchazén abdominal,
que solo se controlaron de forma temporal e incom-
pleta con tratamiento diurético, inotrépico y vasodi-
latador.
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g/dl, bilirrubina total 0,7 mg/dl, directa 0,3 mg/dl, cal-
cio corregido 10,1 mg/dl, ALT 17 U/l, AST7 U/,
gammaglutamiltranspeptidasa 199 U/, fosfatasa alcali-
na 264 U/l, LDH 261 U/I, hierro 63g/dl, cloro 96
mEq/l, triglicéridos 600 mg/dl y colesterol total 147
mg/dl. indice de protrombina del 100%. La radiografia
de térax demostré una silueta cardiaca de tamafio nor-
mal cercada por una extensa calcificacion del pericar-
dio (fig. 1). En el electrocardiograma se observaron
complejos de bajo voltaje en el contexto de una fibrila-
cion auricular con buena respuesta ventricular. En la
ecocardiografia transtoracica no se visualizaban image-
nes célcicas en el pericardio, pero el modo M puso de
manifiesto una muesca septal protodiastolica. Los va-
sos suprahepaticos aparecieron dilatados. En el estudio
de resonancia nuclear magnética se objetivd engrosa-
miento del pericardio, mas evidente en la regién peri-
ventricular derechafi§y. 2). El estudio hemodindmico
revel6 las siguientes presiones intracavitanassion
del ventriculo derecha39/0-13 mmHg presion auri-
cular derecha medial2 mmHg;presion capilar pul-
monar medial3 mmHg;presion de la arteria pulmo-
_Fig. 1. Radiogr{afl'a d_(? tc')ra>_< en proyeccién Iateral._ Se obserya lanar: 39/14 mmHg, con media de 24,3 mmhhgesion
imagen de calcificacion pericérdica en torno a la silueta cardiaca del ventriculo izquierdo110/0-13 mmHg (igualacion
(flechas). de presiones diastdlicas a todos los niveles); fraccion
de eyeccion de 0,70, con un indice cardiaco de 2,78
I/min/m?, El tamafio y la funcion sistélica del ventricu-
Es ingresado por presentar de nuevo disnea progré izquierdo resultaron normales. El &rbol coronario se
siva, que aparece en los ultimos dias con esfuerzos néncontraba libre de lesiones ateromatosas obstructivas.
nimos, sensacion de distension abdominal tambiéSe realiz6 pericardiectomia, siendo la evolucién clinica
acrecentada y edemas en ambas piernas. del paciente favorable tras la intervencion, a pesar del
La exploracion fisica puso de manifiesto: presionavanzado estado en que fue operado. El enfermo fue
arterial 110/80 mmHg, frecuencia cardiaca 80 lat/mindado de alta a los 10 dias de la intervencion, en trata-
temperatura axilar de 37,& % frecuencia respiratoria miento con 80 mg de furosemida y 100 mg de espiro-
de 20/min. Paciente obeso, bien perfundido e hidrataaolactona diarios. Los edemas maleolares fueron redu-
do, normocoloreado, con ingurgitacion yugular y sig-ciéndose, al igual que la ascitis, hasta desaparecer a los
no de Kussmaul presentes, pulsos carotideos siméti2-meses de la intervencion. Persistio una ligera hepato-
cos y ausencia de adenomegalias. Mucosa bucal sinegalia de 3 cm, siendo normales las pruebas de fun-
ulceraciones. La auscultaciéon cardiaca demostro tonason hepética y renal. Se redujo la dosis de diuréticos
arritmicos con buena frecuencia ventricular, y extratohasta 40 mg de furosemida y 25 mg de espironolactona
no protodiastélico compatible con golpe pericardico.al dia, sin que se produjeran nuevos problemas. Cinco
Sin soplos. En la auscultacion respiratoria destacabaeses después de la intervencion el paciente no pre-
hipoventilacion de ambas bases, sin estertores llamatsenta signos de insuficiencia cardiaca derecha y solo
vos afadidos. En el abdomen dominaba una hepattiene ligera fatigabilidad con los esfuerzos.
megalia de 8 cm, no dolorosa a la palpacién, de con-
sistencia elastica y superficie homogénea. EX'S“%)ISCUSION
matidez en flancos desplazable y edema de pared. LOS
miembros inferiores se encontraban intensamente ede-El caso expuesto ilustra una situacién de pericarditis
matosos, con fOvea hasta practicamente la raiz, y s®nstrictiva como manifestacion cardiolégica asociada
superponia una dermatitis ocre ampollosa como secua-una vasculitis de Behcet de larga evolucion. Esta es
la de un trastorno crénico del retorno venoso. una asociacion clinica muy infrecuente, que no hemos
En el estudio analitico destacaban: hemoglobina 1&ncontrado descrita como tal en la bibliografia. En
g/dl, hematocrito del 46%, plaquetas 211.000, leucocietras enfermedades autoinmunes sistémicas si se ha
tos 7.500 con férmula normal. VSG 6. Glucemia 261comprobado una importante tendencia a la compli-
mg/dl, urea 64 mg/dl, creatinina 1,2 mg/dl, sodio 138cacion constrictiva, especialmente en la artritis reuma-
mmol/l, potasio 4,3 mmol/l, osmolaridad plasmaticatoide’. Se han descrito diferentes complicaciones
282 mosm/l, proteinas totales 4,6 g/dl, albumina 2,&ardioldgicas puras en pacientes diagnosticados de en-
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cuales fueron pericarditis agudas, 4 desarrollaron in-
farto de miocardio, y las restantes (aneurisma ventri-
cular, fibrosis endomiocardica del ventriculo derecho,
insuficiencia adrtica, insuficiencia valvular mitral,
prolapso valvular mitral y fallo derecho consecutivo a
hipertension arterial pulmonar), se observaron sélo en
una ocasion. La comparacion de estos datos con los
descritos en la bibliografia demuestra que la pericardi-
tis aguda es la complicacién cardioldgica mas frecuen-
te de la enfermedad de Behcget, siendo normalmente de
evolucion benigna y regresion rapid®tros estudios
consideran que las complicaciones vasculares (funda-
mentalmente las de naturaleza trombdética) son las ma-
nifestaciones cardiovasculares mas frecuentes de esta
entidad clinica
En el caso que presentamos es posible que se desa-
rrollara en algin momento de la evolucién de la enfer-
medad una pericarditis aguda subclinica, y en contras-
te con la evolucién natural favorable que suele ser la
norma, evolucionase de forma progresiva a la forma
cronica constrictiva. Durante muchos afios nuestro pa-
ciente fue catalogado errbneamente como hepatdpata,
y la sintomatologia congestiva fue atribuida a este ori-
gen. La enfermedad hepatica es tan so6lo una de las
multiples entidades que pueden expresarse en forma
de hepatomegalia, edemas sistémicos generalizados y
ascitis. Entre otras destacan por su frecuencia la obs-
truccion de la vena cava superior, el sindrome nefroti-
co, las enfermedades malignas intraabdominales, y to-
das aquellas causas de hipertension atrial derecha,
como la miocardiopatia restrictiva, valvulopatia tricus-
pidea y, por supuesto, la pericarditis constrictiva. El
diagnostico diferencial puede ser muy dificultoso en
ocasiones, no soélo por la similitud de la clinica, sino
también por los hallazgos poco especificos en las
pruebas complementarias. En el caso de nuestro pa-
ciente, la importante obesidad representé una dificul-
tad afiadida, por hacer pasar desapercibida durante
mucho tiempo la distension venosa yugular. Las placas
de torax posteroanteriores fueron informadas de forma
repetida como normales, y sélo cuando se realizé una
proyeccion lateral con buena calidad pudieron eviden-
ciarse los depositos calcicos pericardicos. El patrén
fisiopatoldgico constrictivo encontrado en el estudio
hemodinamico, y la exclusion de otras causas de hi-
pertension auricular derecha, apoyaron firmemente el
Fig. 2. Imagenes de resonancia nuclear magnética; corte coronaidiagnadstico de pericarditis constrictiva crénica calcifi-
(imagen superior); corte sagital (imagen central) y corte axial cada, que se confirmd durante el acto quirdrgico.
(imagen inferior). Se observa un evidente engrosamiento pericar- E| caso clinico expuesto pensamos que expresa por
dico, mas llamativo en la region periventricular derecha (flechas). |1 |ado |a necesidad de que el cardidlogo y el médico
internista tengan siempre presentes las complicaciones
cardioldgicas que pueden surgir en el contexto clinico
fermedad de Behcet, no existiendo relacion entre la sele un paciente con una vasculitis sistémica como en-
veridad de las lesiones cardiacas y las manifestacionésrmedad de base, y tenerlas presentes en el disefio del
extracardiacas de la enfermeddth la serie de Bletry seguimiento evolutivo del enfermo. Por otro lado,
de 196 pacientes con sindrome de Behget, se obseryaene de manifiesto que la exploracion clinica rigurosa
ron manifestaciones cardiacas en 12 de ellos, 5 de laspie del enfermo junto con las pruebas complementa-

199



REVISTA ESPANOLA DE CARDIOLOGIA. VOL. 52, NUM. 3, MARZO 1999

rias clasicas de primer escalén, pueden ser suficientésBowles CA, Nelson AM, Hammill SC, O'Duffy JD. Cardiac invol-

P . . . P vement in Behget's disease. Arthritis Rheum 1985; 28: 345-349.
para la optima aproximacion d|agnost|ca ala enfermeS. Gullu IH, Benekli M, Muderrisoglu H, Oto A, Kansu E, Kabakci

dad cardioldgica, y pueden evitar lamentables retrasos g et al, Silent myocardical ischemia in Behcet's disease. J Rheu-
terapéuticos en enfermedades como la pericarditiS matol 1996; 23: 323-327.
constrictiva y otras, que son potencialmente tratable€ Nakata Y, Amazu M, Kojima Y, Tokumura M, Yamagishi H, Ya-
de forma eficaz. mashita N. Behget's disease presenting with a right atrial vegeta-
tion. Pediatr Cardiol 1995; 16: 150-152.
7. Hakala M, Pettersson T, Tarkka M, Leirisalo-Repo M, Mattila T,
Airaksinen J et al. Rheumatoid arthritis as a cause of cardiac com-
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