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El sindrome de Behget es considerado una enfermedad rara, es un desorden inflamatorio crénico de origen desconocido, afecta venas y arterias
de todos los calibres provocando una alteracién de la funcion endotelial y se expresa clinicamente con lesiones orgénicas en varios niveles. En la
fisiopatologia intervienen factores genéticos, microbianos e inmunoldgicos. Los sintomas mds comunes son ulceras orales, oculares, genitales,
lesiones de piel y artritis. En algunos casos puede presentar alteraciones del sistema nervioso central. Presentacion de caso: Paciente femenina
de 52 anos de edad con antecedentes patolégicos de sindrome de Behget, insuficiencia valvular mitral severa, disminucion significativa de clase
funcional, fiebre reumitica, hipotiroidismo, uveitis, y arritmias ventriculares tratadas con radioablacion. Se realizé plastia mitral con anillo No. 34
mm y reseccion triangular de segmento de P2 mas reseccion de cuerdas tendinosas. Medidas antiinflamatorias fueron adoptadas en la conducta
de la perfusion. Tiempo de circulacién extracorpérea: 133 min, Tiempo de pinzamiento adrtico: 97 min, egresada a los 7 dias del procedimiento
exitosamente. Conclusion: El sindrome de Behget es una entidad que afecta los vasos sanguineos, la vélvula adrtica, arterias coronarias y las
camaras cardiacas. El empleo de las técnicas adecuadas que involucren un menor tiempo de exposicién a la circulacion extracorpdrea, y las
estrategias dirigidas a disminuir la respuesta inflamatoria y las perdidas sanguinas disminuiran pueden disminuir significativamente las morbi-
mortalidad en estos casos.
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Behget's syndrome is considered a rare disease, it is a chronic inflammatory disorder of unknown origin, it affects veins and arteries of all
sizes causing an alteration of endothelial function and it is expressed clinically with organic lesions at various levels. Genetic, microbial and
immunological factors are involved in pathophysiology. The most common symptoms are oral, ocular, genital ulcers, skin lesions, and arthritis.
Case presentation: 52-year-old female patient with a history of Behget's syndrome, severe mitral valve regurgitation, significant decrease in
functional class, rheumatic fever, hypothyroidism, uveitis, and ventricular arrhythmias treated with radioablation. Mitral plasty was performed
with 34 mm ring and triangular resection of the P2 segment plus chordal resection. Extracorporeal circulation time: 133 min, Aortic clamping
time: 97 min, antinflamatory measures were adopted during the conduct of cardiopulmonary bypass, the patient was successfully discharged 7
days after the procedure. Conclusion: Behget's syndrome is an entity that affects blood vessels, the aortic valve, coronary arteries and the cardiac
chambers. The use of appropriate techniques that involve less time of exposure to extracorporeal circulation, and strategies aimed at reducing the
inflammatory response and blood losses will significantly reduce morbidity and mortality in these cases.
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INTRODUCCION

El Sindrome de Behget (SB) es un desorden inflamatorio
crénico, multisistémico que cursa con inflamacién de los
vasos sanguineo su origen es desconocido, aunque se cree que
aparece en personas genéticamente predispuestas, expuestos
a algin agente externo, probablemente una infeccién. Fue
descrita por primera vez por el Dr. Hulusi Behget en el ano
1937, donde las manifestaciones clinicas la detallaban como
una enfermedad auto inmune en la que el sistema inmunitario
ataca a los capilares produciendo inflamacion de los vasos de
grandes, mediano y pequeno calibre (vasculitis).!

La mayor incidencia del SB se observa en Asia y en los paises
del este del Mediterraneo relacionados con la antigua "ruta
de la seda” Es mas prevalente en hombres que en mujeres
en una relacion de 3:5 hombres afectados por cada hembra y
comienza en la tercera década de la vida.?

Las presencias de las manifestaciones clinicas en el debut des-
tacan los sintomas generales, como las tlceras orales y genita-
les y las manifestaciones del sistema osteomioarticular, asi
como la presencia de la patergia.® Otras manifestaciones de
esta enfermedad son las lesiones recurrentes en los ojos."?

Para el diagndstico de enfermedad de Behget se aplican los
criterios del International Study Group y el indicador genético
mas conocido es el HLA-B51.*

A nivel cardiovascular el SB produce una serie de alteraciones
que representa el 6% del total del dafio organico. Lo que
representa un pronostico mas sombrio en las manifestaciones
de las patologias cardiacas, por lo que se hace necesario un
diagnostico temprano de esta entidad. Las patologias cardiacas
asociada a SB incluyen: pericarditis, miocarditis, valvulopatias,
fibrosis endomiocardicas, infarto agudo de miocardio,
trombosis intracardiacas y trastorno de la conduccién.*

La afectacion a nivel de las valvulas cardiaca es frecuente y la
valvula aortica es la mas vulnerable a dano secundario al SB.
La afeccion de la valvula mitral es menos probable y es muy
rara la evidencia de vegetaciones en las valvas de esta valvula,
de modo que la presencia de estas vegetaciones puede servir
de diagnostico diferencial entre una endocarditis infecciosa y
el SB.?

A continuacidn, se presenta un caso clinico de una paciente
diagnosticada con SB, la cual presento una insuficiencia
valvular mitral por fiebre reumatica.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 52 aflos con antecedentes patologicos
de sindrome de Behcet, insuficiencia valvula mitral severa,
disminucién significativa de su clase funcional, fiebre
reumatica, hipotiroidismo, uveitis, y arritmias ventriculares
tratada con ablacion. Al examen fisico refiere disnea a
leves esfuerzos, presenté soplo pansistdlico 4/6, edema 2+
en miembros inferiores con presencia bilateral. Se realizo
ecocardiograma transesofagico que confirma la presencia de
Insuficiencia mitral severa mas prolapso del segmento P2,
dilatacion severa de la auricula izquierda y aneurisma del
tabique interauricular.

Medicamentos previo a la cirugia: Levotiroxina 75 mcg.
Lisi-nopril 5 mg. Prednisona 5 mg. Monobide retard 20 mg,
Azatriopina 50 mg, Tacec 20 mg.

Al momento del ingreso la paciente presento una tensién
arterial de 110/60 mmHg, su frecuencia cardiaca se encontraba
en 61 1/min, en ritmo sinusal. El peso fue de 69 kg y la talla de
162 cm lo que nos permitié el calculo de la superficie corporal
con 1,74 m* Se calculé6 ademads el riesgo cardiovascular
empleando el score de la Society of Thoracic Surgeons (STS) el
cual resulté en: 1,89.

ESTRATEGIA DE CIRCULACION EXTRACORPOREA

Durante la cirugia se emple6 una maquina de circulacion
extracorporea. Sorin S5 (Livanova PLC, Wales, England),
se selecciond un Oxigenador, Capiox RX 15 (Terumo Latin
America, Miami, USA). Para el circuito se uso el kit de Terumo
conformado una linea arterial de lineas 3/8”, una linea venosa
de 1/2” y dos lineas de succion de 1/4”. Todo el circuito estaba
recubierto con X coatingTM (Terumo Latin America, Miami,
USA). Como bomba arterial se decidi6 el uso de una centrifuga
con el cono SarnsTM (Terumo Latin America, Miami, USA).

La canulacién se realizdé con una canula arterial 22 Fr. (DLP

Medtronic, Ann Arbor, USA). La canulacion venosa se realizo
de modo bicava, para la cava superior se us6 una canula 24 Fr
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con punta de metal (Medtronic, Ann Arbor, USA), mientras
para la inferior una 32 Fr recta maleable (Medtronic, Ann
Arbor, USA). El cebado del circuito se realizé con una solu-
cion Multilytos R (Lab. Alfa, Santo Domingo Republica Do-
minicana). 1 500 ml, Paquete globular. 300 ml, Bicarbonato de
sodio 20 ml al 8,4%, Heparina sddical5 000 ui (Lab. Cristalia,
Santo Domingo, Rep. Dominicana).

Tabla 1. Estrategia de ultrafiltracion y balance hidrico.

Procedimiento. Volumen.
Entrada de liquido (cardioplegia porcién cristaloide, 2 875 ml
liquido durante la CEC).

Diuresis en CEC. 700 ml
Hemofiltracién convencional. 1350 ml
Z-BUF (fase de calentamiento). 850 ml
Balance final. (-)35 mi

CONDUCCION DE LA PERFUSION

Durante la conduccién de la perfusién se mantuvieron flujos
promedio de 3,8 I/min correspondiente a un indice cardiaco
de 2,2 I/min/m?.

La presion arterial promedio fue de 61 mmHg y la presion de
perfusion promedio fue de 152 mmHg. Se utilizd

la técnica de Drenaje venoso asistido (DVA) por protocolo
institucional para valvula mitral, inicidndose posterior a la
apertura del atrio derecho, en la cual se manejé presiéon nega-
tiva promedio de 40 mmHg, medida con una linea rigida en
un conector en la linea venosa 10 cm antes de la entrada del
reservorio venoso, la técnica fue suspendida una vez realizada
la cirugia y antes de cerrar el atrio. Se realiza técnica de ultra-
filtracion tipo Balance Cero (Z-BUF) con la misma solucion
de cebado en el momento del calentamiento. (Tabla 1) Los
controles de gasometria arterial y venosa pre, trans y post
CEC se muestran en la Tabla 2. Los tiempos de coagulacion
activado (TCA), fueron el basal 103 s y el final 136 s

Proteccion miocardica: Se utilizoé cardioplegia del Nido 1:4

a una temperatura de 4°C. Administrada por bomba de CEC
con rodillos gemelos para lograr la proporcién deseada. La
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administracion del flujo fue en 4 minutos a 250 ml/min para
el rodillo con el contenido de la mezcla cristaloide, el rodillo
correspondiente a la sangre fue colocado de manera esclavo
del cristaloide. La dosis inicial fue de 1 220 ml por via anterd-
grada a través de aguja de cardioplegia anterégrada con linea
de venteo 9 Fr (Medtronic, Ann Arbor, USA) con presién 140
mmHg, se administré una dosis siguiente con intervalo entre
la primera dosis de 60 min, la cantidad de la dosis de repeticién
fue de 400 ml con presiones promedio de 135 mmHg.

La cirugia realizada fue una plastia mitral con abordaje tran-
septal con anillo No.34 mm physio Edwards, USAy reseccion
triangular de segmento de P2 mas reseccion de cuerdas tendi-
nosas. Tiempo de circulacion extracorpdrea: 133 min, Tiempo
de pinzamiento adrtico: 97 min. Recuperacidén espontinea
del ritmo al 1 min. Ritmo sinusal. Sal e de sala quirurgica
intubada sin apoyo inotrépico. Extubacién a las 5 hrs, Estadia
hospitalaria: UCI 5 dias, la paciente es egresada a los 7 dias del
procedimiento sin complicaciones ni eventualidades.

DISCUSION

EISB consiste en una vasculitis caracterizada por tlceras ora-les
y genitales recurrentes, uveitis yartritis. La causa dela tendencia
a la trombosis en Behget no es bien conocida y tampoco las
alteraciones de la coagulacion observadas. La elevacion de los
niveles de antitrombina III que muestran algunos pacientes
puede deberse a mecanismos compensatorios contra el
incremento de la actividad procoagulante en pacientes con
tromboembolismo.

El riego mayor que tienen estos pacientes que van a cirugia
cardiaca y CEC consiste en sangramiento en sitios de puncién,
anastomosis o canulacion y la apariciéon de aneurismas en las
lineas de sutura, por lo que los tejidos deben tratarse con suma
delicadeza y las canulas deben ser retiradas lo mas pronto
posible para evitar estos eventos considerados complicaciones
graves.”

El tratamiento del SB incluye tanto firmacos como cirugia.
Los corticosteroides y los fiarmacos inmunosupresores se
han utilizado ampliamente para el SB, y se sugieren antes y
después de la cirugia porque disminuyen la incidencia de
inflamacion recurrente.®® En este caso se administraron 50 mg
de hidrocortisona endovenosa como dosis de impregnacion
previo al procedimiento quirurgico.
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La paciente tenia antecedentes de uveitis, que no se encontraba
en fase activa y estaba en tratamiento inmunosupresor y
corticoesteroides, antes de ir a circulacién extracorporea.
Aunque la patologia mitral no es la mas frecuente de las
afecciones cardiacas, en este caso fue de origen reumatico,
con lo que se requeria un reemplazo valvular. El abordaje
quirdrgico implicaba un sitio de incisiéon mds, al necesitarse
una segunda cdnula venosa para exposicion de la valvula
mitral. quirurgicas
consultadas, previa discusidn clinica, preparacién del caso
y desenlace exitoso, se adoptaron en consenso las siguientes
medidas de recomendacion para futuros casos en cuanto al

Considerando las recomendaciones

manejo quirdrgico y de perfusién en nuestro centro.
Recomendaciones.

o Administracion de corticoides previa entrada a CEC.

o Medidas antiinflamatorias en CEC como: Circuitos recu-
biertos, técnicas de ultrafiltracion.

o Manipulaciéon minima de los tejidos y retiro precoz y seguro
de canulas, catéteres y lineas.

o Mantener una terapia inmunosupresora postoperatoria
efectiva mientras se monitorean los niveles séricos de ESR
(eritrosedimentacion globular) y de proteina C.

 Considerar el uso de terapias adsorbedoras en CEC para
pacientes con SB en fase activa. (Estudios son necesarios
para validar esta recomendacién ya que no encontramos
publicaciones al respecto).
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