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Trombosis intracardiaca asociada 
a enfermedad de Behçet

Sra. Editora:

Varón de 24 años con antecedentes de úlceras 
orales dolorosas, recurrentes, de resolución espon-
tánea desde 2 años antes. Consultó por dolor torá-
cico, hemoptisis y fiebre, y se le diagnosticó infec-
ción respiratoria. Tras 3 semanas reapareció la 
misma sintomatología, y en la radiografía de tórax 
se observó una condensación basal derecha y otra 
pequeña basal izquierda. Recibió antibióticos de 
amplio espectro y se realizaron Doppler venoso de 
extremidades inferiores y angiotomografía compu-
tarizada (angio-TC) de arterias pulmonares, sin 
datos de tromboflebitis ni tromboembolia pul-

personas mayores de 65 años, hipertensas y con in-
tensa enfermedad arteriosclerótica; la localización 
más frecuente es la aorta torácica descendente. 
Clínicamente cursa con intenso dolor torácico, y es 
necesario el diagnóstico diferencial con el síndrome 
coronario agudo, la DA y el HI. El diagnóstico se 
realiza mediante TC multidetector, en la que se 
aprecia un relleno de contraste yodado en la pared 
aórtica con forma de «bolsa, botón de camisa o 
cráter» en una pared habitualmente engrosada por 
el HI asociado; la íntima calcificada permite dife-
renciar el hematoma intramural (extraluminar) de 
trombos aórticos (intraluminares)4.

La fistulización hacia el esófago se ha descrito 
con anterioridad5; en nuestro caso, el contorno an-
fractuoso de la úlcera, la presencia de aire en el he-
momediastino y el hematoma submucoso de la 
pared posterior esofágica orientaron hacia este 
cuadro. El tratamiento se basa en la colocación de 
endoprótesis vasculares para aislar la úlcera del to-
rrente sanguíneo y reforzar la pared aórtica6,7.
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monar (TEP). Tres semanas después reingresó con 
dolor torácico y fiebre. En la exploración física úni-
camente destacaban varias lesiones acneiformes en 
tronco y lesiones cicatriciales milimétricas en es-
croto, sin presentar fenómeno de patergia ni altera-
ciones oftalmológicas. En la analítica destacaban 
leucocitosis (15.000/ml con neutrofilia); hemoglo-
bina, 10,6 g/dl, y proteína C reactiva, 10,5 mg/dl. 
Los hemocultivos y las serologías frente a fiebre Q, 
Legionella, Bartonella, Tropheryma whipplei, 
Chlamydia, Mycoplasma y Brucella fueron nega-
tivos, así como el cultivo para micobacterias del 
broncoaspirado. El ecocardiograma transesofágico 
(ETE) mostró una masa nodular móvil en el ventrí-
culo derecho (VD) y otra masa polipoidea en el 
tracto de salida del VD. La resonancia magnética 
(RM) cardiaca (fig. 1) detectó en VD un defecto de 
repleción de morfología polipoidea que se extendía 
desde el tracto de salida del VD hasta la arteria pul-
monar, de 6-7 cm. Con la sospecha de tumor car-
diaco contra trombosis intracardiaca, se inició tra-
tamiento anticoagulante y, mediante cirugía 
cardiaca, se reseccionó la masa; anatomía patoló-
gica informó de trombo mural. El estudio de trom-
bofilia no mostró alteraciones y la determinación de 
anticuerpos antinucleares, anti-ADN, anti-ENA y 
anticitoplasma del neutrófilo fue negativa. Ante 
estos hallazgos, se diagnosticó de enfermedad de 
Behçet (EB); se añadió prednisona (1 mg/kg/día) al 
tratamiento, con mejoría clínica y analítica inme-
diata y resolución de las lesiones acneiformes. Seis 
meses después el paciente estaba asintomático, en 
tratamiento con anticoagulantes, azatioprina, col-

chicina y prednisona (5 mg/día). Se suspendió la an-
ticoagulación a los 7 meses y 4 meses después rein-
gresó con fiebre; en la angio-TC se objetivó un 
trombo en VD de 2 cm de diámetro.

La EB se considera una vasculitis multisistémica 
de etiología desconocida, cuyo diagnóstico es exclu-
sivamente clínico (criterios del Grupo Internacional 
de Estudio de EB)1, y la trombosis intracardiaca es 
una afectación excepcional. Una revisión del año 
2000 recogió 25 casos entre 1966 y 19992. Hasta 
2008 se han comunicado 22 casos adicionales, con 
sólo dos publicados en España3,4. La EB tiene una 
distribución geográfica característica, la más fre-
cuente en la antigua Ruta de la Seda (80-370 casos 
por 100.000 habitantes en Turquía)5, lo que hace 
pensar en un factor ambiental que desencadena una 
respuesta autoinmunitaria en pacientes con predis-
posición genética. La prevalencia de EB estimada 
en España es de 5 casos por 100.000 habitantes6.

La trombosis intracardiaca es una afectación se-
vera en la EB, presenta casi un 30% de mortalidad y 
tendencia a la recurrencia2. Se presenta en varones 
(81,25%), con una media de edad de 28 años, pre-
dominantemente en cavidades derechas (VD, 78%). 
El cuadro se inicia con fiebre (50,9%), hemoptisis 
(55,4%) y disnea (36,2%)2. Puede asociarse a trom-
bosis venosa de vena cava superior y/o inferior 
(45,3%)2,4, TEP (41,5%) y aneurismas de arterias 
pulmonares (38,3%)2,4,7. Es frecuente la cirugía car-
diaca diagnóstica y/o terapéutica (49%)2-4,7. Los 
diagnósticos diferenciales principales son tumor 
primario cardiaco y endocarditis infecciosa, utili-
zando pruebas de imagen (TC, RM, ecocardio-
grama y ETE). El tratamiento consiste en glucocor-
ticoides, inmunosupresores8 y anticoagulación 
(desestimada en presencia de aneurismas arteriales 
por alto riesgo de sangrado)7. A pesar de la baja 
prevalencia de la EB y la presentación excepcional 
como trombosis intracardiaca, en varones jóvenes 
de países de la cuenca mediterránea debe tenerse en 
cuenta ante el hallazgo de una masa intracardiaca, 
debido a su gravedad y la necesidad de tratamiento 
precoz.
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Fig. 1. Resonancia magnética cardiaca: defecto de repleción en el ventrí-
culo derecho (VD) de morfología polipoidea que se extiende desde el tracto 
de salida del VD hasta la arteria pulmonar, de 6-7 cm.
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malías asociadas, y en nuestra experiencia también 
es excepcional encontrarlo junto a malformaciones 
que afectan al lado derecho del corazón. Esa per-
cepción se corrobora con la escasa descripción de 
esta entidad, limitada a unos pocos casos publi-
cados en la literatura4-6. Además, en la edad adulta 
los casos publicados se limitan a CTD no obstruc-
tivos y de descripción insuficiente7.

Por estas razones creemos que no debería tener 
demasiada importancia poner una etiqueta al es-
pectro de remanentes de la válvula derecha del seno 
venoso y debe ser suficiente con el análisis funcional 
que descarta obstrucción del flujo a dicho nivel. La 
realidad es que en nuestra actividad diaria y apo-
yados por la literatura es muy frecuente encontrar 
una red de Chiari, una válvula de Eustaquio o una 
válvula de Tebesio prominentes que parecen un 
CTD; incluso a veces se encuentran aceleraciones 
de flujo no significativas en esas regiones sin ningún 
tipo de repercusión8.

Como conclusión, queremos advertir, al igual 
que hacen Sánchez-Brotons et al1, de que los ha-
llazgos de remanentes de la válvula derecha del seno 
venoso son frecuentes en la población sana y no 
bastan para diagnosticar un CTD. En nuestra opi-
nión es necesario añadir que debemos ser escépticos 
a la hora de hacer este diagnóstico en adultos y 
sobre todo cuando no se evidencia obstrucción sig-
nificativa al flujo venoso.

Isaac Bendayán y Fernando Rueda-Núñez
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¿Cor triatriatum dexter en la edad 
adulta?

Sra. Editora:

Hemos leído con interés la carta al editor publi-
cada recientemente en su revista por Sánchez-
Brotons et al con el título «Cor triatriatum dexter 
(CTD) en la edad adulta». Los autores diagnostican 
esta entidad de forma casual en 2 pacientes con 
edad avanzada, presentan las imágenes ecográficas 
y finalmente recalcan que es necesario ser caute-
losos en el diagnóstico, ya que una válvula de 
Eustaquio y/o de Tebesio prominente puede seme-
jarse a un verdadero CTD1.

Nos gustaría enfatizar esta afirmación añadiendo 
varias ideas. En nuestro grupo seríamos muy rea-
cios a diagnosticar un CTD si este no es obstruc-
tivo, puesto que a día de hoy no existe una defini-
ción exacta: que la explicación embriológica del 
CTD sea la misma que la de la formación normal 
de la válvula de Eustaquio y la de Tebesio (persis-
tencia de la válvula derecha del seno venoso) hace 
imposible distinguir entre las variantes del espectro 
normal y una alteración definitiva del desarrollo 
embrionario2. Por esta razón creemos que, aunque 
el término CTD parece muy apropiado desde un 
punto de vista descriptivo, no lo es tanto desde un 
punto de vista conceptual. Por el contrario, el más 
común equivalente cor triatriatum sinister sí que 
conceptualmente se corresponde con una malfor-
mación claramente diferenciada de la anatomía 
normal de la aurícula izquierda, aunque es verdad 
que su embriología sigue siendo a día de hoy no 
más que una hipótesis (estenosis de la incorpora-
ción de la vena pulmonar común)3.

Por otra parte, en el feto y a edades tempranas es 
excepcional encontrar un CTD obstructivo sin ano-


