Tema 32

ENFERMEDAD DE BEHCET

Dres. E. Herrera, M. Gallardo y A. Sanz

DEFINICION

Enfermedad sistémica compleja caracterizada
por la presencia de aftas orales recurrentes junto
con, al menos, dos de los siguientes sintomas o
signos: ulceraciones genitales recurrentes, vasculi-
tis retiniana o uveitis anterior o posterior, lesiones
cutaneas o resultado positivo de la prueba de la
patergia. Ademas de estos criterios internacionales,
los criterios de O’Duffy incluyen sinovitis, menin-
goencefalitis y vasculitis pustulosa cutanea en
ausencia de enfermedad intestinal, colagenopatias
o infeccién herpética.

ETIOPATOGENIA

La etiologia es desconocida. Se han postulado
diversas causas infecciosas, inmunoldgicas y gené-
ticas pero aun no existen pruebas evidentes a favor
de ninguna de ellas. Podria ser el resultado del
depdsito de neutrdfilos en las zonas de vasculitis
mediada por inmunocomplejos.

CLINICA

Predomina en hombres entre la tercera y cuarta
décadas. Puede manifestarse mediante:

1. Lesiones mucocutaneas. Las lesiones orales
pueden ser Unicas o multiples. Se presentan
como Ulceras en sacabocado desde 2 mm hasta
mas de 10 mm de didmetro, muy bien delimita-
das con bordes redondeados o en relieve, base
necroética, grisacea y rodeada por un halo rojo
brillante. Localizan en labios, lengua, mucosa
bucal, paladar blando y duro, amigdalas e inclu-
so faringe y cavidad nasal. Son muy dolorosas y
ocasionan un olor de boca fétido (Fig. 1). Las
lesiones genitales se asientan en escroto, pene,
uretra, vulva, cérvix, vagina, pliegue genitocru-

ral, ano, periné, o recto, y son similares a las
gue se observan en la mucosa oral. Ademas en
el escroto pueden aparecer méculas, papulas y
foliculitis. No es infrecuente la presencia de
adenopatias regionales y fiebre.

2. Lesiones cutaneas. Semejantes a las del eritema
nudoso con nodulos inflamatorios dolorosos en
brazos y piernas. También pueden aparecer
pustulas y placas inflamatorias que recuerdan a
las del sindrome de Sweet, lesiones similares a
las del pioderma gangrenoso y lesiones purpuri-
cas palpables de vasculitis necrotizante (Fig. 2).

3. Lesiones sistémicas. Pueden ocurrir: a) Ocula-
res: uveitis posterior y anterior, vasculitis reti-
niana, vitritis, hipopion o iroclitis, ceguera por
atrofia del nervio 6ptico, glaucoma o cataratas
secundarias. b) Musculoesqueléticas: artralgias y
artritis, siendo la mas frecuente la oligoartritis
asimétrica no erosiva. ¢) Neuroldgicas: menin-
goencefalitis, hipertension intracraneal benigna,
paralisis de pares craneales, lesiones del tronco
encefélico, lesiones piramidales, extrapiramida-
les y psicosis. d) Vasculares: aneurismas, oclu-
siones arteriales, trombosis venosas, varices y
vasculitis coronaria. €) Digestivas: aftas a lo lar-
go de todo el tubo digestivo.

HISTOPATOLOGIA

La histopatologia de la enfermedad de Behcet
es inespecifica y poco puede aportar el patélogo.
Por otra parte hay temas controvertidos como son
la frecuencia de la presencia de lesiones histologi-
cas de vasculitis y su papel patogénico (Figs. 3 y
4). Respecto a este tema, hay trabajos de revision
en que la vasculitis de vasos dérmicos esta presen-
te en el casi 50% de los casos ya sea en forma de
vasculitis necrotizante o linfocitaria con depositos
de fibrina en la pared de los vasos. Esto apoyaria la
idea de que la enfermedad de Behcet es una enfer-
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Figura 1. Aftas orales.

Figura 2. Lesiones cutaneas de la enfermedad de Behget.

medad asociada a vasculitis separada por tanto de
las dermatosis neutrofilicas. Otro punto de vista es
que la vasculitis seria s6lo un epifenédmeno como
consecuencia de los cambios inflamatorios. Si exis-
te consenso sobre que las lesiones clinicas de fle-
bitis se correlacionan con lesiones histopatolégicas
evidentes de tromboflebitis, y que las que imitan al
eritema nodoso tanto clinica como histolégicamen-
te presentan hallazgos de vasculitis necrotizante de
los vasos subcutaneos.

Las lesiones aftosas son ulceraciones superficia-
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les inespecificas y lo mismo se puede decir de las
acneiformes en las que se puede ver una foliculitis
aguda supurativa o bien un infiltrado difuso de
polimorfonucleares en dermis formando o no abs-
cesos, imitando a un sindrome de Sweet. Esto es lo
que se ve en las lesiones patergicas.

Por ultimo, cuando la reaccién inflamatoria
afecta al tejido subcutaneo imita al eritema nodo-
so La afectacién es septal y perilobulillar y se
observa edema e infiltrado preferentemente linfo-
citario con aislados neutréfilos. Puede verse, en
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Figura 3. Lesion aftosa en enfermedad de Behcet.

inespecifica.

algunos casos, vénulas con depositos de fibrina en
la pared y trombosis. No se observa nunca la evo-
lucion a una paniculitis septal granulomatosa
como si ocurre en el eritema nodoso verdadero.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Desde el punto de vista clinico debe dife-
renciarse de la estomatis herpética o aftosa, del
pénfigo, del cancer oral y del sindrome de Stevens-
Johnson. Los pacientes con enfermedad inflamato-
ria intestinal, con Bay-pass intestinal o con una
operacion Bilroth Il pueden presentar un sindrome

Figura 4. Afta bucal en enfermedad de Behcet mostrando ulceracion superficial

de dermatosis y artritis que simule esta enferme-
dad. Puede utilizarse la prueba de patergia para la
evaluacion de estos pacientes que también puede
ser positiva en pacientes con pioderma gangreno-
so, sindrome de Sweet y sindrome intestinal aso-
ciado a dermatosis y artritis.

El listado de diagndsticos diferenciales histopa-
tologicos, teniendo en cuenta la multiple expresion
de la enfermedad, es especialmente largo y poco
especifico y, ademas, no se pueden incluir claves
diagnosticas patognomonicas. Esta es una de las
enfermedades en las que s6lo la unién de datos
clinicos y patolégicos pueden llevar a un diagnés-
tico definitivo.
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TRATAMIENTO

La enfermedad no tiene tratamiento Unico y
definitivo. Para las aftas se utilizan glucocorticoides
tépicos e intralesionales, sucralfato y tratamientos
sintomaticos como anestésicos locales. Para la pre-
vencion de nuevos brotes puede usarse colchicina
a dosis de 0,6 mg/2-3 veces al dia o talidomida a
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dosis de 100 mg/dia. En ocasiones se ha recurrido
a la administracion de dapsona o de pentoxifilina.
Para casos graves refractarios o con afectacion sis-
témica podemos usar el metotrexato a una dosis
oral semanal de 7,5 a 20 mg, asi como otros trata-
mientos mas agresivos como corticoides orales,
azatioprina, clorambucil, ciclosporina y ciclofosfa-
mida.



