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RESUMEN

Fundamento: la enfermedad de Behcet es una enfermedad rara que afecta a varones
en la tercera y cuarta década de la vida, de proporcién mundial. Se revisaron las
manifestaciones clinicas, teorias etiopatogénicas, diagndsticos y tratamiento.
Objetivo: aportar un caso de enfermedad de Behcet; con manifestaciones
multisistémicas, el cual constituye el primero reportado en nuestra provincia.
Caso Clinico: se presentd una paciente de 45 afios de edad, de raza mestiza,
trabajadora gastrondmica, sin antecedentes personales de interés, que desde hace
cinco afios aproximadamente sufre de lesiones oculares dado por conjuntivitis
recurrentes y uveitis, lesiones maculo-papulares en la piel, artritis sin impotencia
funcional, asi como diarreas en varias ocasiones. Hace seis meses, comenzd con aftas
bucales, seguido posteriormente por aftas genitales. Igualmente ha notado pérdida de
10 kg en los dos ultimos meses, acompafiado de cefalea, depresidn y alteraciones
graves de la personalidad. Todos los estudios fueron normales, excepto la velocidad de
sedimentacion globular y la proteina C reactiva. La patergia fue positiva con 5 mm;
igualmente los estudios histopatoldgicos confirmaron el diagndstico de una vasculitis
por esta enfermedad. La terapéutica impuesta por nosotros mejoré notablemente a la

paciente, egresé a los 38 dias pero mantuvo el tratamiento con prednisona (10 mg) de
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sostén, para evitar las complicaciones neuroldgicas que son las mas graves.
Conclusiones: la enfermedad de Behcet adquiere gran importancia en el momento
actual al simular otras enfermedades, desde el punto de vista clinico, etioldgico y en su

terapéutica.

DeCS: SINDROME DE BEHCET/diagnéstico; SINDROME DE BEHCET/terapia; SIGNOS Y
SINTOMAS; ADULTO; ESTUDIOS DE CASOS.

ABSTRACT

Background: Behcet's disease is a rare disease of world proportions that affects
males in the third and fourth decades of life. Clinical manifestations, etiopathogenic
theories, diagnoses and treatments were reviewed.

Objective: to present a case of Behget's disease with multisystemic manifestations
which constitutes the first case reported in the province of Camagley.
Clinical case: a forty-five-year-old, mixed-race patient, who works in the gastronomy
sector without any personal records of interest, appears with around five years of
suffering from ocular injuries caused by recurrent conjunctivitis and uveitis, as well as
maculopapular lesions in the skin, arthritis without functional impotence, and diarrhea
in certain occasions. Six months ago, the patient started presenting aphthous ulcers,
followed by genital ulcers. The patient also noticed a weight loss of 10 kg in the last
two months and had suffered from headaches, depression and serious personality
disorders. All the studies were normal except for the erythrocyte sedimentation rate
and the C-reactive protein. The pathergy results were positive with 5 mm, as well as
the histopathological studies which confirmed the diagnosis of vasculitis caused by this
disease. The therapy applied greatly improved the patient’'s condition who was
discharged from hospital 38 days later but kept the prednisone support treatment (10
mg) in order to avoid neurological complications which are the most serious.
Conclusions: Behget's disease has a great importance nowadays because it resembles

other diseases from the clinical, etiological, and therapeutic points of view.

DeCS: BEHCET SYNDROME/diagnosis; BEHCET SYNDROME/therapy; SIGNS AND
SYMPTOMS; ADULT; CASE STUDIES.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Behcet (EB) es una afeccién rara de tipo inflamatorio, multisistémica
y de causa desconocida que sigue un curso cronico, frecuentes exacerbaciones y
remisiones. A partir de la primera descripcion en 1937 por el dermatélogo turco H.
Behcet, ' el espectro clinico de esta enfermedad, caracterizada por una triada
sintomatica (Ulceras orales y genitales recurrentes con uveitis e hipotension), se ha
ampliado por la inclusién de otras manifestaciones que han supuesto una proliferacion
terminoldgica y una dificultad para definirlo en Behcet “completo e incompleto”. Dado
gue el estudio histopatologico de los dérganos afectados y los datos analiticos son
inespecificos, su diagndstico se fundamenta en el método clinico de la descripcién y
agrupacion de signos y sintomas, para lo cual se han disefiado multiples “criterios de

diagndstico” segun la predominancia sintomatica.

Aunque es mucho mas frecuente en los paises mediterrdneos orientales y en Japon
(ruta de la seda), tiene una distribucién universal. 2 Su prevalencia es dificil de estimar
porqgue muchos casos no se diaghostican. Predomina en el sexo masculino (2-4: 1), y
puede aparecer en cualquier edad, aunque se diagnostica con mayor frecuencia entre
los 18-40 afios.?® Los casos pediatricos representan el 1-2 % de los enfermos, su

asociacion familiar es infrecuente. 2

Se presenta este caso, primero reportado en Camaguley desde 1962.

CASO CLINICO

Paciente de 45 afios, femenina, mestiza, trabajadora gastrondmica, sin antecedentes
personales y familiares de interés, sin habitos téxicos o antecedentes de ingestién de
medicamento, un solo parto normal, no abortos. Refiere que desde hace 5 afios
aproximadamente sufre de lesiones de ambos ojos, por lo cual ha concurrido al
oftalmdélogo en multiples ocasiones, sefiala como causa de enfermedad una
conjuntivitis recurrente e iridociclitis. Junto con estas afecciones, ha sufrido de lesiones
maculo-papulosas generalizadas, mas frecuente en la espalda, la regién lumbosacra y
abdomen, al mismo tiempo que ha presentado artritis de ambos tobillos, rodilla y

mufeca derecha, sin impotencia funcional.
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Cuando ha tenido la artritis, se ha acompafiado de diarreas liquidas, en nimero de 6-8
diarreas, con dolor y distension abdominal, ha acudido a su médico para tratamiento.
Ademas de las referidas manifestaciones, notd que desde hace 6 meses presenta aftas
bucales abundantes, dolorosas, que incluso impedian su alimentacion normal. Acudid
al estomatodlogo, el cual le indica cocimiento de llantén y antibidticos sin mejoria,
también observé en esos momentos numerosas aftas genitales, en coincidencia con
sus ciclos menstruales. Como noté pérdida de peso, alrededor de 10 kg en mas o
menos un mes y por presentar cefaleas que no se alivian con la terapéutica habitual,
cambios de conducta con depresion intensa y alteraciones de personalidad, concurre a

nuestra consulta y se decide su ingreso para estudios.

La exploracidon a su ingreso mostré una paciente con afectacion del estado general, con
lesiones maculo papulosas en el abdomen y espalda asi como en la region glutea, no
dolorosas y de colores violaceos, la piel se encontraba himeda sin otras alteraciones.
No se encontré adenopatias en cadenas ganglionares periféricas y pérdida de 10 kg en

los dos ultimos meses.

El aparato cardiorespiratorio era normal con tensién arterial 120/80 mmHg, frecuencia
central de 84 latidos por min. EL abdomen se encontraba muy distendido globalmente,

sin visceromegalia y los ruidos hidroaéreos eran de 15 ruidos por minutos.

Sistema osteomioarticular: ambos tobillos, rodillas y la mufieca derecha presentaban
signos flogisticos, con dolor, enrojecimientos pero no impotencia funcional. La mucosa
oral, fundamentalmente la lengua presentaba lesiones blanquecinas necroéticas, la
misma estaba aumentada de tamafio con numerosas nodulaciones de las cuales se

toman biopsias para estudio histopatoldgico. (Figuras 1, 2)
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Figura 1. Obsérvese las caracteristicas de las

lesiones de la lengua de |a paciente

Figura 2. Estudio anatomopatoldogico que muestra una vasculitis

linfocitica de vasos sanguineos superficiales compatible con la
enfermedad de Behcet (HyEx20).

Figura 2 Figura 2a 2b
En los genitales se observaron de 6 a 7 Ulceras dolorosas aproximadamente de 3 mm,

blanquecinas, necréticas, con bordes eritematosas. El tacto rectal, vaginal y el estudio

por el espéculo fueron normales. (Figura 3)
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Figura 3. Lesiones genitales blanco rojizas aftosas de 1cm

aproximadamente, propia de la enfermedad.
N\ on Ty

AL examinar el sistema neuroldgico mostré dificultades por su estado depresivo,
alteraciones de personalidad y poca cooperacion, el cual fue negativo. El examen
oftalmoldgico mostré una uveitis anterior con un estasis papilar bilateral que remitié en
una semana. El estudio analitico mostr6 hemoglobina 14 g/I, hematocrito 44 %,
leucocitos 6,500x109/1 con diferencial normal, glucemia, creatinina, iones, enzimas
hepaticas, pancreaticas, estudio de la funciéon renal, estudios hematopoyéticos
completos e inmunologia, serologias y pruebas para detectar la presencia del virus de
inmunodeficiencia adquirida, sin alteraciones. Solo se constaté una velocidad de
sedimentacion globular de 85 mm/hora y una proteina C Reactiva de 195 mg/I valor
normal (vn hasta 20 mg/l).

Patergia: se efectud un pinchazo cutdneo en direccidn oblicua en condiciones estériles
con una aguja calibre 22, leida a las 48 horas y cuyo resultado fue de una papula de 5
mm.

Electrocardiograma: sin alteraciones

Radiografia de térax: normal
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Ultrasonido abdominal y ginecoldgico: no mostro alteraciones

Se repitieron los examenes de coagulacién e inmunoldgico: células de lupus
eritematoso (LE), complemento, crioglobulinas, factor reumatoideo, anticuerpos
antinucleares (ANA), todos negativos al igual que los hemocultivos, urocultivos y
coprocultivos. La colonoscopia practicada fue normal. El antigeno leucocitario humano
(ALH) B-27 negativa. Tomografia axial computarizada de abdomen, mediastino y
craneo no mostraron alteraciones. El electroencefalograma mostré manifestaciones
irritativas inespecificas. Se interconsulta con el servicio de psiquiatria que después de
varias sesiones de interconsultas le imponen tratamiento y mejordé. Se empled
colutorios de llanten para las lesiones de la boca, glucocorticoides tépicos en los ojos,
Ulceras genitales y piel, asi como dieta para su cuadro diarreico y Ulceras orales, pero
solo se obtuvo discreta mejoria. Dado que la paciente se encontraba mejor de sus
manifestaciones neuroldgicas empleamos la prednisona a razén de 1 mg/kg/dia se
redujo a 5 mg semanales, a los 10 dias la paciente se encontraba asintomatica. Fue
egresada a los 38 dias con 15 mg de prednisona y hasta el momento la paciente se
encuentra asintomatica y ha mejorado su estado pondoral en 20 libras, siendo

controlada por consulta de medicina interna.

DISCUSION

Es probable que la enfermedad sea el resultado de una actividad inmune aberrante
desencadenada por la exposicion a algun agente responsable, posiblemente de
naturaleza infecciosa en pacientes genéticamente predispuestos a desarrollarla.? La
susceptibilidad a la enfermedad se ha asociado con polimorfismo en el gen HLA-B
particularmente HLA-B 51.* El mecanismo a través del cual estas anormalidades
contribuyen a la patogenia de la enfermedad no estd claro. ** Para establecer el
diagnostico de EB bastarian la coexistencia de dos criterios clinicos de la triada clasica,
es determinante la presencia de Ulceras bucales recurrentes (100 %), dolorosas, de
tamafio variable, que curan en 1-3 semanas generalmente sin dejar cicatriz. En la
mayoria de los casos son la primera manifestacion, >*® lo cual le ocurrié a dicha

paciente.
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Las aftas genitales presentes en el 72-94 % de los casos son morfoldgicamente
similares a las orales, *® como se comprobd en este caso. En varones, su localizacion
mas frecuente es el escroto, en el pene son raros, generalmente curan a las 2-4

semanas, pero si dejan cicatriz. **

Las lesiones oculares ocurren aproximadamente entre 25-75 % de los pacientes #*° y
constituye la primera manifestacién de la enfermedad en el 10 % de los casos * vy
como fue evidenciado significativamente en la paciente, aunque puede ser unilateral

4 caracteristicas observadas en la

en su inicio, suele ser bilateral en su evolucion,
paciente. Se afecta con mayor frecuencia el segmento anterior del ojo con iridociclitis e
hipopion y conjuntivitis, pero pueden ocurrir coroiditis, papilitis optica y arteritis de los
vasos retinianos. Son secuelas el glaucoma, la catarata y la ceguera.*>’ La paciente
presentd conjuntivitis recurrente, uveitis anterior y estasis papilar bilateral. La
alteracion cutanea es frecuente (70-80 %) y variada tales como: lesiones
papulopostulosas, eritema nudoso, vasculitis cutanea, nédulos acneiformes vy foliculitis.
27 E| acné es mas comun en pacientes con artritis y es similar al acné vulgar. * La
patergia de interés diagndstico es frecuente, especialmente entre los pacientes
orientales. Es el Unico hallazgo especifico de esta enfermedad y traduce la existencia
de hiperreactividad inespecifica de la piel a los traumatismos menores. Consiste en la
aparicion de una papula eritematosa o postular de mas de 2mm en la zona de la
puncion a las 24-48 horas, * la paciente presentdé una papula de 5 mm. Las artralgias
son mas comunes que la artritis (40-65 %), la artritis se manifiesta de forma
subaguda recidivante, suele ser mono u oligoarticular, no deformante y erosiva, son
afectadas las grandes articulaciones como se aprecia en esta paciente, igualmente

nunca son migratorias. *®

Las manifestaciones gastrointestinales son referidas (5-40 %) en forma de distension
abdominal y dolor, con semejanza en ocasiones a los de la colitis ulcerosa o a la
enfermedad de Crohn, si bien las Ulceras suelen localizarse en mayor frecuencia en la
zona ileal terminal o la unién ileocecal. >* Los datos radioldgicos pueden sugerir una
enteritis regional, ¢ el caso presentado mostré un cuadro similar a los observados en
las enfermedades inflamatorias del intestino y aunque la colonoscopia realizada fue
negativa, hay a veces hematicas importantes. La afeccion de distintos vasos de la
microcirculacion se haya presente en un tercio de los casos y es fundamentalmente

venosa. Se trata de tromboflebitis superficiales y con menor frecuencia de trombosis

141



del sistema venoso profundo o grandes troncos venosos. *° El compromiso arterial es
poco comun (1-7 %). Raramente se han descrito arteritis con formacidon de aneurisma.
8 La asociacién de un aneurisma arterial pulmonar, de una trombosis de la arteria
pulmonar y de tromboflebitis periférica recidivante constituye el sindrome de Hughes-
Stovin. ? Las neuroldgicas estan presentes en el 4-48 % de los casos y en ocasiones en
el 5 % constituyen la primera manifestaciéon. *° Son polimorfismos, puesto que se
puede afectar cualquier regiéon del SNC. Lo mas frecuente es la afeccidon focal del
parénquima cerebral (80 %), en especial el tronco cefdlico, sustancia blanca
periventricular y ganglios basales. % La afectacién parenquimatosa es mas grave que

la no parenquimatosa. *

Pueden ocurrir signos piramidales, hemiparesia, cefalea, alteraciones graves de la
personalidad, en relacion con la conducta y depresiéon como fue observado en la
paciente. >*° Los potenciales evocados y la resonancia magnética craneal tienen un
alto rendimiento diagndstico y son de utilidad para detectar lesiones subclinicas, 2 los
cuales no fueron practicados en este caso. El liquido cefalorraquideo (LCR) es con
frecuencia normal aunque en ocasiones puede estar alterado cuando se presentan
lesiones neuroldgicas mas importantes. *

24 enfermedad de Reiter, sindrome

El diagnéstico diferencial deben de realizarse con:
de Steven-Johnson, estomatitis aftosa, meningitis recidivante de Mollaret, enfermedad
de Whipple, esclerosis multiple, enfermedad de Harada, enfermedades inflamatorias
del intestino, sarcoidosis, espondilitis anquilosante. Los hallazgos de laboratorios son
inespecificos. Los marcadores de actividad inflamatoria como: proteina C reactiva y la
velocidad de la sedimentacion globular, son con frecuencia positivas en pacientes con
artritis, pero pueden ser normales en enfermos con enfermedad urogenital, ocular y

neuroldgico activa, 3 en la paciente fueron positivas.

Por lo general es una enfermedad benigna aunque en ocasiones se asocia a
complicaciones graves. Su curso clinico es muy variable y se caracteriza por recidivas y
remisiones. Ozkan, et al, !° sefialan como valor diagndstico y pronéstico el indice de
entesitis con sonografia en el tendon del triceps segln los criterios de Madrid que son
importantes en el seguimiento de estos enfermos. El diagndstico se basa en la historia
clinica detallada y la observacion clinica a largo plazo. No existe forma de predecir si
un enfermo con ulceraciones orales recidivantes desarrollara la enfermedad aunque los

brotes frecuentes constituyan un signo de alarma, como fue confirmado en este caso.
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Ante la falta de una prueba de laboratorio valida para excluir la enfermedad de Behcet,
las Ulceras orales constituyen un reto diagndstico y al realizar la biopsia y el estudio
histopatoldgico de las lesiones de la lengua confirmaron el diagndstico de vasculitis por
esta enfermedad, al igual que la patergia, orienta al diagndstico de confirmacion de la

misma.

La eleccién del tratamiento depende de las manifestaciones clinicas y su gravedad. 2

Una buena cantidad de enfermos requiere solo de cuidados minimos. *

Se han ensayado diferentes farmacos en el tratamiento de la EB desde el clasico
cocimiento de llantén, a la colchicina, sucralfato, o los glucocorticoides tépicos.**° La
colchicina oral es Util para las lesiones cutdneas y de la artritis. >* Los glucocorticoides
son efectivos para la mayoria de las manifestaciones pero no evitan las recidivas, la
dosis por lo regular es de 1 mg/kg/dia.!! Se han empleado otros medicamentos:'* tales
como factor de transferencia, inmunosupresores (azatioprina , ciclofosfamida y el
clorambucil). Otras terapéuticas mas novedosas incluyen: la talidomida, interferén-alfa

2ay 2b y los anti-TNF especialmente el infliximab.

Un diagndstico precoz seguido de un tratamiento con corticoesteroides podria prevenir

24911 135 temibles complicaciones neuroldgicas, aunque

a juicio de varios autores,
estudios mas recientes refieren resultados  altamente positivos  con

inmunosupresores.*?

CONCLUSIONES

La EB se caracteriza por Ulceras aftosas recurrentes dolorosas, distribuidas en labios,
encia, boca, lengua. Duran de 1-2 semanas. No dejan cicatrices. También aparecen en
genitales. Afecta a personas jovenes. Puede afectar el sistema nervioso central, la
esfera oftalmoldogica y el sistema osteomioarticular. Se describen alteraciones
psiquiatricas. Puede ocurrir leucocitosis, eritrosedimentacion acelerada y proteina C
reactiva anormal. El tratamiento fundamental es con esteroides. El diagndstico

diferencial no es facil, siempre se debe de realizar la patergia.
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