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Resumen

La enfermedad de Behget es una enfermedad poco frecuente con un compromiso sistémico cuyas principales
manifestaciones abarcan el sistema gastrointestinal, neurologico, vascular y articular, ademas de la piel y los
ojos. Por su compromiso multisistémico, es frecuente confundirlo con otras entidades como la enfermedad
inflamatoria intestinal, con la cual comparte gran parte de su presentacion clinica, por lo que se describe un
caso clinico y se aborda una revision narrativa desde el punto de vista epidemioldgico de las manifestaciones
clinicas con el fin de tener un mayor conocimiento para identificarla a tiempo.
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Abstract

Behget's disease is a rare disease with systemic involvement whose main manifestations include the gastroin-
testinal, neurological, vascular, and articular systems, as well as the skin and eyes. Due to its multisystemic
nature, it is often mistaken for other entities such as inflammatory bowel disease since they share multiple
characteristics in their clinical presentation. A clinical case is described, and an epidemiological review of
clinical manifestations is discussed to have better knowledge that allow identifying it on time.
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nales que pueden ser los primeros sintomas de la enferme-

dad y, dado lo heterogéneo que puede ser su presentacién

La enfermedad de Behget es una vasculitis infrecuente de
etiologia desconocida que se caracteriza por la presencia de
aftas orales recurrentes y cualquiera de sus manifestaciones
sistémicas que incluyen alteraciones a nivel del tracto gas-
trointestinal (1,2).

La presentacion clinica més comun es la presencia de tlce-
ras mucocutdneas recurrentes; sin embargo, hasta en un 10 %
de los pacientes se presentan manifestaciones gastrointesti-
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clinica, se puede volver un reto diagnéstico diferenciarla de
la enfermedad inflamatoria intestinal (EII) (1,2).

Por lo anterior, presentamos un caso de enfermedad
de Behget para discutir mediante una revisién narrativa
las diferencias que presenta con respecto a la enfermedad
inflamatoria intestinal desde el punto de vista epidemiold-
gico de las manifestaciones clinicas para brindar una luz al
momento de diferenciar estas dos entidades.
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CASO CLIiNICO

Se trata de una paciente de 61 aios con cuadro clinico de 6
meses de evolucién consistente en la aparicién de lesiones
eritematosas no pruriginosas inicialmente en ambas rodillas,
con posterior aparicién en los muslos, abdomen, regién lum-
bar y glutea; las cuales eran episddicas y migrantes. Asociado
a esto, refirié deposiciones liquidas amarillentas que aumen-
taron en frecuencia, ademds de presentar rectorragia, picos
tebriles y sangrado vaginal del mismo tiempo de evolucidn;
sintomas que se exacerbaron en las dos semanas previas a
la consulta. También refiri6 tlceras orales recurrentes de 4
meses de evolucion y deterioro de su clase funcional.

Como antecedente, comentd que a los dos meses de pre-
sentar el cuadro le habian diagnosticado colitis ulcerativa
(CU), por lo que estaba en manejo ambulatorio con mesa-
lazina oral. Segun lo referido por la paciente, el diagnds-
tico se realiz6 a través de una colonoscopia; sin embargo,
no contaba con el estudio patolégico a su disposicion. Al
examen fisico se document6 una tlcera de fondo gris y un
halo eritematoso periférico en la mucosa del labio inferior
y 2 tlceras de fondo gris en la region interna de los labios
menores en la vulva. Sumado a esto, se observaron pépulas
y placas eritematosas de ambos muslos. No se documenta-
ron lesiones oculares ni hallazgos a nivel articular.

Fue valorada por medicina interna y gastroenterologia
considerando una exacerbacién de su CU (Truelove 19)
con manifestaciones extraintestinales. Se realizé una colo-
noscopia y se encontré a nivel del sigmoides una mucosa
edematizada, friable, ulcerada, con pérdida de patrén
glandular y vascular y formacién de pseudopolipos. Sin
embargo, durante el curso de su hospitalizacion la paciente
present6 cefalea hemicraneal, porlo que dentro de los estu-
dios realizados se diagnosticé un aneurisma lobulado de
la arteria cerebral media derecha. Sumado a esto, también
refiri6 dolor toricico documentindose posteriormente
una cardiomiopatia con fraccién de eyeccién del ventriculo
izquierdo (FEVI) del 38 % con arterias coronarias sanas.

Por su evolucién clinica se revaloré el enfoque del caso
y se planteé el diagnéstico diferencial de una enfermedad
de Behget, porlo que se orden6 el HLA-B51, que fue nega-
tivo, y una biopsia de piel. Durante su evolucion, se recibi6
el reporte de patologia del colon que describié una tlcera
con tejido de granulacidn, infiltrado linfoplasmocitario y
neutrofilico, con cambios epiteliales reactivos compatible
con una colitis crénica activa. El reporte de la biopsia de las
ulceras en la mucosa oral y vaginal, describié la presencia de
ulceras de cardcter no especifico con una grave inflamacién
aguda y crénica. La biopsia de piel report6 una dermatitis
de interfase.

Ante la dificultad clinica del caso, se realiz6 una junta
entre dermatologia, medicina interna y gastroenterologfa,

en la que se planted que era mas probable el diagndstico
de enfermedad de Behget, dado el compromiso multisis-
témico de la paciente y los hallazgos clinicos y paraclinicos
con lo que marcaba 6 puntos en los criterios internaciona-
les para la enfermedad de Behget (ICBD). Con respecto
a la evolucién de la paciente, se llevd a una correccién
quirtrgica del aneurisma cerebral, se le inici6 el manejo
de su insuficiencia cardiaca y se continué el manejo
inmunomodulador con prednisolona, colchicina, azatio-
prina y mesalazina con una adecuada evolucién clinica,
y posterior resolucién de la diarrea, las lesiones en piel y
las lesiones en la mucosa, con su consecuente egreso. En
los seguimientos por consulta externa de reumatologia se
observé remision de la enfermedad marcando 0 puntos
de los criterios de ICBD.

DISCUSION

Epidemiologia general

Dentro de las enfermedades inflamatorias intestinales, la
CU es el desorden inflamatorio gastrointestinal con mads
manifestaciones extraintestinales similares a las presentadas
en la enfermedad de Behget (1). Su incidencia varia segtin
la regién, aunque es mayor en Inglaterra, Norteamérica y el
norte de Europa, con predominio en los individuos de 15
a 29 afios sin diferencias entre sexos (1, 2). En contraste, la
enfermedad de Behget se da principalmente alrededor de
la ruta de seda, en especial en Turquia, y tiende a afectar a
adultos jévenes entre los 20-40 afios (1).

Epidemiologia de hallazgos clinicos

Lasmanifestacionesocularesse pueden observarenun25 %-
75 % de los pacientes con enfermedad de Behget (3). La
manifestaciéon ocular mas frecuente es la uveitis, la cual se
presenta de manera bilateral y episédica (4). Asi mismo, el
3 % de los pacientes con enfermedad de Behget presenta
tilceras conjuntivales (S, 6). En cambio, en los pacientes
con EII el compromiso ocular mds comun es la epiescleri-
tis, que ocurre en el 2 % a S % de los pacientes y se exacerba
cuando existe actividad de la enfermedad (7). En cuanto
a la uveitis, puede ocurrir en un 0,5 a 3 % de los pacientes
con ElJ, la cual ocurre con ms frecuencia en mujeres (8).

La manifestacién articular mds frecuente en pacientes
con enfermedad de Behget, que se observa en el 50 % de
los pacientes, es la artritis no erosiva y asimétrica (9). En
cambio, la artritis es la manifestacion extraintestinal mds
comun de la EIL. Un 3 %-10 % de los pacientes con EII pue-
den tener espondilitis anquilosante. La artritis en la EII se
diferencia con la enfermedad de Behget por la presencia de
sacroileitis y entesitis (10-12).
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En cuanto a las manifestaciones mucocutineas, en la
enfermedad de Behget hasta el 50 % de los pacientes tiene
eritema nodoso o lesiones similares (13). Es un escena-
rio similar con respecto a la EII, en la que un 40 % de los
pacientes puede presentar eritema nodoso como manifes-
tacion extraintestinal (14). Adicionalmente, en la enferme-
dad de Behget, la mayoria inicia con aftas orales extensas y
multiples en lengua, labios y mucosa oral, porlo que cursan
con estomatitis aftosa recurrente, con una frecuencia que
se estima entre el 97 % y el 100 %. Lo anterior contrasta
con la EII, en la que la estomatitis aftosa recurrente tiene
una incidencia del 10 % en pacientes con enfermedad de
Crohn (EC) y del 4 % en la CU (14, 15). Con respecto
al compromiso de la mucosa genital en la enfermedad de
Behget, las tlceras tienden a dejar cicatriz, se presentan en
un 56,7 %-97 % de los casos y es comun su presencia en
la vulva, la vagina y el cérvix (16). En contraste, en la EII
no se presenta compromiso de la mucosa genital y solo se
ha reportado compromiso vulvar que se manifiesta como
eritema, edema, dolor y prurito de la vulva, del cual solo se
han descrito 200 casos en pacientes con EC (17).

Con respecto a la miocardiopatia, esta se puede obser-
var en el 6 % de los pacientes con enfermedad de Behget e
involucra a cualquiera de las capas del corazén. En la EII,
en una cohorte danesa con 15 572 pacientes se reportaron
apenas 6 casos de miocarditis y los estudios epidemiolégi-
cos estimaron una incidencia de miocardiopatia de 8,3 para
ECy 2,6 para CU; en esta tltima un porcentaje importante
se dio por toxicidad a la mesalazina, lo cual resalta el hecho
de que es mds comun el compromiso cardiaco en la enfer-
medad de Behget que en la EII (18).

El compromiso vascular es una de las principales causas
de morbimortalidad en la enfermedad de Behget, con una
prevalencia de 14,3 %, y es mds comun en hombres. Las
arterias comtinmente afectadas son las carétidas, las pul-
monares, las iliacas y la aorta; el compromiso de las arte-
rias renales y cerebrales es menos frecuente (4). En la EII,
un metaandlisis de 2014 encontré un riesgo ligeramente
aumentado de accidentes cerebrovasculares (Odds ratio
[OR]: 1,18) con un aumento del riesgo mds prominente
en mujeres y pacientes jovenes. También se han visto trom-
bosis venosas cerebrales, que son mds frecuentes en los
pacientes con CU que enla EC. Lo expuesto anteriormente
muestra que la EII tiene una leve asociacién con eventos
trombéticos (arteriales o venosos) en el sistema nervioso
central, mientras que la enfermedad de Behget tiende a
comprometer los grandes vasos ademds de tener una mayor
predisposicién a formar aneurismas (19).

Por ultimo, el compromiso gastrointestinal en la enferme-
dad de Behget ocurre en aproximadamente el 10 % de los
pacientes y varia segun la region. Este se puede manifestar
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con dolor abdominal, diarrea y sangrado, y no es raro que
se confunda con la EII. Usualmente compromete la regiéon
ileocoldnica, especialmente el drea ileocecal, pero puede
comprometer cualquier region del tracto gastrointestinal.
Sin embargo, siempre respeta el recto, a diferencia dela CU,
en la que el compromiso del recto es frecuente (20).

En cuanto al diagnéstico de la enfermedad de Behget, se
pueden usarlos criterios internacionales (ICBD) (Tabla 1),
los criterios japoneses (Tabla 2) o los criterios del grupo
de estudio internacional para enfermedad de Behget (ISG),
entre otros criterios diagnésticos descritos (Tabla 3) (21-
23). Es de resaltar que los tres grupos hacen énfasis en
manifestaciones clinicas y no paraclinicas. Con respecto a
pruebas como el HLA-B51 yla prueba de patergia, ninguna
es especifica ni sensible como para descartar o confirmar la
enfermad. Incluso, el rendimiento de la prueba de patergia
varfa segun la etnia o lalocalizacién geogréfica: tiene mayor
rendimiento en Oriente Medio y un rendimiento de apenas
5 % en los pacientes caucsicos (24, 25).

Tabla 1. Criterios internacionales parala enfermedad de Behget (ICBD)

(21)

Hallazgos Puntos

Ulceras aftosas orales 2 puntos
Ulceras aftosas genitales
Manifestaciones oculares
Lesiones en piel 1 punto

Manifestaciones neurolégicas
Manifestaciones vasculares
Prueba de patergia positiva

Diagnéstico con > 4 puntos

Con respecto a similitudes en su fisiopatologia, se ha
visto que en el cromosoma 1p31.1 las regiones IL23R e
IL12Rb2 cuando se expresan favorecen una predisposi-
cién a desarrollar la enfermedad de Behcet. Estas mismas
regiones se han visto involucradas en los pacientes con EII,
cuyas variantes de estas regiones se han asociado con el
desarrollo de EII. Adicionalmente, ambas enfermedades
tienen una actividad elevada de Th1, Th17, CD4+y CD8+,
lo cual sugiere un rol del sistema innato y adaptativo del sis-
tema inmune en su fisiopatologia (1).

CONCLUSIONES

Debido a que la enfermedad de Behget comparte muchas
caracteristicas con la EII, suele convertirse en un reto diag-
noéstico para cualquier médico. Por esto, es importante
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Tabla 2. Criterios japoneses (22)

Criterios mayores

Ulceras aftosas recurrentes en la mucosa oral
Lesiones en la piel

Lesiones oculares

Ulceras genitales

Criterios menores

Artritis sin deformidad o anquilosis

Lesiones gastrointestinales caracterizadas por Ulceras ileocecales
Epididimitis

Lesiones vasculares

Sintomas del SNC

Prueba de patergia positiva

Prueba de patergia cutanea con estreptococos muertos

HLA-B51 positiva

Laboratorios consistentes con una respuesta inflamatoria

Clasificacion
Completa 4 criterios mayores presentes
Incompleta 3 mayores

2 mayores y 2 menores

Sintomas oculares tipicos recurrentes mas un criterio

mayor o dos menores
Sospecha < 2 sintomas mayores

Criterios menores que recurren 0 aumentan en
gravedad
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