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RESUMEN
La enfermedad de Behcet es una vasculitis de etiologia desconocida, frecuente en los paises de oriente, caracterizada por tlceras orales, genitales,
uveitis y manifestaciones cutaneas. El proposito del presente articulo es reportar el caso de una patologia infrecuente en el medio, asi como realizar
una revision bibliografica de la enfermedad. Se trata de un paciente de 14 afios con cuadro clinico de evolucion larvada, inicialmente presento artritis la
misma que fue recurrente y de dificil manejo pero no erosiva; y posteriormente presento dlceras orales, lesiones papulo-pustulosas, tlceras genitales
y test de patergia positiva. Como describe la literatura, la artritis en este paciente no era erosiva, durante los periodos de inactividad no habia limitacion
de ninguna articulacion, y no respondid al metotrexate. Casi siempre la primera manifestacion de la enfermedad de Behcet son las dlceras orales y no la
artritis. El tiempo entre la aparicion del primer sintoma y el diagndstico asi como en otras cohortes fue de 3 afios. Dentro de los diagndsticos diferenciales
de un paciente con artritis debe considerarse la enfermedad de Behcet. En Reumatologia debe recalcarse la importancia de replantear los diagndsticos;
considerando que estas enfermedades cursan con aparicion lenta de los sintomas.
PALABRAS CLAVE: sindrome de Behcet, artritis, tlceras orales, uveitis.

ABSTRACT
Behget's disease is a vasculitis of unknown etiology, common in eastern countries, characterized by oral and genital ulcers, uveitis, and skin manifestations.
The purpose of this article is to report a case of rare pathology in the environment, as well as to carry out a bibliographic review of the disease. This is a
14-year-old patient with a clinical picture of larval evolution. He initially presented arthritis, which was recurrent and difficult to manage but not erosive;
Later, he presented oral ulcers, papulopustular lesions, genital ulcers, and positive pathergy test. As described in the literature, arthritis in this patient was
not erosive, during periods of inactivity, there was no limitation of any joint, and he did not respond to methotrexate. Oral ulcers are almost always the first
manifestation of Behcet's disease and not arthritis. The time between the appearance of the first symptom and the diagnosis, as in other cohorts, was 3
years. Within the differential diagnoses of a patient with arthritis, Behget's disease should be considered. In Rheumatology, the importance of rethinking the
diagnoses must be emphasized; considering that these diseases occur with a slow onset of symptoms.
KEYWORDS: Behcet syndrome, arthritis, oral ulcer, uveitis.

RESUMO
Adoenca de Behget € uma vasculite de etiologia desconhecida, comum em paises orientais, caracterizada por tlceras orais e genitais, uveite e manifestacdes
cutaneas. 0 objetivo deste artigo € relatar o caso de uma patologia pouco frequente no meio ambiente, bem como realizar uma revisao bibliografica sobre a
doenca. Trata-se de um paciente de 14 anos com quadro clinico de evolugao larval, apresentando inicialmente artrite, que era recorrente e de dificil manejo,
mas nao erosiva; Posteriormente, apresentou tlceras orais, lesdes papulopustulosas, tlceras genitais e teste de patergia positivo. Conforme descrito na
literatura, a artrite neste paciente ndo era erosiva, durante os periodos de inatividade nao havia limitacdo de nenhuma articulacdo e ele ndo respondeu ao
metotrexato. As lceras orais s3o quase sempre a primeira manifestagao da doenca de Behcet e ndo a artrite. 0 tempo entre o aparecimento do primeiro
sintoma e o diagnostico, como nas outras coortes, foi de 3 anos. Entre os diagndsticos diferenciais de um paciente com artrite, deve-se considerar a doenca
de Behget. Na Reumatologia, aimportancia de repensar os diagndsticos deve ser enfatizada; considerando que essas doencas apresentam inicio lento dos
sintomas.
PALAVRAS-CHAVE: sindrome de Behcet, artrite, lceras orais, uveite.
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INTRODUCCION
El propésito de la revisién del presente caso es
reportar una patologia infrecuente en el medio,
asi como hacer una revisién bibliografica de la
enfermedad de Behcet en nifios. La enfermedad
de Behcet es un desorden inflamatorio de causa
desconocida, caracterizado por tlceras orales
recurrentes, tlceras genitales, uveitis y lesiones
dérmicas. El compromiso gastrointestinal, del
sistema nervioso central y de los vasos de gran
calibre es menos frecuente, pero compromete
seriamente la vida. La prevalencia mas alta de
Behcet esta dada en Turquia: 80 a 370 casos por
100.000 La media de edad es de 8 a 12 afios, ha-
biendo encontrado un promedio de 3 afios entre
el diagnostico y la manifestacién inicial de la
enfermedad.!?

La revision bibliografica se realizé con Pubmed y
la base de datos Cochrane BVS, incluyendo como
palabras clave: Behget disease, children. De Co-
chraneseeligié solounarticulode 14. En Pubmed
se puso como filtro los tipos de articulos [case
reports, clinical trials, guidelines, metanalysis,
multicenter study, review], y el afio de publicacién
[10 afios]; de 94 articulos se eligieron 19.

El presente caso es la forma clasica de una enfer-
medad que es infrecuente en Occidente, y que
debe ser pensada dentro del diagnéstico diferen-
cialde un paciente con artritis. Se trata deun ado-
lescente atendido por el servicio de reumatologia
del hospital Roberto Gilbert E. desde el afio 2012 al
ano 2015; después de ello fue derivado a Reumato-
logia de adultos. Como manifestaciéninicialalos
14 anos de edad present6 artritis oligoarticular,
posteriormente al afio de seguimiento presenté
aftas orales y lesiones maculopapulosas; a los 2
anos las tlceras genitales y a los 3 afios el test de
patergia positivo.

REPORTE DE CASO
Paciente cuyo cuadro clinico inicia en agosto de
2011, alos 14 anos de edad, con artritis de tobillo
y rodilla izquierdos; datos de laboratorio reporta
factor reumatoideo negativo, hipergammaglo-
bulinemia y aumento de los reactantes de fase
aguda (PCR 99,2 mg/L y eritrosedimentacion
104 mm/h). Recibi6 prednisona y metotrexate
oral con lo cual hubo mejoria de la artritis y
disminucién de los reactantes de fase aguda. El
examen oftalmolégico fue normal. En marzo de
2012 presentd lesiones papulopustulares en codos
(Figura 1), acnéy aftasorales (Figura 2); se anadio
al tratamiento colchicina 1 mg/dia.

El acné se asumié como propio de la edad. En
enero de 2013 se suspendio el metotrexate por
infecciones respiratorias recurrentes. En febre-
ro 2013, el paciente seguia presentando aftas
orales y se reactivo la artritis de rodilla, por ello
se anadio leflunomide. Por refractariedad a los
inmunosupresores habituales (persistencia dela
artritis y las aftas orales); y corticorresistencia,
seadministro dos ciclos de rituximab (375mg/m2
semanal por 4 semanas) en abril y octubre 2013.

Figura 2. llceras orales indoloras en lenguay eniahio.

Durante el seguimiento tuvo: complemento
normal, ANA negativo, HLA B27 negativo, an-
ticuerpos extraibles del nucleo negativos, VDRL
negativo, funcién renal y hepatica normales. Eco-
cardiograma normal. Por razones econémicas, el
paciente tomaba la medicacién irregularmente,
y suspendié la colchicina.

En septiembre 2014, a los 3 afios de padecer la
enfermedad, se anadié al cuadro clinico tlceras
genitales que si bien no se hallaron en el examen
fisico, eran referidas por el paciente como recu-
rrentes; el control anual de PPD fue positivo asi
como el test de patergia. Se descarté tuberculosis
con una radiografia de térax normal y PCR para
Bacilo de Koch en esputo negativa. La artritis era
principalmente enrodillas y nodejaba limitacién
en los periodos de inactividad. Se reclasific la
enfermedad del paciente como Enfermedad de
Behget por reunir los siguientes criterios:
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1. Ulcerasenboca.

2. Ulceras en genitales visualizadas por el
paciente.

3. Patergia positivo.

4. Lesiones papulopustularesy artritis oligoar-
ticular no deformante.

La recaida se asumié ocasionada por la falta
de adherencia al tratamiento. Se continué con
colchicinaa 1,5 mg por dia, metilprednisolona 2
mg al diay leflunomide 20 mg PO cada 24 horas
con lo cual tuvo mejoria de los sintomas. Se
derivé a adultos a los 18 afios.

DISCUSION
La enfermedad de Behcget es una vasculitis,
de etiologia desconocida; factores genéticos
y ambientales han sido implicados en la etio-
logia, pero no han sido probados. Es mucho
mas frecuente en los paises del mediterraneo
y asidticos, en quienes se ha asociado al HLA
B51 (enun 81%de los casos). En América Latina,
una cohorte mexicana report6 una asociaciéon
similar (no asi en los norteamericanos), lo que
puede deberse a un ancestro en comun con los
asiaticos por los procesos migratorios.!38

Existen varias cohortes de pacientes publica-
dos.” Lamas grande es la publicada por Davatchi
et al. tomada de la Cohorte Nacional Irani de
6.500 pacientes (1975-2010), de los cuales 1973
eran ninos; 5,1% tenian entre 1-10 afos y 25,3%
entre 11y 20 afios.!?. La media de edad fue de 8
a 12 anos. Excepcionalmente, la enfermedad
puede debutar en neonatos hijos de madres
con enfermedad activa durante el embarazo,
dura poco tiempo y las manifestaciones son
mucocutaneas. El retraso del diagnéstico es
entre 3 a 5anos, debidoa lararezaylaaparicion
lenta de los sintomas en los ninos. En el paciente
presente, el tiempo entre la aparicién del primer
sintomay el diagnéstico fue de 3 afnos.?

Las manifestaciones clinicas incluyen: tlceras
orales recurrentes, tlceras genitales, uveitis y
lesiones dérmicas. Las tlceras orales aparecen
en lengua, labios, carrillos, no dejan cicatrizy
curan en 10 dias. Usualmente es la manifesta-
ciéninicial y esmuy sensible, por ello ha sido to-
mado como criterio clasificatorio; sin embargo
el 1-2% de pacientes con Behcet no tienen tilceras
orales. Las tilceras genitales son similares a las
orales, pero mas profundas y curan dejando
cicatriz; son mas especificas que las orales.*°

En el presente caso, el sintoma inicial fue la ar-
tritis oligoarticular sin uveitis, ANA negativo y
factor reumatoideo negativo. Llamaba la atencién
la eritrosedimentacién alta y la ausencia de limi-
tacién en lasarticulaciones afectas; sin embargo,
alnoreunirinicialmente otros datos, se tratd con
corticoides y metotrexate.

Las lesiones cutdneas que aparecieron posterior-
mente eran papulonodulares, redondeadas, de
0,5 cm de didametro. Al tratarse de un adolescente,
el acné se asumio6 como propio de la edad. Con
la aparicién de las lesiones cutdneas y tlceras
orales, sin ningun autoanticuerpo positivo, se
penso en un sindrome de superposicién. En nifios
es frecuente la erupcion papulopustular (39%), y
el eritema nodoso (37%). Los adultos presentan
seudofoliculitis y nédulos acneiformes; estos sin-
tomas no son tomados en cuenta como criterios
clasificatorios en adolescentes o en pacientes con
corticoterapia prolongada.-#

La artritis en pacientes con Behcet es oligo o
poliarticular, se presenta en 22% de los nifios y
afecta a rodillas, tobillos, mufiecas.!* Lo clasico
es que no sea erosiva; sin embargo hay publica-
ciones que incluyen adultos con artritis erosiva.!!

Dado que el test de patergia fue positivo, el PPD
positivo se considerd un falso positivo. El test de
patergia es criterio diagnoéstico pero no es exclusi-
vo de Behget, también se presenta en el Sindrome
de Sweety en el pioderma gangrenoso.!

Las manifestaciones oculares incluyen uveitis
anterior, posterior o panuveitis; el hipopion es
raro en ninos pero es caracteristico de Behcet. En
los nifios la uveitis no suele ser la manifestacion
inicial como en los adultos, pero es mucho mas
agresiva. También puede comprometer retina,
y producir disminucién de la agudeza visual
indolora.l#

Otras manifestaciones incluyen al sistema
nervioso central, gastrointestinal y vasculitis
de pequeiios vasos. Pueden presentar diarreas,
melena, y a veces perforacién intestinal; siendo
esto poco frecuente en pediatria. La vasculitis
ocurreenun? a 38%delos pacientes adultos y un
3,6% de pacientes pedidtricos, mas en varones.
18, produciendo trombosis venosa superficial,
profunda, tromboflebitis y aneurismas. La ar-
teria mas comprometida es la pulmonar.!->12 El
compromiso del sistema nervioso central ocurre
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en el 10-20 % de los pacientes adultos y en un 3,6%
de pacientes pedidtricos principalmente varones.
Es causado ya sea por una lesion parenquimatosa
neural (neuro Behcet) o secundaria al compro-
miso vascular (sindrome de Behcet vascular).
Es una causa de morbimortalidad importante.
Aunque es muy rara, esta dentro del diagnéstico
diferencial de enfermedades inflamatorias o
desmielinizantes. No existe test diagnéstico para
el Neuro-Behget. Tampoco existe score validado
paralaevaluacién clinicay el seguimiento.!-1?

Respecto a la medicacién usada en este pacien-
te, tuvo respuesta parcial a los FARME's. Esta
descrito que para el compromiso mucocutaneo
y articular, el uso de colchicina suele ser util.>13
Cuando hay refractariedad de la uveitis, los
biolégicos mas usados son el adalimumab,
etanercept y rituximab; encontrando como mas
prometedor al adalimumab*#1. Sélo se encontrd
un caso reporte de un paciente con enfermedad de
Behcet y compromiso articular en el cual usaron
rituximab, obteniendo buenos resultados,!”

El paciente continué con metilprednisolona,
leflunomide y se reinici6 la colchicina a 1,5 mg/
dia. Hasta la fecha de su derivacién a adultos,
continuaba sin artritis, no habia presentado uvei-
tis, ni compromiso del SNC, ni gastrointestinal;
las manifestaciones cutaneas habian mejorado,
pero seguia presentando tilceras orales y genitales
con cierta frecuencia.

CONCLUSION Y RECOMENDACION
Durante el seguimiento de los pacientes con
artritis siempre debe plantearse la posibilidad de
reclasificar una enfermedad. Cuando la artritis
oligoarticular esrefractaria al uso de metotrexate
y nodeja limitaciones, se debe dudar del diagnés-
ticodeartritisidiopatica juvenil.

La enfermedad de Behget debe pensarse en un
paciente con artritis, tlceras orales y genitales,
aunque esta enfermedad no sea tan frecuente
en el medio, ni en la infancia. Adn faltan publi-
caciones que retinan cohortes de pacientes con
enfermedad de Behcet en América Latina.
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