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RESUMEN

Antecedentes: La enfermedad de Behget (EB) es una vasculitis multisis-
témica con diversas manifestaciones, entre de las cuales la mas comin
es la presencia de Ulceras dolorosas de mas de 14 dias que ocurren al
menos tres veces en un afio, ya sea solas 0 en combinacion con otras
lesiones, pueden aparecer siete afios antes del diagnéstico y presentar en
ocasiones prueba de patergia positiva. El estudio histopatol6gico revela
una reaccion vascular neutrofilica o vasculitis leucocitoclastica. Caso
clinico: Se reporta el caso de un adolescente de 14 afios con evolucion
de tres afios, con la presencia de Ulceras orales dolorosas en mas de
tres episodios al afio, con biopsia de lesiones en cavidad oral compatible
con EB y HLA B 51 positivo. Se inici6 tratamiento con inmunosupresor,
micofenolato 400 mg/m2sc por un afio y prednisona 50 mg cada 24 horas
en dosis reduccion con buena respuesta. Conclusiones: Ulceras orales
crénicas son signo sospechoso de EB.

Palabras clave: Enfermedad de Behget, Ulceras orales, prueba de
patergia.

Introduccion

La enfermedad de Behcet (EB) fue descrita por
Hulusi Behcget en 1937, es una vasculitis multisiste-
mica con diversas manifestaciones: mucocutaneas,
articulares, oculares, gastrointestinales, musculoes-
queléticas, neurolégicas, cardiacas y pulmonares,
siendo el signo méas frecuente la presencia de
Ulceras aftosas.?

ABSTRACT

Background: Behget's disease (BD) is a multisystem vasculitis
with various manifestations, among which the most common is the
presence of painful ulcers of more than 14 days, occurring at least 3
times a year, either alone or in combination with other injuries may
occur seven years before diagnosis and sometimes present proof
positive pathergy. Histopathology study with neutrophilic vascular
reaction or leukocytoclastic vasculitis. Clinical case: Patient of 14year
with evolution of 3 years, with the presence of painful oral ulcers
in more than three episodes a year, with biopsy oral cavity lesions
compatible with BD and HLA B 51 positive. We will start treatment
with immunosuppressant, mycophenolate 400 mg/m2sc for a year and
prednisone 50 mg every 24 hours dose reduction with good response.
Conclusions: Chronic oral ulcers are suspected of BD sign.

Keywords: Behget's disease, oral ulcers, pathergy test.

La prevalencia es mayor en la zona del Medite-
rraneo, especialmente en Turquia, extendiéndose
hasta el oriente, Corea, Japdn y en esta localizacion
corresponde a la mayor distribuciéon de HLAB-51.°

El Equipo Internacional para la Revision de los
Criterios Internacionales de EB propone lo siguien-
tes en poblacion pediatrica (Tabla 1).# Es importante
mencionar que la prueba de patergia no es criterio
obligatorio para el diagnéstico en adultos y no se toma
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Tabla 1: Criterios diagndsticos del Grupo Internacional para el Estudio de la Enfermedad de Behget en nifios 2015.

Criterio Definicién
Ulceras orales recurrentes
Ulceras genitales recurrentes
Lesiones oculares

Lesiones cutaneas
Signos neuroldgicos Con excepcion de cefalea aislada
Lesiones vasculares Trombosis arteriales, venosa o aneurisma

Minimo de 3 episodios en un afio

Ulceras o cicatrizaciones aftosas en zonas genitales

Uveitis anterior y posterior, vasculitis en la retina

Eritema nudoso, foliculits, lesiones papulopustulosas, nédulos acneiformes

Puntos

—_ . . a a a

Se requieren tres criterios de los seis para el diagnéstico.

en consideracion en pacientes pediatricos.®** Se ha
descrito asociacion con el HLA-B51.°

Caso clinico

Adolescente del sexo masculino de 14 afios de edad,
con antecedente de abuelo paterno hindd.

Antecedentes personales patoldgicos: rinitis alérgi-
ca desde febrero de 2015, tratado con inmunoterapia
alérgeno especifica mezcla de dermatophagoides.

Padecimiento actual: refiere presencia de Ulceras
orales, dolorosas de curso crénico recurrente de evo-
lucién de tres afos (describe mas de tres episodios/
afio), sin ninguna otra sintomatologia y sin otro sitio
anatomico afectado. Fue tratado extrahospitalaria-
mente con esteroide sistémico (prednisona 1 mg/kg/
dia), con mejoria parcial de lesiones, ademas refirid
la madre episodios cronicos recurrentes de 0jo rojo,
gue coinciden con la aparicion de Ulceras orales, por
lo que es referido a este nosocomio, para su abordaje
multidisciplinario en los departamentos de inmunologia
pediétrica, dermatologia y oftalmologia.

Ala exploracion fisica, cavidad oral con presencia
de dos Ulceras amarillo-gris con halo eritematoso,
dolorosas de localizacion sublingual, miden de 0.3
a 0.6 cm aproximadamente cada una y tres Ulceras
en labio inferior, de aproximadamente de 0.3 a 0.5
cm, niega aparicion de Ulceras en genitales recientes
0 antiguas (Figura 1), resto de la exploracion fisica
normal. Exploracién oftalmoldgica con agudeza y
capacidad visual conservadas en ambos 0jos, 0jo
derecho (OD) 20/20, ojo izquierdo (OI) 20/20, con-
juntiva con papilas tarsales inferiores en ambos ojos
(AO), cOrnea clara, cAmara anterior amplia y bien
formada, iris configuracion granulomatosa, pupila re-
donda, cristalino transparente AO. Fondo de ojo AO,

vitreo claro, papila naranja-bien definida, excavacion
4/10, emergencia central de vasos sanguineos,
trayecto conservado, retina aplicada, macula con
brillo, reflejo foveolar presente en ambos ojos (Fi-
gura 2). Estudios paraclinicos: hemoglobina: 13.10,
hematocrito: 40 leucocitos: 7,730, neutroéfilos: 2,480,
linfocitos: 3,990 monocitos: 400 plaguetas: 244,000,
eosinofilos: 560, factor reumatoide < 12 (negativo),
proteina C reactiva < 0.35 negativa, velocidad de
sedimentacion globular: 26 mm/h, complemento (C3)
1.17 g/L, complemento (C4) 0.3 g/L, inmunoglobulina
E 206 (0-87), aspartato aminotransferasa 16 mg/dL,
alanina aminotransferasa 25 mg/dL, examen general

Figura 1:

Ulceras orales, bordes
bien definidos, base
amarillo-grisaceo, halo
eritematoso.
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de orina: normal, anticuerpos antinucleares negati-
vo, anticuerpos contra citoplasma del neutréfilo con
especificidades MPO (mieloperoxidasa/PR3) nega-
tivos, VIH no reactivo, prueba de patergia negativo,
HLA B 51: positivo.

Biopsia de lesiones linguales con tincién hematoxi-
lina 'y eosina con disminucion del lumen vascular con
neutrdfilos y linfocitos, infiltrados que afectan toda la
pared vascular, con inflamacion y necrosis. Histiocitos,
algunos de éstos afectan las paredes de los vasos de
pequefio calibre, compatible con EB (Figura 3).

Se inici6 tratamiento con esteroide sistémico 50 mg
via oral cada 24 horas y metotrexato 15 mg/semanal,
acido folico, persisten lesiones en cavidad oral, sin
mejoria, por lo que se cambia a &cido micofendélico 1 g/
diay esteroide con mejoria de las lesiones en cavidad
oral. Actualmente se encuentra con acido micofendlico
sin esteroide, en remisién de la enfermedad.

Discusion

Describimos un caso de EB incompleto, ya que pre-
senta Ulceras recurrentes, mas de tres episodios en
un afo, siendo éste un dato importante para pensar en
dicho diagndstico, ademas de antecedente de abuelo
hindd, biopsia con reaccién vascular neutrofilicay HLA
B51 positivo.

Figura 2:

Fluorangiografia de 0jo
derecho e izquierdo.
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En nifios el diagnéstico se realiza entre los 11.7
a 14.5 afios con evidencia de Ulceras orales de 87 a
98%; sin embargo, las Ulceras genitales son menos
frecuentes en nifios; en este paciente se realizo el
diagnéstico a los 14 afios y esta entidad es mas co-
muan en género masculino.®%” La afectacion ocular se
presenta en 80% de los casos, siendo mas comun
la uveitis, caracterizada por ataques recurrentes de
inflamacion. Los ataques pueden afectar el segmento
anterior con uveitis anterior no granulomatosa con/
sin hipopion en (2-15%), o el segmento posterior
aparece en forma mas frecuente como panuveitis (4-
80%), uveitis posterior (30-53%) con la presencia de
vitritis, infiltrados retinianos y/o vasculitis oclusiva, en
este caso se descartd.® Dentro de las manifestacio-
nes neuroldgicas se reporta cefalea recurrente que
puede ser el sintoma de presentacion hasta en 25%,
asi como trombosis venosa, y paralisis del sexto par
craneal. Puede haber manifestaciones gastrointesti-
nales en 40% (dolor abdominal, Ulceras, sangrado) y
la presencia de involucro articular de un 20-40% de
los pacientes pediatricos.?

El curso clinico se caracteriza por remisiones y
exacerbaciones con ataques de inicio subito, seguidos
de resolucién espontanea.

El tratamiento es individualizado de acuerdo al
organo afectado, se ha descrito adecuada respuesta
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con esteroide intravenoso, siendo éstos el pilar de
tratamiento, ademas de inmunosupresores como:
azatioprina, micofenolato, ciclofosfamida, y agentes
biolégicos como infliximab y adalimumab.®®

El curso de la EB es recurrente e impredecible
y desafortunadamente la muerte se asocia a menor
edad.?

Conclusion

Pacientes con Ulceras orales recurrentes mas de tres
episodios en un afio debe ser un signo para descartar
EB, es mas comun en hombres jovenes y en éstos la
enfermedad tiene un curso clinico mas severo y por
lo tanto, peor prondstico.
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