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RESUMEN

El sindrome de Behcet es una entidad con manifestaciones diversas, dentro de las cuales se observan primordialmente aftas orales y
genitales, manifestaciones artriticas, compromisos oculares como uveitis, vasculitis y ocasionalmente afeccion del sistema nervioso y
grandes vasos. Con relacion a las causas que pueden originarlo se han estudiado diversas teorias, tomando en los tltimos afios mucha
fuerza las de origen inmunolégico, especialmente por la existencia del HLA - B51 y una falta de control inmunolégico; a estas teorias
le siguen otras que responsabilizan a agentes infecciosos, dafio endotelial, entre otros. Ultimamente, se concluyé que todas estas
entidades contribuyen en su etiopatogenia y actuan en diversos momentos, donde algunos agentes infecciosos pueden provocar una
respuesta por parte de las células mononucleares y endoteliales, las cuales en un individuo susceptible por la presencia del HLA - B51,
produciria finalmente la generacién de una respuesta inflamatoria, concluyendo en una vasculitis. Por ser un sindrome complejo los
tratamientos propuestos son multiples, los cuales implican agentes inmunosupresores, colchicina, esteroides, talidomida; su manejo
depende del compromiso sistémico existente. El proposito del presente trabajo es exponer las caracteristicas de la patologia en dis-
tintos sistemas asi como la conduccién de un paciente con este sindrome, haciendo énfasis en las dificultades para el diagnostico, la
necesidad de un trabajo en equipo y la importancia del odontélogo dentro de este equipo. [Carbonell ZB, Diaz A, Romero P. Sindrome
de behgcet, presentacion de un caso clinico. Ustasalud Odontologia 2008; 7: 55 - 60]
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BEHCET’S DISEASE, A CLINIC CASE PRESENTATION

ABSTRACT

The Behget’s disease is an entity with diverse manifestations, inside which are observed oral and genital sores primarily, arthritic ma-
nifestations, ocular commitments as uveitis, vasculitis and occasionally affection of the system nervous and big glasses. In relation to
the causes that can originate it diverse theories have been studied, taking in the last years much force those of immunologic origin,
especially for the existence of HLA - B51 and a lack of immunologic control, to these theories they continue others that make responsi-
ble infectious agents, the damage endotelial, and others. Lately, this concluding that all these entities contribute in their etiopatogenia
acting in diverse moments, where some infectious agents can shoot an answer on the part of the mononuclear’s and endothelia’s cells,
those which in a susceptible individual for the presence of HLA - B51, would produce the generation of an inflammatory answer finally,
concluding in a vasculitis. Such a complex syndrome, the proposed treatments have been multiple, agents inmunosupresores imply,
colchicina, steroids talidomida, depending their handling of the systemic existent commitment. The purpose of this paper is to expose
the characteristics of the pathology in different systems as well as the conduction of a patient with this disease, making emphasis in
the difficulties for the I diagnose, the necessity of a work in team and the importance of the dentist in this team.
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INTRODUCCION Con respecto a su prevalencia, esta es alta en medio
Es un desorden complejo caracterizado por aftas oriente, Japon y baja en Europa y Estados Unidos.*?
orales, erupcion en la piel, artritis, manifestaciones Se presenta entre la segunda y la cuarta década de
oculares como uveitis, vasculitis y en algunos casos la vida, es ligeramente mas prevalente en hombres
afeccion del sistema nervioso y grandes vasos.! que en mujeres.
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Se clasifica entre las vasculitis, también existen mo-
dificaciones en la funcién inmunoloégica, medidores
inflamatorios y agentes infecciosos.>® Genéticamen-
te, se ha asociado con la HLA-B51, cuyo locus se en-
cuentra en el cromosoma 6 junto al gen del factor
de necrosis tumoral.” El mecanismo por el cual la
HLA-B51 participa en la patogénesis se desconoce.?
Varios estudios describen el papel de mediadores in-
munoldgicos como TNE, Interleuquina 1 y antigeno
soluble de CD68. En los pacientes con este sindro-
me se presentan las siguientes caracteristicas:

Caracteristicas inmunolégicas:

* Pacientes con ulceras recurrentes tiene incre-
mento de interferén-¥ y TNF-a.2

e [L-1elevada.®

* Disminucién de componentes secretores y de
adhesion de IgA.'°

¢ Losniveles de oxido nitrico estan aumentados, com-
parado con pacientes en tratamiento y sanos."

* Se especula que este aumento sea una conse-
cuencia del dafio de las células endoteliales y
mayor actividad de polimorfonucleares.'

* Solo los pacientes con afeccion ocular tienen in-
cremento de IL-2 y TNE

Caracteristicas clinicas:

e Aftas orales, se describieron hasta en el 97% de
la poblacién afectada.™

e Aftas genitales, se localizan principalmente en
el escroto, y vulva.

e Las lesiones cutaneas varian de acuerdo a la
geografia en un rango de 41 a 97%.

* Lesiones papulo-pustulares son las mas frecuen-
tes y se ubican en cualquier parte del cuerpo,
siendo mas frecuentes en los miembros inferio-

Tabla 1. Criterios para su diagnéstico.!

res. Eritema nodoso en un 48 a 88 % de los
pacientes,' el cual es un noédulo eritematoso
muy doloroso.”” Test de patergia positivo en
el 33% de los casos,® que se define como la
apariciéon de una lesion postular® en sitio de
trauma cutaneo de 24 a 48 horas después de
aplicado este, el test de patergia es realizado
con lanceta estéril.’®!”

* Seestima que la vision se pierde en un periodo
de 3 a 36 anos después del inicio de la enfer-
medad. La uveitis posterior es la forma clasica
de presentacion y es la causa mas comun de
ceguera.” La afeccioén ocular puede ser unila-
teral o bilateral, compromete todos los tejidos
vasculares del ojo.'® La uveitis tiene mal pro-
nostico en pacientes que presenta sindrome de
Behcet.”

* Las manifestaciones neurologicas resultan de
1 a 10 afios después de la presentacion inicial,
las dreas mas afectadas son el talamo, ganglios
béasales y tallo cerebral.’*'>%

* El compromiso articular ocurre en el 50 y 60%
de los casos, compromete articulaciones gran-
des y pequeifias de manera no erosiva, princi-
palmente rodillas y tobillos.?!

e Laafeccion arterial mas comun es la formacion
de aneurismas.?*?®

Caracteristicas histopatolégicas:

* Vasculitis y trombosis, que puede ser leucoci-
toclastica.

e Extravasacion de eritrocitos.
* Necrosis fibrinosa de vénulas postcapilares.’

Para su diagnostico y evaluacion se tienen en cuen-
ta los criterios del comité de investigacién de la en-
fermedad de Behcet de Jap6n en 1990 (Tabla 1)!.

CRITERIO

Ulceraciones orales recurrentes

CARACTERISTICAS

Aftas mayores, menores, herpetiformes observadas por el médico y que se

presenten por lo menos 3 veces durante un periodo de 12 meses

Mas dos de los siguientes criterios
Ulceracion genital recurrente

Lesiones oculares

Ulceracion aftosa o cicatrizacion observada por el médico o paciente
Uveitis anterior, posterior, células en el vitreo observadas por la lampara de

hendidura o vasculitis retina observada por el oftalmélogo

Eritema nodoso observado por el médico o paciente, pseudofoliculitis o lesiones

Lesiones cutaneas

Test de patergia positivo

populopustulares o noédulos acneiformes en cuyo origen se descarta la ingesta
de corticosteorides

Leido por el medico a las 24-48 horas

Siempre se deben descartar otras causas para los hallazgos anteriores
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Se realizan diagnosticos diferenciales con:

* Sindrome de Reiter: se caracteriza también por
aftas orales y genitales de tipo herpetiforme
pero otra caracteristica principal para su diag-
nostico es la uretritis.*

e Eritema multiforme: la principal caracteristica
de este son las lesiones cutaneas en forma de
tiro al blanco o sea anillos concéntricos erite-
matosos separados por anillos de de color casi
normal, ademas en esta no es caracteristica la
artritis.®

e Pénfigo: su principal caracteristica es la apari-
cién de bullas o vesiculas de contenido liquido
que se explotan y forman ulceras.?*

El tratamiento es de acuerdo a la intensidad de la
afeccion y es estrictamente multidisciplinario:

* Complejo aft6sico y manifestaciones mucocuta-
neas: Costicosteroides tépicos intralesionales,’
Colchicina 0.6 mg 3 veces al dia."”

e Manifestaciones mucocutdneas severas: Tali-
domida 100 mg/dia, Metotrexate 7.5 a 20 mg/
semana.’”

* Manifestaciones oculares y sistémicas severas: Pred-
nisona 1 mg/kg/dia, Azatioprina 1-2 mg/kg/dia.””

PRESENTACION DE CASO CLINICO.

Paciente de 45 aios de edad de sexo masculino que
acude al Hospital Naval de Cartagena de Indias a
consulta de otorrinolaringologia por presentar ulce-
ras en cavidad oral y faringe, de aproximadamente
dos semanas de evolucién, causandole odinofagia.
En este servicio se instaura un tratamiento con an-
tivirales y antibiéticos con el cual no se logran re-
sultados clinicos positivos. Dos semanas mas tarde,
al continuar el cuadro clinico deciden realizar una
junta médica con participacién de los servicios de
dermatologia y estomatologia para atender las ul-
ceras en cavidad oral y los nédulos en extremidades
inferiores.

En la junta se hace énfasis en la anamnesis y se
obtiene la informacion de la existencia de ulceras
a nivel de genitales, ademas el paciente padece de
artralgias a nivel de rodillas y munecas. Se observa
también la existencia de eritema en mucosa oftal-
mica (Figura 1).

Ante estas evidencias, se realizan impresiones cli-
nicas de Sindrome de Behget, Eritema Multiforme
y Pénfigo, por lo que se decide realizar interconsul-
ta con los servicios de urologia, reumatologia, of-
talmologia, asi como efectuar un examen clinico
completo en los servicios de estomatologia y der-

matologia, con tomas de biopsia que contribuyan al
establecimiento del diagnostico .

En la consulta estomatologica, el paciente comenta
que tuvo un cuadro clinico igual aproximadamen-
te un mes antes. En el examen estomatologico, se
observaron ulceras dolorosas cubiertas por pseu-
doplacas blanquecinas de diversa forma y tamafo,
ubicadas en semimucosa labial superior e inferior,
mucosa yugal bilateral, cara dorsal y ventral de len-
gua, piso de boca, paladar duro y blando, y orofarin-
ge (Figura 2, 3,4y 5).

Figura 2. Ulceras en mucosa labial.

Figura 3. Ulceras en mucosa yugal.
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teriormente, se tomé una muestra en surco labial
inferior en zona canina donde presentaba una ul-
cera, se tuvo la precaucion de tomar tejido compro-
metido y también tejido sano, con previa anestesia
infiltrativa y posterior sutura. Se envian estas dos
muestras a patologia con diagnostico presuntivo de
Sindrome de Behcet y Eritema Multiforme, respecti-
vamente. Le fue instaurado un tratamiento paliati-
vo con Orabase, que incluia antiacido, corticoide y
anestésico, para ser aplicado cada 4 horas, asi como
modificacién de la dieta incrementando alimentos
frios no acidos.

En la consulta dermatologica, el paciente presenta-
ba eritema nodoso en zona tibial de pierna derecha,
sitio escogido para practicar la biopsia bajo aneste-
sia local, se rotulé como Pénfigo como diagnostico
presuntivo. Las patologias tomadas en ambos ser-
vicios son remitidas a patologia, cuyos resultados
mostraron Vasculitis Linfocitica de Pequefios Vasos
(Figura 8).

En lainterconsulta del servicio de urologia describen
multiples ulceras a nivel de escroto, el paciente no
presenta ningin signo de infeccién o inflamacién a
este nivel, no le fue instaurado ningtn tratamiento.
El servicio de reumatologia reporté el diagnostico
de artritis no erosiva a nivel de rodillas y muiiecas.

Figura 5. Ulceras en paladar duro y blando.

Se procede a realizar la maniobra semiotécnica de
la prueba de Nicolsky en carrillo izquierdo, (Figura
6) para lo que se utiliz6 una canula de succion, que
ocasionaria la formacién de una ampolla en caso
de estar en presencia de un pénfigo, esta prueba
result6 negativa.*"?

Se decidi6 tomar muestras de la mucosa bucal para
biopsias. Se seleccionaron la mucosa yugal y el sur-
co labial inferior. En la zona de mucosa yugal, previa
anestesia infiltrativa a una distancia considerable
para que el contenido del anestésico no afectara la
muestra, se realiz6é una incision eliptica, posterior-
mente se suturd con puntos simples (Figura 7). Pos-
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Figura 6. Prueba de Nikolsky.

Figura 7. Incision eliptica en mucosa yugal izquierda (muestra para
biopsia) y sutura de la mucosa yugal con puntos simples
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Figura 8. Histopatologia, vasculitis y trombosis leucocitoclastica, ne-
crosis fibrinosa de vénulas postcapilares.

Ante estas evidencias se realizé Junta Medica para
discutir un diagnéstico de Sindrome de Behget. Se
decidi6é continuar con el manejo sintomatico de las
lesiones bucales instaurado por el servicio de esto-
matologia, se implemento, ademas por parte del
servicio de reumatologia, un tratamiento con Aza-
tioprina, 75 mg por dia.

En la cita de control después de 20 dias de aplicado
el tratamiento el paciente muestra notorias mejo-
rias (Figura 9, 10, 11).

Figura 9. La primera foto corresponde a la mucosa labial cuando ingre-
so, la segunda a la mucosa labial después de 20 dias de tratamiento.

Figura 10. La primera foto corresponde a la mucosa yugal cuando ingre-
so, la segunda a la mucosa yugal después de 20 dias de tratamiento.

Figura 11. La primera foto corresponde a la cara dorsal de lengua cuan-
do ingreso, la segunda a la cara dorsal de lengua después de 20 dias

de tratamiento.

DISCUSION

En el presente caso se coincide con Jacyk y colabo-
radores en 1994 en lo referente al rango de edad y
sexo en el que ocurre la patologia,* ya que en su
estudio en las poblaciones africanas reporta que es
mas frecuente en hombres entre la segunda y cuarta
década de la vida.

De igual forma, existe concordancia con Nussenblat y
colaboradores en 1996, que en su estudio manifiestan
que las aftas orales se presentan en el 97% de los casos,
siendo los sitios mas comunes la mucosa bucal, len-
gua, labios, faringe posterior y uvula sitios afecta-
dos en el caso actual.

Se coincide con Rushton y Chir quienes en 1962,
manejaban el Orabase, debido a su adhesién, como
vehiculo para aplicar medicamentos en la mucosa, a
pesar de la accién de barrido que efectta la saliva.?

Cappele y colaboradores en 2003, sugirieron que
las ulceras en genitales aparecen principalmente en
escroto y vulva; en el paciente referenciado se pre-
sentaron ulceras en escroto. Ademas, en ese mismo
estudio refieren que el eritema nodoso se presenta
en un 48% a 88% de los pacientes, éste se presento
en extremidades del paciente en este reporte.

De la misma manera que lo manifestado por Ozturk
y colaboradores (2003) concluyeron que la artritis
ocurre en un 50% a 60% de los pacientes y compro-
mete grandes y pequefias articulaciones de manera
no erosiva;?' tipicamente, es oligoarticular, siendo
rodillas y tobillos las articulaciones mas comprome-
tidas, nuestro paciente presenta artritis en rodillas
y muiflecas.

El comité de investigacion de la enfermedad de Be-
hcet de Japén en 1990 propuso los criterios para el
diagnostico.! En el paciente observado se cumplen
el principal, que son las aftas orales y tres de los
cuatro criterios secundarios, necesitandose solo
dos de estos para diagnostico. El test de patergia
positivo no se le realiz6 al paciente.

Por ser un sindrome, su presentacién no se limita
a un so6lo sistema, lo que obliga a un diagnoéstico,
manejo y tratamiento estrictamente multidiscipli-
nario. Puede confundirse con otras entidades de
origen infeccioso, viral o bacteriano, lo que dificul-
ta su resolucion y agrava la situacién clinica del pa-
ciente. Su presentacién clinica puede incapacitar al
paciente e impresionar al odontélogo quien debe
realizar una anamnesis y un examen estomatolé-
gico profundo, ademas de trabajar de forma inter-
disciplinaria.

Es trascendental el manejo en cavidad oral no solo
para el diagnostico y tratamiento de la base de la
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enfermedad, sino para brindar al paciente una me-
jor calidad de vida al disminuir su sintomatologia.
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