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Enfermedad de Behcet: a proposito de tres casos

Behcet disease: a report of three cases
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RESUMEN

La enfermedad de Behcet es una vasculitis idiopatica, y sus ca-
racteristicas clinicas son Ulceras orales, genitales, otras lesiones
cutaneas y examen de patergia positivo. Presentamos tres casos
de pacientes femeninos, de 36, 40 y 50 afios de edad, con dife-
rentes manifestaciones sistémicas.
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Introduccion

La enfermedad de Behcet se considera una patologia
inflamatoria crénica e idiopética cuyas manifestaciones
clinicas suelen afectar la mucosa oral y genital. Se le con-
sidera multisistémica por expresar vasculitis en la piel,
ojos, aparato digestivo y sistema nervioso central, y por
involucrar articulaciones.

Es mds comun en adultos jévenes del género mascu-
lino, entre los 20 y 40 afios de edad. La enfermedad
tiene una distribucién universal con incidencia baja, y
su mayor prevalencia es en paises de la cuenca del Me-
diterrdneo oriental, como Turquia, por lo que una des-
cripcién de casos aislados es la mejor forma de aprender
acerca de ella, ya que son muy pocas las publicaciones al
respecto. Presentamos tres pacientes del género femenino
con enfermedad de Behcet, una con artritis asociada, la
segunda con sintomatologia gastrointestinal y la altima
con manifestaciones oculares."
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ABSTRACT

Behcet is an idiopatic vasculitis with oral and genital ulcers,
cutaneous lesions and a positive pathergy test . We report 36,
40 and 50 years-old female patients with different clinical fea-
tures.
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Caso clinico 1

Paciente femenino de 40 afios de edad, ama de casa, esco-
laridad licenciatura; niega enfermedades crénico-dege-
nerativas y toxicomanias. Tiene antecedentes de ulceras
orales y genitales de repeticién desde hace 4 afios, con al
menos 5 episodios por afio; recibe tratamiento con antivi-
rales orales por ginecologia, que solicita interconsulta al
servicio de medicina interna para valoracién de diagnés-
tico de estomatitis y tlceras genitales por herpes virus; se
decide internamiento en cubiculo aislado con antiviral de
administracién intravenosa, y se solicita interconsulta a
dermatologia por aparicién de nueva dermatosis en cara
anterior del térax.

Se observa dermatosis diseminada a mucosa oral que
afecta la zona yugal y perimolar (fotografia 1) y mucosa
genital que afecta labios menores, constituida por ex-
ulceraciones y lesiones, bien delimitadas, ovales blan-
quecinas, consideradas como aftas menores y mayores.o
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Fotografia 1. Caso 1. Aftas perimolares en paciente de 40 afios con en-
fermedad de Behcet.

i

Fotografia 2. Caso 1. Costra hemdtica de aspecto varioliforme.

Fotografia 3. Caso 2. Pistulas en dorso nasal en paciente con enferme-
dad de Behcet.

A nivel de cara en regién frontal se observa costra he-
mdtica, y en térax anterior, una vesicula rota con costra
hematica de aspecto varioliforme (fotografia 2); asimismo,
artritis de rétula izquierda, por lo que se emite diagndstico
de artritis reactiva. Dichos hallazgos fueron compatibles
con enfermedad de Behget, por lo que se decide realizar
prueba de patergia, la cual fue positiva. Los andlisis com-
plementarios arrojaron los siguientes resultados: biome-
tria hemdtica de 15.3 Hto 45, leucocitos 5 mil, velocidad de
eritrosedimentaciéon 20 mm/hr, glucosa de 98, creatinina
0.70, 4cido urico de 4.5.

Se tomaron anticuerpos antinucleares, anticitoplasma,
anti Sm, anti Ro, anti La, y no mostraron ninguna anor-
malidad. Se inicia tratamiento con metilprednisolona,
dosis de 250 mg IV cada 12 horas y reduccién paulati-
na de la dosis; ranitidina, 150 mg cada 8 horas; colutorios
con bicarbonato cada 8 horas. Desde hace 3 afios se le da
seguimiento en reumatologia. Cursa asintomdtica sin re-
querimiento de manejo esteroide ni desarrollo de enfer-
medades inmunolégicas agregadas.

Caso clinico 2

Paciente femenino de 36 afios de edad sin antecedentes
de importancia enviada de institucién hospitalaria pa-
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Fotografia 4. Caso 2. Aftas en comisura labial derecha.

blica con diagnéstico de sindrome de inmunodeficiencia
adquirida. Se le valora en medicina interna y dermatolo-
gfa en forma privada por dermatosis diseminada a cabeza
y genitales; en cabeza, afecta cara; en el dorso nasal pre-
senta micropdpulas y pustulas (fotografia 3); en comisuras
labiales y en mucosa yugal, aftas dolorosas blanquecinas
de aproximadamente 0.5 mm dm (fotografia 4); en los la-
bios mayores y menores de los genitales se detectan aftas
dolorosas de 1 cm de didmetro (fotografia 5).

Se confirma diagnéstico clinico de enfermedad de Be-
hget, y se realiza examen de patergia que resulta positivo;
la biometria hemdtica reporta Hb 11.4 Hto 34. Se indicé
tratamiento con pulsos de metilprednisolona con mejoria
de lesiones mucosas; el estudio de sangre oculta en heces
resulté positivo, sin embargo, la paciente rechazé el estu-
dio de colonoscopia para descartar la asociacién con coli-
tis ulcerativa, a pesar de lo cual se encuentra asintomatica,
en control y seguimiento por el servicio de Reumatologfa
del Centro Médico Nacional “La Raza”, del IMSS, desde
octubre de 2007.

Caso clinico 3

Paciente femenino de 50 afios de edad, con hipertension
arterial sistémica en tratamiento con losartdn e hidroclo-
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Fotografia 6. Caso 3. Pterigion e iridociclitis en paciente femenino de 50 afios.

rotiazida, y diabetes mellitus tratada con tolbutamida.
Presenta tlceras genitales y orales de repeticion, pterigion
bilateral e iridociclitis en tratamiento con oftalmologia.
Se le valoré en medicina interna (medio privado), que
solicita interconsulta con dermatologia por tlceras geni-
tales de dificil control y eritema nudoso.

Al explorarla se encuentra dermatosis diseminada a
cabeza que afecta cara, donde se observa intenso eritema
y telangiectasias; en ojos se aprecia membrana hiperémi-
ca en canto interno y externo sobre la esclera (fotografia 6),
con mucosa oral de la que afecta borde lateral izquierdo
de la lengua constituido por dos exulceraciones con su-
perficie blanquecina ovales de 1 cm de didamtero, catalo-
gadas como aftas mayores.

En tronco afecta genitales, y de éstos, labios mayores y
menores con multiples ulceraciones limpias y asintoma-
ticas, bien delimitadas, de aspecto herpetiforme de 0.2 a
0.3 mm de didmetro (fotografia 7).

En extremidades inferiores afecta ambas piernas con
multiples manchas eritematosas que al palparlas se en-
cuentran nudosidades con aumento de la temperatura
local (fotografia 8). Se solicita exploracién ginecolégica y
se encuentra cérvix de coloracién normal sin alteraciones
en la superficie y discreta salida de material blanquecino.
Se toma papanicolau, con resultado negativo para cincer
: o displasia; el examen micoldgico directo y cultivo resulté
Fotografia 7. Caso 3. Ulceras genitales de aspecto herpetiforme. pOSitiVO para Candida albl'cam’ con diagnc’)stico probable
de enfermedad de Behcet. La telerradiografia de térax no
mostré anormalidades; la biometria hemdtica, el examen
general de orina y las pruebas de funcién hepdtica, tam-
poco; panel viral para hepatitis y herpes virus tipo 1y 2,
anticuerpos antinucleares, velocidad de eritrosedimenta-
cién y PPD tuvieron resultados negativos. La glucosa se
encontré en 200 gr/dl, y se canalizé para ajustes y control
metabélico.

Se realiz6 examen de patergia, el cual fue negativo. Se
inici6 manejo con 60 mg de deflazacort via oral con dosis
de reduccién, fluconazol 150 mg semanales, y la paciente
obtuvo mejoria en tres semanas. Después tuvo un afta en
mucosa oral que se trat6 con propionato de clobetasol en
gel por 1 mes, sin que reaparecieran lesiones en 2 afios de
Fotografia 8. Caso 3. Nudosidades dolorosas en extremidades inferiores. se guimiento.

Fotografia 5. Caso 2. Aftas mayores genitales.
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Discusion
El interés en la publicacién de estos casos es que la enfer-
medad de Behget no es comtn en México ni en el género
femenino.

Los casos descritos llamaron la atencién sobre la cli-
nica, pues mostraron ulceras genitales y orales recidi-
vantes, lo cual forma parte de los criterios mayores para
enfermedad de Behget, acompafiadas de otras manifesta-
ciones cutdneas, como lesiones pustulosas, pdpulo-pus-
tulares, eritema nudoso, placas eritemato-infiltradas de
aspecto vasculitico y examen de patergia positivo sélo en
dos pacientes, lo que ayudé al diagnéstico; sin embargo,
se sabe que no hay un examen de laboratorio o gabinete
que sea patognomonico para determinar éste con mayor
precisién.

La EB es una enfermedad inflamatoria crénica, defi-
nida por lesiones ulceradas en la boca, asociada a tlceras
genitales y manifestaciones sistémicas, de las cuales las
mds importantes son las cutdneas, oculares, articulares
(hasta 50%),* nerviosas y vasculares.

El diagnéstico se fundamenta en los siguientes datos
clinicos, de acuerdo con el grupo internacional de estudio
de la enfermedad de Behget en su publicacién de 1990,
vigente hasta la fecha:s

e Ulceras orales de repeticion, ademas de dos o mas

de las siguientes:

Lesiones inflamatorias de los ojos

Lesiones especificas de la piel (papulas, pustulas,
nudosidades)

® Examen de patergia positivo

Otras manifestaciones de la enfermedad son:
Tromboflebitis superficial

Trombosis profunda

Sintomas neurolégicos (neuro-Behget)
Artritis

Sintomas gastrointestinales

Historia de casos familiares

Ulceras orales

Todos los pacientes presentan dlceras orales. Pueden apa-
recer en cualquier parte de la mucosa oral. Tardan dias o
semanas en curar, son dolorosas (dolor tipo quemante) y
de tamano variable. Su presencia es indispensable para
el diagndstico y deben aparecer al menos tres veces en
un ano.

Ulceras genitales

Pueden aparecer en el escroto, en la regién perineal y pe-
rianal, dentro de la vagina y en el cérvix. En estas dltimas
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localizaciones suelen ser indoloras. Curan sin cicatrices,
aunque las escrotales pueden dejar un drea cicatricial util
para el diagnéstico de la enfermedad.

Lesiones de los ojos

Puede existir hiperemia conjuntival, visién borrosa como
Gnica manifestacion de iridocliclitis, uveitis anterior y
posterior, o incluso ser tan grave que produzca ceguera.

Manifestaciones en la piel
Suelen aparecer en forma de puastulas similares al acné en
cara, regién dorsal y raiz de las extremidades.

La prueba de patergia o de hiperreactividad cutdnea
consiste en una serie de punciones que el médico reali-
za de forma perpendicular en la piel del antebrazo con
una aguja estéril. El resultado se examina de 24 a 48 horas
después. Se considera positivo si aparece una pustula en
el lugar de la puncién. Los pacientes turcos tienen una
gran positividad a este examen, la cual es menor en los
sajones.

Sistema nervioso central

La enfermedad de Behget puede causar meningitis, em-
bolia o trombosis. Estas manifestaciones y las oculares se
consideran urgencias y requieren tratamiento inmediato.

Artritis

Alrededor de la mitad de los pacientes desarrolla artral-
gias y artritis. Existe flogosis y dolor especialmente en ro-
dillas, tobillos, codos y muiiecas. Pero esta forma de artri-
tis no suele dejar tipo alguno de invalidez o deformacién,
incluso tras afios de actividad de la enfermedad, como
observamos en una de nuestras pacientes.

Afectacion gastrointestinal

Menos de 309 de las personas con enfermedad de Behget
tiene enfermedad inflamatoria intestinal. Las manifesta-
ciones mds frecuentes de la variante conocida como coli-
tis ulcerativa incluyen diarrea sanguinolenta con urgen-
cia, tenesmo, dolor abdominal, fiebre y pérdida de peso.
Las manifestaciones pueden ser tan sutiles que se debe
considerar la anemia como parte del cuadro, como en el
caso de nuestra paciente que rechazo el estudio completo
de su enfermedad.

Los casos de enfermedad de Crohn incluyen dolor ab-
dominal tipo célico, periumbilical o en cuadrante inferior
derecho, diarrea, anorexia, astenia, fiebre intermitente y
manifestaciones articulares, orales o cutdneas. Pueden
existir lesiones perianales en forma de fisura, fistula o
absceso.

.
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La enfermedad de Behcet es una enfermedad del
adulto joven, como los dos primeros casos que presen-
tamos. Al comparar la frecuencia de las manifestaciones
clinicas en funcién del género se observé, en un estudio
en la comunidad valenciana,® una mayor frecuencia de
alteraciones digestivas en las mujeres que en de los varo-
nes, en quienes se encontraron cuadros oculares mds gra-
ves. Otros autores refieren cinco veces mds alteraciones
vasculares en varones.” En cuanto a las manifestaciones
clinicas, una serie espafola confirmé que 58.3% de los pa-
cientes que presentaron trombosis venosa profunda pre-
sent6 a lo largo de la enfermedad al menos un episodio
de eritema nodoso, y 44.4% desarroll6 lesiones pustulares
catalogadas como seudofoliculitis.

El tratamiento de esta enfermedad se ha basado en el
fenémeno inflamatorio, por lo que los corticosteroides
tépicos y sistémicos han sido el tratamiento bésico. Sin
embargo, hay autores que optan por ciclosporina, azatio-
prina, talidomida vy, recientemente, inhibidores de factor
de necrosis tumoral.o*""

Los tres casos descritos fueron valorados por médicos
ginec6logos e internistas, quienes dudaron en el diagnés-
tico de un cuadro herpético de esas caracteristicas, por lo
cual se derivé al servicio de dermatologia.

Para el estudio de pacientes con estas caracteristicas cli-
nicas primero hay que tener presente el diagndstico, aun-
que sea raro o poco frecuente en el pais, asi como asumir
un enfoque disciplinario en donde intervengan internis-
tas, dermatélogos y reumat6logos. La EB es una mas de las
enfermedades sistémicas en las que el dermatélogo des-
empeia un papel clave en la definicién del diagndéstico.
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