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RESUMEN

Introduccion: la enfermedad de Behget es una vasculitis sistémica que se caracteriza clinicamente por la presencia de ulceras
orales y/o genitales las cuales unidas al resto de las manifestaciones clinicas ocasionan gran disminucién de la percepcion de la
calidad de vida de los pacientes que la padecen.

Objetivo: conocer el comportamiento clinico epidemioldgico de la enfermedad de Behget en nuestro medio.

Meétodos: estudio retrospectivo, descriptivo de una serie de 4 casos que cumplieron con los criterios diagndsticos para la
enfermedad de Behget. Se revisaron las historias clinicas y la recogida de la informacién se hizo mediante un modelo
confeccionado para el estudio, el cual permitié describir posteriormente las variables sociodemograficas, clinicas y de laboratorio
encontradas en estos pacientes.

Resultados: el promedio de edad fue de 51.25 + 4 afios y de debut de la enfermedad de 46,25 afios. El 75 % correspondi6 al sexo
femenino y presentaron al menos una comorbilidad y/o habito nocivo asociado. EI 100 % del total de la muestra present6 al debut
de la enfermedad sintomas generales, Ulceras orales, Ulceras genitales y afectacion del sistema osteomioarticular. Los trastornos
oculares se evidenciaron mas frecuentemente en el curso de la enfermedad. EI 100 % de los pacientes presentd alteraciones de los
reactantes de fase aguda. El 100 % de los mismos llevan tratamiento con Colchicina y esteroides, mientras que el 75 % usa el
metrotexate como farmaco modificador de la enfermedad.

Conclusiones: se presentd un comportamiento similar a lo descrito en la literatura excepto en la edad de debut de la enfermedad,
la cual fue superior. La aparicion de sintomas generales, Ulceras orales y genitales, asi como la presencia de afectacion del sistema
osteomioarticular fueron las manifestaciones que mayor incidencia tuvieron en el debut de la enfermedad. Las manifestaciones
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oculares son mas frecuentes en el curso de enfermedad que en el debut de la misma. Las alteraciones de los reactantes de la fase
aguda asi como la leucopenia fueron los hallazgos de laboratorio méas caracteristicos. La colchicina, los esteroides y el metrotexate
son los medicamentos més utilizados en el tratamiento de la enfermedad.

Palabras Clave: enfermedad de Behget, aftas orales, aftas vaginales, uveitis, patergia.

ABSTRACT

Introduction: the illness of Behget is a systemic vasculitys that is characterized clinically by the presence of you ulcerate oral
and/or genital which cause great decrease of the perception of the quality of the patients' life that you/they suffer it together to the
rest of the clinical manifestations.

Objective: to know the epidemic clinical behavior of the illness of Behcet in our means.

Methodology: i study retrospective, descriptive of a series of 4 cases that completed with the diagnostic approaches for the
Behget's disease. The clinical histories were revised and the collection of the information was made by means of a model made
for the study, which allowed describing the variable sociodemographic later on, clinical and of laboratory found in these patients.
Results: the age average was of 51.25 + 4 years and of premiere of the 46.25 year-old illness. 75 % corresponded to the feminine
sex and they presented a comorbidity and/or habit noxious associate at least. 100% of the total of the sample presented to the
premiere of the illness general symptoms, oral ulcers, genital ulcers and affectation of the system osteomioarticular. The ocular
dysfunctions were more frequently evidenced in the course of the illness. 100 % of the patients presented alterations of the
reactants of sharp phase. 100 % of the same ones take treatment with Colchicina and steroids, while 75 % uses the methotrexate
like modifier pharmacy of the illness.

Conclusions: a similar behavior was presented to that described in the literature except in the age of premiere of the illness, which
was superior. The appearance of general symptoms, oral and genital ulcers, as well as the presence of affectation of the system
osteomioarticular was the manifestations that bigger incidence had in the premiere of the illness. The ocular manifestations are
more frequent in the illness course than in the premiere of the same one. The alteration of the reactants of the sharp phase as well
as the leucopenia was the most characteristic laboratory discoveries. The colchicina, the steroids and the methotrexate are the
medications more used in the treatment of the illness.

Keywords: Behget's disease, oral sores, vaginal sores, uveitis, patergyc.

INTRODUCCION

Las enfermedades reumaticas son un grupo de alrededor de
250 afecciones, en su mayoria de origen autoinmune con
proceso inflamatorio asociado que se caracterizan por la
presencia de dolor, rigidez, afectacién sistémica, disminucion
de la percepcion de la calidad de vida y diversos grados de
discapacidad funcional. Dentro de este grupo destacan, por su
variedad y caracteristicas, las vasculitis y dentro de ellas una
de las mas frecuentes es la enfermedad de Behget.?

La enfermedad de Behcet (EB) es conocida como una
enfermedad multisistémica cronica de causa
desconocida, que se caracteriza por un curso recurrente,
evoluciona en brotes y que acarrea un compromiso
inflamatorio de los vasos sanguineos de todos los calibres, de
los cuales depende la sintomatologia que presenta. Recibe su
nombre en honor al dermat6logo turco Hulusi Behget quien
dedicé 17 afios de estudios de casos con sintomatologia
similar. Tiene una distribucion mundial; sin embargo, es mas
frecuente en los paises correspondientes con la antigua ruta

de la seda (Iran, Irak, Uzbekistan, Turkmenistan, China y
Turquia) y menor en el norte de Europa y Estados Unidos. Se
estima que Turquia es el pais de mayor incidencia con 80-
420 casos por 100,000 habitantes. En paises como Japén,
Corea, China, Irdn, y Arabia Saudita fluctia entre 13 a 22
casos por cada 100 000 habitantes. En los Estados Unidos se
reportan de 0.12 a 0.33 casos por cada 100,000 habitantes en
los primeros afios de viday la juventud, aumentando a 5.2
casos por cada 100,000 habitantes por encima de los 45 afios
En paises de América su incidencia es mucho mas baja
llegando a catalogarse como una enfermedad rara.?*

Afecta principalmente a adultos jovenes entre la 3da y 4ra
década de la vida. En relacion con el sexo se describe un
predominio del sexo femenino en paises de América y del
sexo masculino en Asia.>®

La sintomatologia mas conocida de esta enfermedad es la
presencia de aftas o ulceras orales y/o genitales, las cuales
llegan a ser el elemento mas significativo de la enfermedad,
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también es generalmente comun la presencia de otras
afectaciones cutdneas como son los eritemas nudosos,
lesiones acneiformes y pseudofoliculares.

Otros manifestaciones comunes son las lesiones oculares
dadas sobre todo por la presencia de uveitis anterior y /o
posterior, también podemos encontrar, aunque en menor
porciento la presencia de manifestaciones neuroldgicas,
vasculares, cardiorrespiratorias, digestivas, renales y
psicoldgicas.51

En el examen fisico, ademas de la presencia de las
manifestaciones antes mencionadas, destaca la presencia de
la positividad de la prueba de la patergia, que aunque no es
patognomonica de la enfermedad si constituye un elemento
orientador en el diagndstico de la misma, la cual cuenta con
criterios bien establecidos para su diagnostico definitivo.1213

El tratamiento de esta afeccion es sintomatico, por lo que los
medicamentos dependeran de la presencia de determinadas
manifestaciones clinicas, ademas de que por tratarse de una
afeccién con componente autoinmune se preconiza el uso de
medicamentos inmunosupresores. Son de uso frecuente los
AINES, inmunosupresores, corticoesteroides y otros.
Reciente se estd utilizando medicamentos bioldgicos para
corregir el trastorno inmune subyacente con resultados
alentadores.*®

La variedad de las manifestaciones clinicas asi como la no
existencia de pruebas de laboratorio especificas, convierten a
la EB en una enfermedad poco conocida, de dificil
diagndstico, invalidante, discapacitante y que causa gran
disminucién de la percepcidon de calidad de vida de los
pacientes que la padecen. Es por eso que somos del criterio
que es necesario conocer el comportamiento clinico
epidemioldgico de la EB en nuestro medio con el objetivo de
diagnosticar lo mas temprano posible esta afeccion y de esa
manera disminuir las posibles complicaciones que esta
provoca a los pacientes que la padecen.

METODO

Con el objetivo de conocer las caracteristicas
sociodemogréaficas de los pacientes con diagnéstico de
enfermedad de Behcet se realiz6 un trabajo retrospectivo,
descriptivo en el centro de reumatologia durante el periodo
febrero 2013 a diciembre 2014. Los pacientes cumplieron los
criterios de clasificacion del grupo internacional para el
estudio del sindrome de Behget. [Anexo 1]**

A cada paciente se le confeccion6 un modelo de recoleccién
de datos que nos permitio identificar una serie de variables

demogréficas, clinicas y de laboratorio que debemos tener en
cuenta alahora de sospechar, diagnosticar y tratar esta
enfermedad. Todos los pacientes fueron informados de los
objetivos del estudio y dieron su consentimiento a participar
en el mismo. [Anexo 2].

Se confecciond una base de datos Excel con la informacion
recolectada la cual se proceso de forma automatizada
utilizando el paquete estadistico SPSS-PC en su version 11.5
para Windows. La informacion fue resumida mediante
frecuencias absolutas y porcentajes para las variables
cualitativas y se emplearon medidas de tendencia central y de
dispersion para las variables cuantitativas continuas. Se
estimaron los intervalos de confianza al 95 % para completar
la estimacion puntual de las medidas mencionadas.

RESULTADOS

El promedio de edad del grupo de pacientes estudiados fue de
51.25 + 4 afios, con edad de comienzo de los sintomas de
46,25 afios y promedio de evolucion de la enfermedad de 5
afios. Existe una mayor representatividad del sexo femenino
con 75 % de los pacientes. No existe diferencia en cuanto al
color de piel. EI 75 % de los pacientes presentaban
comorbilidades y/o habitos nocivos al debut de Ia
enfermedad, destacando el habito de fumar en el 100 % de
los mismos. [Tabla 1]

Tabla 1. Distribucion de pacientes segun caracteristicas
demograficas.

Edad |Sexo|Colorde |Tiempo de Comorbilidades y
(afios) la piel evolucion habitos
de la enfermedad | nocivos asociados
(afios) al debut
Casol| 49 F |Blanco 4 N/R
Caso2| 52 F |No Blanco 7 D. Mellitus, Fumar
Caso 3| 49 F |No blanco 3 Fumar
Caso4| 55 M |Blanco 6 Fumar

N/R: no refiere

Al debut de la enfermedad el 100 % de los pacientes
presentaron sintomas generales, Ulceras orales, Ulceras
genitales, afectacién diversa del sistema osteomioarticular,
dadas por artralgias o artritis y prueba de patergia positiva, el
75 % presento otro tipo de afectacion cutanea y solo el 25 %
presentd afectacion ocular. En el transcurso de la enfermedad
se presentaron como manifestaciones mas frecuentes la
presencia de manifestaciones ocularesy trastornos
psicoldgicos en el 50 % de los pacientes, las manifestaciones
cutaneas, cardiopulmonares, neuroldgicas y vasculares se
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Tabla 2. Distribucién de pacientes segun presencia de manifestaciones clinicas y criterios de clasificacion.

Casos | Manifestaciones clinicas al debut de la|Otras manifestaciones que aparecieron | Presencia de Criterios Diagnosticos
enfermedad en el curso de la enfermedad en el debut de la enfermedad
Caso 1l |Sintomas Generales Iridociclitis, queratoconjuntivitis Ulceras orales recidivantes
Ulceras orales recidivantes Polineuropatia Ulceras genitales
Ulceras genitales Sindrome depresivo Lesiones oculares
Historia de Uveitis anterior Prueba patergia positiva
Avrtralgias
Monoartritis rodilla derecha
Prueba patergia positiva
Caso 2 |Sintomas Generales Trastornos digestivos Ulceras orales recidivantes
Ulceras orales recidivantes Ulceras genitales
Ulceras genitales Lesiones cutaneas
Eritema nudoso Prueba patergia positiva
Poliartritis MCF y Rodillas
Prueba patergia positiva
Caso 3 |Sintomas Generales Uveitis anterior aguda Ulceras orales recidivantes
Ulceras orales recidivantes Sindrome depresivo Ulceras genitales
Ulceras genitales Lesiones cutaneas
Eritema nudoso Prueba patergia positiva
Aurtritis codos y Rodillas
Prueba patergia positiva
Caso 4 |Sintomas Generales Trombosis venosa profunda Ulceras orales recidivantes
Ulceras orales recidivantes Pleuropericarditis Ulceras genitales
Acrtralgias Eritema Nodoso Lesiones cutaneas
Pseudofoliculitis Prueba patergia positiva
Ulceras genitales
Prueba patergia positiva

El 100 % de los pacientes presentd cifras elevadas de PCR y
VSG acelerada, el 75 % de los casos presentd leucopenia, en
el 50 % de los pacientes se encontré anemia,
hipercolesterolemia e hipertrigliceridemia. Solo el 25 %
presento hiperglicemia y correspondio al paciente con e de

diabetes mellitus. El estudio histopatoldgico solo se llevd a
cabo en 2 pacientes de los cuales uno evidencié datos que
concuerdan con las alteraciones histopatoldgicas descritas
para la EB. Los estudios inmunoldgicos realizados fueron
negativos. [Tabla 3]

Tabla 3. Distribucion de pacientes segln resultado de examenes de laboratorio.

Resultados examenes laboratorio |Caso 1 |Caso2 |[Caso3 |Caso4
Hemoglobina/Hematocrito N v N v
Conteo de Leucocitos v v N v
Velocidad Sedimentacion Globular| 4 444 4 £44
(VSG)

Proteina C Reactiva (PCR) 4 44 4 444
Glicemia N 4 N N
Pruebas Funcionales Renales N N N N
Pruebas Funcionales Hepaticas N N N N
Colesterol N 4 N 4
Triglicéridos N 4 4 N
Factor reumatoide Neg. Neg. Neg. Neg.
Anticuerpos antinucleares Neg. Neg. Neg. Neg.
Estudio Histopatoldgico N/R - N/R +
Antipéptido citrulinado ciclico Neg. Neg. Neg. Neg.
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N: Dentro de parametros normales Valores elevado: 4 Valores disminuidos: ¢
Neg.: Negativo N/R: No realizado -: Estudio no concluyente o negativo
+: Estudio que evidencia infiltrado de mononucleares peri y/o intravascular

El 100 % de los pacientes usan colchicina como parte del
esquema terapéutico actual, el 75 % llevan tratamiento con
antinflamatorios, esteroides y metrotexate, siendo este el
farmaco modificador de la enfermedad mas frecuentemente
utilizado. [Tabla 4]

Tabla 4. Distribucion de pacientes segin esquema
terapéutico utilizado en el momento de realizado el estudio.

Medicamentos en | Caso | Caso | Caso7 | Caso 8
uso 1 2

AINE + X X X | -
Esteroide +
Metrotexate

AINE +
Esteroide + | ---m | o | -eee- X
otro FAME y/o
inmunosupresor

AINE esporéddicos | ----- | === | ---- | -

Esteroide+ | - | - | - | -
Metrotexate

Solo Metrotexate | ----- | === | ---m- | --em-
Uso Colchicina X X X X

DISCUSION

La EB es una enfermedad sistémica y cronica caracterizada
por afectar vasos de cualquier calibre. En este estudio
encontramos una mediana de edad de comienzo de los
sintomas de 46,25 afios, comportandose por encima de otros
estudios que reportan su aparicion entre los 20 y 40 afios. En
relacion con el sexo, al igual que lo que refleja la literatura
para los paises de américa predomind el sexo femenino. El
color de la piel no tuvo diferencias significativas.>%

El color de la piel predominante fue el blanco y se
corresponde con la literatura, la cual también reporta que los
pacientes del sexo masculino y los de la raza negra presentan
mayores complicaciones y peor prondstico.?%7

La alta presencia de comorbilidades y/o hébitos nocivos
demuestra que las enfermedades reuméticas pueden llegar a
considerarse causa 0 consecuencia de las mismas, ya que
estas pueden ser parte importante de su mecanismo
etiopatogénico o consecuencia de la propia evolucion de la
enfermedad. Destaca de manera significativa que el 100 % de

los pacientes con comorbilidades y/o habitos nocivos
fumaban en el momento del debut de la enfermedad, por lo
que pudiera tener alguna relacion la presencia de este habito
con la posterior aparicion de la enfermedad. Este dato no se
recoge en los otros estudios publicados.®

En cuanto a la presencia de las manifestaciones clinicas en el
debut destacan los sintomas generales, las Ulceras orales y
genitales y las manifestaciones del sistema osteomioarticular,
asi como la presencia de la patergia.

Cabe sefialar que tanto las ulceras orales como genitales y la
positividad de la prueba de la patergia forman parte de los
criterios diagnésticos de la enfermedad lo que condiciona
altos porcientos de aparicion. En este trabajo encontramos
que las manifestaciones oculares se presentan con mayor
incidencia en el transcurso de la enfermedad y no en el debut
de la misma, lo que constituiria un elemento a tener en cuenta
para el seguimiento de los pacientes con esta enfermedad.

El resto de las manifestaciones en los diferentes 6rganos y
sistemas de drganos se comportd segin lo reportado por
estudios nacionales e internacionales, con destaque para los
trastornos oculares y psicoldgicos.?516-20

Las alteraciones de los exdmenes de laboratorio muestran
elevacion y aceleracion de los reactantes de fase aguda, con
importante presencia de leucopenia y en menor grado de
anemia, hipercolesterolemia e hipertrigliceridemia, no
encontramos otros trabajos que abordaran este aspecto.
Destaca que a solo el 50 % de los pacientes se les realiz6
estudio anatomopatolégico, lo cual debe ser una meta para
cada especialista a la hora de establecer el diagnéstico de la
enfermedad.

En relacion al tratamiento podemos describir que todos los
pacientes usan colchicina y esteroides, siendo el Metrotexate
el farmaco modificador de la enfermedad mas usado en el
tratamiento de esta enfermedad.!417:21.22

La EB es una enfermedad multisisttmica que puede
ocasionar complicaciones que llegan a poner en peligro la
vida del paciente.

Es por esto que consideramos de vital importancia conocer
las caracteristicas clinicas y sociodemograficas de esta
afeccion con el objetivo de aumentar el nivel de
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conocimiento que se tiene de la misma por parte del personal
médico, paramédico y de los propios pacientes.

CONCLUSIONES

La EB se comporta en nuestro medio de forma similar a lo
que se describe en la literatura, predominando en el sexo
femenino, con una edad de debut de la enfermedad superior a
los 46 afios, comportandose por encima de lo descrito.

La aparicion de sintomas generales, Ulceras orales y
genitales, asi como la presencia de afectacion del sistema
osteomioarticular son las manifestaciones que mayor
incidencia tuvieron en el debut de la enfermedad. Las
manifestaciones oculares son mas frecuentes en el curso de
enfermedad que en el debut de la misma y ellas, junto a los
trastornos  psicolégicos  fueron las de  mayor
representatividad.

Las alteraciones de los reactantes de la fase aguda asi como
la leucopenia fueron los hallazgos de laboratorio mas
caracteristicos, seguidos  de la  aparicion  de
hipercolesterolemia, hipertrigliceridemia y anemia. Solo se
realiz6 estudios anatomopatolégicos en la mitad de los casos
estudiados.

La colchicina, esteroides y metrotexate son los medicamentos
mas utilizados en el tratamiento de la EB.

Anexos

Anexo 1. Criterios de Clasificacion de la enfermedad de
Behcet

Anexo 1

CRITERIOS DEL GRUPC INTERMACIONAL DE ESTUDIO PARA
LA ENFERMEDAD DE BEHCET
(Lancet 1990;335:1078-1080)

—Aftas orales recidivantes: aftas menores, mayores o
herpetiformes, observadas por el medico o el paciente,
fue se repitan al menos tres veces en un periodo de 12
meses.

Mds 2 de:

— [liceras genitales recidivantes: Ulceras aftosas o cicatri-
ces, observadas por el médico o el paciente.

—Lesiones oculares: uwellis anterior, uveitis posterior, o
ceélulas en el humor vitreo observados con la lampara
de hendidura, o vasculitis retiniana, observado por un
oftalimalogo.

—Lesiones cutdneas: eritema nodoso observado por el
medico o el paciente, pseudofoliculitis, o lesiones papu-
lo-pustulosas, o noddulos acneiformes observados por
un medico en pacientes tras la adolescencia gue no
reciban tratamienta con corticoides.

—Test de patergia positivo: leido por un medico a las 24-
24 horas.

El diagndstico de Enfermedad de Behcet requiere el pii-
mer criterio y al menos dos de los siguientes.

Anexo 2. Ficha general
Nombre y apellido:

Edad: Sexo: Masculino
Femenino
Tiempo de evolucién de la enfermedad:

Edad a la que se diagnostico la enfermedad:

Manifestaciones clinicas al debut de la enfermedad:

Manifestaciones clinicas en el curso de la enfermedad:

Criterios de Clasificacion:

Resultados de los complementarios:

Tratamiento:

Consentimiento informado a participar en el estudio:
Si No
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