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RESUMEN

Presentamos un caso clinico de una paciente femenina de 32 anos
que consulta por presentar historia de dos meses de evolucion de
artralgias simeétricas migratorias, fiebre, eritema conjuntival, fotofobia,
vision borrosa; posteriormente se asocia a lesiones en piel de miembros
inferiores y finalmente ulceras en la mucosa oral y lengua ademas de
disfonia y disfagia. A la exploracion fisica se encontraron tambien
ulceras vaginales y uveitis bilateral. Dichos hallazgos hacen sospechar
de enfermedad de Behcet, conocida también como “la enfermedad
de la ruta de seda”, al presentarse mas en paises que cultivan este
producto como Turquia; sin embargo, aunque en nuestro medio no es
tan frecuente debemos incluirla dentro de los diagnosticos diferenciales
ya que el diagnostico se hace con criterios clinicos facilmente
reconocibles al interrogatorio y al examen fisico.
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ABSTRACT

A 32 year old woman comes for medical attention because of two
months with symmetrical migratory arthritis, fever, red eyes,
photophobia and blurred vision. Lately, she presented skin lesions on
her legs and finally with ulcers of her oral mucosa and tongue,
dysphagia and hoarse voice.

On physical examination it was found vaginal ulcers and bilateral uveitis,
features that make you think on Behcet disease, also known as “the
disease of the silk route” because of its high frequency on silk producing
countries as Turkey; although is not that frequent in our area, it has to
be included as a differential diagnosis because its diagnostic criteria
are easily clinically determined.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Behcet es una enfermedad multi-
sistémica, cronica y recidivante, de etiologia desconocida
caracterizada por una triada clasica que consiste en aftas
orales, ulceras genitales y uveitis, aunque puede
presentar manifestaciones en otros sistemas. Ocurre
mas en varones y en paises del mediterraneo oriental.'
Su diagnéstico se basa en hallazgos clinicos que se
pueden pasar por alto si no se tiene en mente esta
patologia; por lo general su evolucion es benigna, pero
en ocasiones se asocia a complicaciones graves
oculares o neurologicas. ?

Presentamos un caso de enfermedad de Behcet en una
paciente femenina.

CASO CLIiNICO

ENFERMEDAD ACTUAL

Paciente femenina de 32 anos, residente en Volcan,
Bugaba, que consulta el dia primero de julio de 2002
por presentar historia de dos meses de evolucion de
artralgias simétricas migratoria que inicia en codos,
rodillas y posteriormente en tobillos, sin afeccion de
pequenas articulaciones ni signos inflamatorios,
asociado a fiebre no graduada sin patrén horario que
cedia con el uso de acetaminofén.

Refiere igual data de eritema conjuntival bilateral, dolor
retrocular, fotofobia y vision borrosa, sin epifora.

Asocia cefaleas intensas sin patrén horario, universales
y pulsatiles que cedian con el uso de acetaminofén.

Un mes después inicia con lesiones en piel de miembros
inferiores redondeadas, papulares, eritematosas, no
dolorosas ni pruriginosas, no confluyentes, sin secrecion
alguna.

Cuatro dias previos a su ingreso inicia con lesiones
ulceradas en la mucosa oral, lengua, ademas de disfonia
y disfagia inicialmente a sélidos y luego a liquidos;
aunado a intensificacién de dolores articulares, que
limitaban la deambulacién por lo que finalmente
consulta.

HISTORIA ANTERIOR

Antecedentes Personales Patoldgicos
Hospitalizacion el 23 de abril de 2002 por absceso en
mama derecha.

Antecedentes Quirurgicos
Dilatacion y curetaje en 1995 por aborto espontaneo.

Antecedentes Personales No Patolégicos
Niega tabaquismo, etilismo, uso de drogas, alergias
medicamentosas, transfusiones sanguineas.
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Medicamentos Habituales
Microgynon® desde hace dos anos y medio, suspen-
didas en marzo 2002.

Antecedentes Gineco-obstétricos
G,P,A,, menarca a los 9 afos, ciclos menstruales
regulares cada 28 dias por 3-4 dias, niega dispareunia.

FUM: 28/06/02, PAP 26/06/02 Negativo para células
malignas, luce proceso inflamatorio,

Historia Laboral
Ama de casa.

Antecedentes familiares
Hipertension arterial abuelo materno, ya muerto, y
abuela materna.

INTERROGATORIO POR APARATOS Y SISTEMAS
No aporta datos contributorios.
EXAMEN FisICO

Signos Vitales
PA 110/80 mmHg, FC 88 / min., FR 18 / min..

Estado General
Alerta, consciente, orientada, cooperadora, eupneica.

Cabeza
Normocefala sin exostosis ni hundimientos oseos.

Ojos

Con inyeccién conjuntival bilateral (fig. 1), pupilas
simétricas reactivas a luz directa y consensual,
movimientos extraoculares conservados.

Boca

Mucosa oral con lesiones ulceradas dolorosas en carrillo
derecho, base de la lengua hacia lado izquierdo, lengua
con lesion ulcerada de 2 x 3 cms. en borde izquierdo
tercio posterior. (fig. 2)

Cuello
Sin ingurgitacion yugular ni adenopatias palpables.

Torax
Simétrico sin deformidades, mamas eutréficas sin
masas, no adenopatias axilares.

Corazon
Ruidos cardiacos ritmicos sin soplo, galope ni frote.

Pulmones
Con adecuada entrada y salida de aire sin ruidos
agregados.

Abdomen
Plano, ruidos hidroaéreos normales, blando depresible
no doloroso sin higado ni bazo palpable.

Extremidades

Miembros inferiores con edema 1+ a nivel de los tobillos,
con lesiones papulares, difusas, eritematosas, con
vesiculas en su centro, circunferenciales, no conflu-
yentes, no dolorosas, sin costras. (fig. 3)

Examen Neurolégico

Sin déficit motor ni sensitivo; no Clonus, Babinsky o
Romberg. Reflejos osteotendinosos conservados
simétricos, sin signos meningeos.
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INTERCONSULTAS Y ESTUDIOS

Dermatologia: sugiere cuadro compatible con enfer-
medad autoinmune, considerar Behcet vs Reiter como
primera posibilidad y tomar biopsia de las lesiones.

Otorrinolaringologia: reporta costras y ulceraciones en
ambas fosas nasales, mucosa nasal friable, hiperemia
de laringe, afta en aritenoide derecho, hiperemia y
edema de region subgldtica izquierda, cuerdas vocales
moviles.

Oftalmologia: vision OD: 0.9 Ol: 0.5. Fondo de ojo:
papilas normales con algo de edema en retina,
biomicroscopia con lesiones limbares pequenas que
captan fluoresceina. Tindal escaso _ + en AO,
congestion vascular en AO. Impresion diagnostica uveitis
bilateral probablemente inmunoldgica. Recomiendan
Oftagen ® compuesto.

Examenes de laboratorio (tabla 1).

Muestran una biometria hematica sin leucocitosis, pero
con neutrofilia y anemia microcitica hipocrémica con una
VES elevada; quimica sanguinea sin alteracion de
pruebas funcionales renales o hepaticas, CPK y CPK-
MB normales; niveles de complemento C3 elevados, con
C4 normal y factor reumatoideo negativo, HIV negativo,
AntiDNA negativo.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

1- Artritis reumatoidea: Adiferencia de nuestro caso,
cursa con artritis simétricas de pequenas articu-
laciones asociado a rigidez matutina, la afeccion
ocular es de tipo epiescleritis no uveitis, las lesiones
en piel afectan lechos ungueales y la yema de los
dedos principalmente, y no cursa con tilceras orales
ademas de que en el 90 % de los casos con factor
reumatoideo positivo.®

2- Sindrome de Reiter: Se diferencia de la paciente
que presentamos en que el 90 % se presenta
secundario a una enfermedad de transmisién sexual
o de tipo disentérico, hay artritis con afeccion de
ligamentos y tendones, no simétrica y la alteracién
genital es de tipo inflamatoria-infecciosa no ulcerada.
Sin embargo, de forma similar ambas patologias
presentan Ulceras orales, conjuntivitis y uveitis.*

3- Lupus eritematoso sistémico: En forma similar
puede cursar con artritis migratorias simétricas, pero
afectando principalmente las pequenas articu-
laciones, ademas de ulceras orales y genitales de
iguales caracteristicas. Sin embargo, se diferencia
en que las lesiones cutaneas del LES son
caracteristicas de esta enfermedad como eritema
malar, lupus discoide y raramente se presenta como
eritema nodoso. Ademas de tener serologia positiva
para ANA y Anti DNA. '

Tabla 1. Resultados de laboratorio

Biometria Hematica 26/06/02:
* Leucocitos (cel/mm?) 9900
—Neutrdfilos (%) 81
—Linfocitos (%) 11

* Hemoglobina (g/dl) 99
* Hematocrito (%) 28,6
« VCM (fL) 74
* CHCM (%) 346
* VES (mm/hr) 60

Quimica

* Glucosa (mg/dL) 106
» Potasio (mEg/L) 3,3
= Calcio (mg/dL) 9,8
* Proteinas (mg/dL) 7.3
* Alb (mg/dL) 3,4
* Globulina (mg/dL) 3.8
« AST (UI/L) 35
 ALT (UI/L) 61
* DHL (UI/L) 478
* F. alcalina (UI/L) 244
* CPK (UI/L) 49
* Bilirrubina total (mg/dL) 1,3
—Directa (mg/dL) 0,4
—Indirecta (mg/dL) 0,8

* C3 mg/dl (VN: 85-193) 208
* C4 mg/dl (VN: 12-36) 18,4
* FR 1:16
¢ AntiDNA: Ul/ml (VN: ND-5.3) 4.7
o HIV negativo

4- Espondilitis anquilosante: A diferencia de la
patologia que tratamos la principal manifestacion
clinica es dolor lumbosacro crénico como conse-
cuencia de artritis de cadera y sacroileitis; también
afecta articulaciones del hombro y de las
extremidades inferiores como referia nuestra
paciente, pero la afeccién ocular es de tipo iritis, no
de uveitis.®

5- Artritis enteropaticas: En el 90 % de estas
patologias (enfermedad de Crohn y colitis ulcerativa
crénica), hay datos de enteritis al inicio de la
enfermedad, lo cual no presentaba nuestra paciente,
pero en forma similar a la patologia que tratamos
cursa con artritis simétricas migratorias en extre-
midades inferiores, lesiones oculares tipo uveitis,
eritema nodoso y Ulceras orales mas no genitales. ©

6- Aftosis oral recidivante: Generalmente son Unicas
0 en racimos y no hay manifestaciones clinicas en
otros organos.'

7- Sindrome de Stevens Johnson: Presenta lesicnes
maculares con centro purpurico bien definido que
luego se hacen confluyentes, formando grandes
vesiculas con sensacioén quemante y dolorosa que
luego dejan grandes areas de piel desnudada,
principalmente en cara y tronco, a diferencia de
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nuestra paciente que presentaba lesiones no
confluyentes, no pruriginosas ni dolorosas, que no
perdieron su componente epidérmico, localizadas
en miembros inferiores.’
Sus lesiones mucosas son de tipo erosiones y
costras, no ulceradas. La afeccion ocular es de tipo
conjuntival y no presenta uveitis. ®

8- Esclerosis miiltiple: Ya que es conocida como “la
enfermedad de las mil caras” es importante
considerarla dentro del diagnostico diferencial del
paciente que se presente con neuritis optica,
neuropatia periférica, encefalitis o meningoen-
cefalitis, paralisis de algun par craneal, déficit
motores locales, ataxia, cambios en la personalidad
o demencia.®

9- Neurosarcoidosis: Esta enfermedad granuloma-
tosa puede presentar afeccion de pares craneales
(paralisis), encefalitis 0 meningoencefalitis, convul-
siones focales o generalizadas, déficit motor,
radiculopatia y hasta hidrocefalia aguda o
subaguda. "°

10- Tumores cerebrales: Las lesiones ocupantes
presentaran sintomatologia de acuerdo a su
localizacion y estructuras afectadas.

En el caso de las ultimas tres patologias, la paciente no

presento datos clinicos que orientaran a una afeccion

de tipo neurolégico; sin embargo, es importante acotar

estas entidades ya que la enfermedad de Behcet puede

ademas presentar alteraciones neuroldgicas en una baja

proporcion y la meningoencefalitis se tomaba como un

criterio diagndstico en los criterios de O'Duffy hasta que

se redefinieron en 1990.

TRATAMIENTO RECIBIDO
01/07/02: Prednisona 50mg c/dia v.o., Ranitidina 50mg
c/12 hrs LLV.

02/07/02: Betametasona topica bid, Hidrocortisona
crema+Admic® crema + 50cc Xylocaina gel en lesion
de lengua bid.

03/07/02: Oftagen® compuesto una gota AO c¢/6hrs por
recomendacion de Oftalmologia.

DISCUSION

La enfermedad de Behcet es una enfermedad multisis-
témica, cronica y recidivante

Epidemiologia

Es conocida también como la enfermedad de “la ruta de
seda“ por ser en los paises del mediterraneo en donde
se observa con mayor frecuencia; la incidencia mas
elevada se encuentra en Turquia 80/100 000, seguida
de Japén 13/100 000. ™

Pero en forma general se calcula a nivel mundial una
incidencia anual de 0,53 /100 000 en varones y 0,32/
100 000 en mujeres, con una relacion hombre/mujer de
2:3/1,

Inicia generalmente en la tercera década de la vida, y se
ve en familias numerosas y en los nacimientos tardios. '

Cuadro Clinico
Se caracteriza por: ™

1- Aftas orales recidivantes (100 %), dolorosas de
tamano variable.

2- Aftas genitales (60-80 %) localizadas en vulva,
vagina y cérvix en la mujer y a nivel de pene, glande
y escroto en el hombre.

3- Afectacion ocular bilateral (60-70%). Uveitis es la
mas caracteristica; ademas puede presentarse
coroiditis, hemorragia en cuerpo vitreo y neuritis
optica que pueden llevar a ceguera.

4- Afectacion cutanea (70-80%), es variada y va desde
lesiones papulopustulosas, a eritema nodoso,
vasculitis cutanea y foliculitis.

5- Artritis monoarticular u oligoarticular no deformante
ni erosiva de curso subagudo y autolimitado, pero
recidivante. Aunque las artralgias son mas frecuen-
tes que la artritis.

6- Neurologicas (4-48 %) son polimorfas.

7- Digestivas (5 — 40%), dolor abdominal, diarreas,
nauseas y vomitos.

8- Manifestaciones menos frecuentes: fiebre,
orquiepididimitis y miositis.

Etiologia

Dentro de los factores etiologicos se describen factores

genéticos ya que se han encontrado el HLA-B;, HLA-

Bs, y otros menos demostrados como HLA-B, y DR, "

Factores ambientales infecciosos tanto virales como el
HSV-1 y Epstein Barr, virus de hepatitis B, retrovirus, o
bacterianos como Strepiococcus sanguis, y también los
factores toxicos dentro de los que se incluyen cobre
inorganico y agroquimicos como organofosforados,
organoclorados.'®

Fisiopatologia

No esta muy clara pero se considera la teoria de que en
pacientes que tengan predisposicion genética y que
estén expuestos a factores ambientales téxicos o
infecciosos se desarrollan fenémenos de autoinmunidad
que producen el sustrato patolégico de la enfermedad
de Behcet que consiste en vasculitis leucocitoclastica o
linfocitica preferentemente de capilares y vénulas'',
como se evidencia en las biopsias tomadas a nuestra
paciente ( fig. 4) y que es lo que finalmente va a producir
las diferentes manifestaciones clinicas dependiendo del
organo o sistema afectado.

Diagndstico

Se basa en criterios clinicos (tabla 2), las formas
incompletas deben tener llceras orales y uno cualquiera
de los restantes criterios, previa exclusion de otras
enfermedades.™
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Tabla 2. Criterios diagndsticos segln el grupo
internacional de la Enfermedad de Behcet

Ulceras orales recidivantes (3/12 meses) Con doso
mas de los siguiente

1- Ulceras genitales

2- lesiones oculares

3- lesiones cutaneas

4- prueba de patergia positiva

Fuente: Criteria for diagnosis of Behcet's disease. International study
group for Behcet's disease. Lancet 1990; 335: 1078 — 80.

Es caracteristica la reaccion de patergia la cual se realiza
en la piel del antebrazo con una aguja de 0,.9mm se
pincha 1 cm de profundidad se repite en tres lugares y
se lee a las 24 — 48 horas. Es positiva si se reproducen
las lesiones cutaneas del paciente. ¢

Pruebas de Laboratorio

Los hallazgos son inespecificos y no apoyan el
diagndstico, elevacion de reactantes de fase aguda, con
factor reumatoideo, ANA y complemento normales.?

Evolucion y Prondstico

Por lo general es benigna, pero en ocasiones se asocia
a complicaciones graves sobre todo oculares; la mayoria
de los casos mortales presentan afeccién neuroldgica,
ulcerativa intestinal o vascular, algunos pueden
desarrollar amiloidosis sistémica tipo AA.?

Tratamiento
La eleccion depende de las manifestaciones clinicas. *°

Corticoides: Pueden utilizarse tdpicos como
betametasona crema tid para ulceras genitales; o en
gotas a dosis de 1-2 gotas tid para uveitis anterior y
vasculitis retiniana . Los sistémicos como la prednisolona
20 — 100 mg/dia v.0. o metilprednisolona 1 g/dia por 3
dias IV, para lesiones gastrointestinales, meningoence-
falitis aguda, lesiones del sistema nervioso central
crénicas progresivas y arteritis.

Colchicina 0,5 mg-1.5 mg/d para ulceras orales,
genitales, pseudofoliculitis, eritema nodoso, uveitis
anterior y vasculitis retinianas.

Clorambucilo 5 mg/d, azatioprinal00mg/d para
lesiones del sistema nervioso central.

Ciclosporina 3-5 mg/kg/dia para vasculitis retiniana. 2°

También se describen otros farmacos como tetraciclina,
metotrexate, interferén alfa en vasculitis retiniana y caso
refractarios. Indometacina para artritis y sulfasalazina
en lesiones gastrointestinales; ademas de heparina,
warfarina y aspirina en caso de trombosis.
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