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- S INDROME DE BEllCET -

lNTROOUCClON 

La enfermedad de Behcot es un complejo multisistémico de eti!?_ 

loqla desconocida, caracterizado por a1ceras genitales y bucales -

recurrentes, uveitis, artritis con reacciones sáricas negativas y 

anormalidades del sistema nervioso central (SNC). Z.a alteración C!!_ 

racter.1'.stica se observa a nivel de pequeños v,1sos, la cual mues-

tra básicamente una vasculitis. 

Frecucnte1nonte los tres síntomas cardinales aparecen separa-

dos con intervalos de años y a veces desaparecen espontáneamente -

las manifestaciones, por lo que es dif!cil delimitarlo claramente 

de otros trastornos sist6micos, creándose dudas ar.te el diar¡n6sti

co, por lo que se han estandarizado criterios a fin de facilitar -

el diagn6'\!;ico. Epidemio16gicamente esta enfermedad tien.e una dis

tribución geográfica peculiar, siendo afectado más frecuentemente 

el sexo masculino con una proporción 3,1, principalmente en la teE_ 

cera década de la vida. 

La importancia del presente trabajo consiste en proporcionar 

información de esta entidad de carácter cr6nico a fin de determi-

nar tempranamente el d1aqn6st1co, determinándose los criterios 

diagnósticos universales: por otro lado, trataremos de determinar 

su frecuc>ncia en la edad pediátrica, as1 como distribu'ci6n ya que 

en nuestro medio no existen estudios al respecto. 
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El casO expuesto es un típico caso de esta patolog!a en que -

se comparan los resultados obtenidos can las distintas torap6uti-

cas de acuerdo a las manifestaciones presentadas, comparándose con 

la literatura. Durante un lapso de un año se controla a este pa-

cicnte determinándose el pron6stico de la enfermedad y establec1e~ 

dose normas para el manejo ideal de este tipo de pacientes. 

Es importante as1 mismo, mencionar que existen numerosas ent! 

dades clasificadas en forma errónea como aftosis recurrente sin -

conjuntar al individuo integralmente, dentro de las cuales podría 

englobarse al S!ndrome .de nehcet, los estudios en nuestro medio -

son nulos, por lo que es necesaria información de la misma a pesar 

d·e su baja frecÚencia en el infante, la cual se detecta en e.tapa -

adulta quizá por la falt~ de informaci6n de la misma. 
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ANTECEDENTES HISTORJCOS: 

Bsta entidad clínica fue descrita desde 1937 conoci6ndoe.c co

mo un complejo sintom.:'í.tico, consistente en t:ilccras orogcnitalcs e 

inflamaci6n ocul~r. 

Conforme la medicina ha sufrido cambios, ya. desde la 6pova de 

Uip6crates se refieren pacientes con ulceraciones orogunitalcH e -

inflamación ocular atribuyéndose esta si.ntomatolo91'1 a la sffilcs, 

infecciGn por estreptococo, reacciones de hipersensibilidad y tu-

berculosis, no siendo hilsta 1Sl37 en que un <lcrnut6logo turco de -

nombre Uulsi Uehcot de.acribe este complejo sintomático caractnriza 

do por ulceraciones orogenitales recurrentes e inflamac16n ocular 

como una triada que intcc;ra una sola entidad a la cual se le llamó 

sfndrome de Behcct permaneciendo este concepto clurunte un período 

de 45 años en que se propone la naturaleza mult1sistémica de esta 

enfermedad {l, 2) tales como las que involucran piel, articulacio

nes, sistema cadiovascular, nervioso y tracto gastrointestinal cu

ya evoluci6n es recurrente y tiene una acentuada cronicidad y su -

etiopatogenia aun no ha sido esclarecida. 

El resultado de 6sto es la controversia cxintcntc en relación 

al diagnóstico por el tiempo de aparic16n de la sintomatología que 

oscila de semanas a meses. A falta de signos patognom6nicos y de .

laboratorio se establecen en 196? (J, 4, 5) criterios formales pa

ra el diagnóstico de esta enfermedad. De acuerdo a la literatura -

para hacer el diagnóstico se requieren m.!nir.10 tres criterios r:ia\'O

rcs, o dos mayores y dos menores. 
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EPIDEMIOLOr.JA 

La enfermedad es poco frecuente, con una distribuci6n qcoqrá-

fica peculiar en' el Mcditcrrfüwo, Medio Oriente y Japón, con una -

prevalencia en J.lp6n de 1 en 10,000, Inqlatcrra. de 1 en 150,000 y 

en Minncsota de 1 en 300,000: en Móxico no contamos con estudios a 

este respecto. En rcL1ci6n al :;c>:o, esta enfermedad ocurre r:\.'.'ÍS --

frocucntcmentc en el sexo m.:iaculino, con una proporción de 3 : l; 

sin cmbtu.·qo, en Nortcam6rica, Inqlat.crra '/ t\11strali~1 se encuentra 

mayor prctlominan-cia en el scxn fCI'lCnino. Lll edad de prcscntaei6n 

m; en la tercera dl;cada de la vidct y puede cnconLrorse coMprcndida 

1.mtrc los 13 y los '10 .1i1ns. 

En relación a la Ut.0ratura pcd.í.~1Lrica s6lo encontramos el r~ 

porte do {6) un caso con afección a SNC e intc~;tino y otro en que 

sc estudi,1 un qrupo de pucicntcs comprendidos entre meses y 11 -

ai\Os ( 1). Sin embargo, el .síndrorno pued.e aparecer en niflos tan j~ 

vcncs corno los mencionados on los extremos <le la vida 72 años. 

(Ver Tabla 1) 

'fl\BLJI l 

E D A D Paciente;; S C X O 

o - 10 o 
11 - 20 30 

MASCULINO 7~ 

21 - JO 45 

31 - 40 14 FEMENINO 45 

41 - 50 14 

51 

* l'roc. n. Soc of Medicine (1961) 

• (7) 
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Esta distribución gcogrtífica peculiar ha llevado a pensar si -

existe un significado como agente ctiol6gico. Sin embargo, las pu

blicaciones referidas no analizan esta distribución. 
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. ETIOPATOGEN IA: 

La causa desconocida de esta enfermedad ha llevado a postular 

varias teorías, tales como la viral y la inmunológica. Ya Behcet, -

en 19 37, hab!a hablado de la presencia de inclusiones intra )' extr!!_ 

nucleares en los frotis de aftas y el hipopi6n. Los primeros en re

producir la enfermedad en el animal fueron Alm Yoberg, 1945, tras -

la inyección intracerebral en ~l conejo de líquido cefalorraquídeo 

de sujetos afectos de la enfermedad de Behcet y as! consiguieron --

trasmitir la enfermedad de animal en animal durante cuatro genera--

cienes. Posteriormente, Sezer en 1953 utilizó líquido subrretiniano 

más tarde de sangre y orina de cnfer~os durante los períodos de vi

remia, para por !íltimo utilizar l!c¡uido de hipopi6n. Los cultivos 

por inoculaciOn en la membrana corioantoidea de huevo del embrión -

de pollo fueron positivos (muerte del embrión) con experiencias su

cesivas igualmente positivas, sin embargo para otros autores han si 

do negativas, Bisson en 1971 no encuentra inclusiones de tipo viral 

ni en las aftas ni en el líquido sinovial y se piensa que las incl!:! 

sienes intracitoplásmicas halladas anteriormente eran de naturaleza 

rnacrof4gica, recientes <latos demuestran que las alteraciones neuro-

lógicas crónicas de estos enfermos pueden ser cam-;adas por virus --

lentos, virus de sarampión en la pancncefalitis esclerosante subag~ 

da y por virus !nominados en el Kuru y en la enfermedad de Jakob 

Creutzgeldt. Es por tanto necesario enfatizar que mientras no se l~ 

gre cultivar el microorganismo y obedecer a los postulados de Koch 
·. 

para demostrar que el virus es el responsable del padecimiento no -

es del todo aceptado suponer un aqcntr. vírico de esta enfermedad (B). 
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lloshima y Shimizu (1963-65) reportan la evidencia dn anticucr

por circulantes LJ.ntimuco!ia bucal por una reacción de agluti.naci6n -

de gl6bulos rojos humanos recubiertos dc un extracto de mucosa bu-

cal. Lchner en 1972 ha encontr.:1do anticuerpos antimucosa bucal por 

medio de reacciones de transformaci6n bl:istica de los linfocitos -

provenientes de sujetos afectados y cultivadog in vitre en prcscn-

cia de mucosa bucal fetal. 

Se ha postulado una cierta predi!iposici6n gen~tica cncontrti.nd~ 

se el antígeno leucocitaria humano HLA 0-5 principalmente en Japón, 

Israel y sur de Francia asociándose a daño ocular, ULJ\ B-12 con ma

nifestaciones mucocutli.ncas y llLA D-27 con artritif;. 

Parece que existe en esta enfermedad fenómenos autoinmunes, -

unos de tipo humoral y otros, más numerosos de tipo ratardado o de 

soporte celular. La teoría inmunol6gica (4, 9, 10, 11) se basa en -

un estado de hipersensibilidad c~tanea así corno en la presencia de 

anticuerpos circulantes traduci~ndose como una vasculitis. Desde 

1963 Oshirna dernostr6 la existencia de anticuerpos circulantes con -

técnicas de irununofluresccncia, demostrándose elevación de Ig A, Ig 

M e Ig G. La presencia de complejos inmunes suele ser importante -

en esta enfermedad, ya que varias de sus manifestaciones (artritis, 

eritema nodoso, uvcitis}, se han atribuído a complejos inmunes cir

culantes en un 40 - 60i y se sugiere que estos complejos inmunes -

pueden activar la secuencia de es a e~, dando por resultado la 11-

sis de la célula. Los complejos consisten primariamente en Ig M y -

complemento. Evidentemente los complejos inmunes pueden ser impor-

tantes por sus manifestaciones, la inmunofluorcsccncia demuestra la 
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presencia de dcp6sitos de Ig M o Ig G en las paredes vasculares, ª.:! 

pecialmcnte en las vénulas. El nivel total del complemento tal como 

C9 usualmente se encuentra elevado y hay reducci6n significativa de 

C2, 3 y 4 justamente antes del ataque de uvcitis debido a la activa 

ci6n de la v!a cl:ísica dol complemento; hay una elevada critrosedi

mentaci6n y aumento de la PC reactiva, es posible que esta Gltima 

module el mecanismo inmunol6gico por inhibici6n de linfocitos T pr~ 

moviendo la fagocitosis y activaci6n del complemento. 

Existe gran controversia en la etiología de c5ta enfermedad, -

cuyos datos tempranos histol6gicamcnte sugieren hipersensibilidad; 

las interpretaciones con microscop!a electr6nica e inmunofluorescc!!_ 

cia sugieren datos de vasculitis como productora de la enfermedad. 
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D 1 AGNOSTI CO: 

Los componentes de la triada no siempre se manifiestan en un -

mismo individuo y ocurren simultáneamente por lo cual se dificulta 

el diagnóstico. Por tales motivos se han establecido criterios dia!l_ 

n6sticos mayores y menores por la auscnci~ de datos patognom6nicos. 

( TABLA II ) . 

Tl\OLA II 

CRITERIOS MAYORES 

AFTOSIS RECURRENTE 

ULCERACIONES GENITALES FRECUENTES 

LESIDl-I OCULAR 

LESIONES EN PIEL 

{

Uveitis 

Corioretini tis 

¡Vasculitis cut~nea (eritema nodoso) 

'l'romboflebi tis 

Hipersensibilidad de piel (PATHERGIA +) 

+ (5) Int. J of Dermatol 1984 

' ('>) 

Tl\llLA III 

CRITERIOS MENORES 

l\RTRALGIAS, 11RTRI1'IS, SINOVITIS 

ULCbRJ\S INTESTINALES 

LESION Dr:L SNC 
{

Meningoencefalitis 

Involucraci6n del SNC 

Cambios psicológicos 
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El diagnóstico se hace confiable con cuatro criterios mayores, 

sin embargo la combinaci6n de criterios mayores y menores ha sido -

propuesta por varios autores, se sugiere que con tres criterios ma

yores o dos mayores y dos menores se puede establecer el diagn6sti

co. (Tabla IV) 

TllBLll IV 

Criterio Sugestivo 

Estomatisis aftosa, ulccraci6n aftosa genital, uvcitis, vasculitis, 

sinovitis y meningocnccfalitis. 

DIAGNOSTICO: 

Lo5 Gltimos tres criterios presentados, con aftosis ulcerosa rccu-

rrente. 

Forma Incompleta 

Dos criterios presentados, con aftosis ulcerosa recurrente. 

Exclusión: 

Enfermedad inflamatoria del intestino, iupus eritematoso sist~mico, 

enfermedad de Rcitcr e infecciones herp~ticas. 

+ (12) J. of Med Vol 61 

CUADRO CLINICOi 

Estonntitis aftosa.- Generalmente es la primera manifestaci6n 

hasta en un 75'6 con sitios tlc prcdilecci6n en membranas mucocutáneoo 

de labios, mucosa bucal y len9ult. En ocncral son círculos superfi--ª• 

ciales de 2-10 mm que en aproxima<l~mcntc 48 horas se rodean de Uor

des eritematosos )'.aparece una t1en!.Jr.ina an<irl !lenta .p~-;:cudoncnbrano

sa que cubre 1'1 superficie ele ln úlccru, lus cui\lcs por lo Qcncrü.l 
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sanan en promedio dC! 10 a 14 días y reaparecen solas con intervalos 

regulares e irregulares de días y mcr.cs. Es un dato frecuente, en -

niños es caso de una sic¡nifjcativt1. morbilidad como consccucnciil de 

la dísminuci6n de líquidos y el aporte Ci116rico. 

Ulceras Genitales: Consisten en pórdidas superficialc!i de la -

substancia de bordes bien definidos con centro nccr6tico de color -

amarillento rodeado de un anillo color rojo vivo, son pequeñas, 5U

perficialcs y µrotundas. su localizaci6n es en escroto, vulva, van! 

na y región perianal, cuya frecuencia es de 60-00%, siendo más co-

m!in en el sexo femenino. (Fiq.1). 

Lesiones Cut~ncas: Frecuentemente son lesiones nodulares pare

cidas al eritema nodoso que se distribuye en extremidades p~lvicas 

y forman grupos nodulares que ocasionaln1cntc se ulceran y originan 

altas cut:ineas. Cl!nicamente se diferencian estas lesiones del eri

tema nodoso en que al apreciar histo16qicarncmtc este eritema nodoso 

aparece como granulomas histioc!ticos, tienden las lesionc5 a desa

parecer en 10 a 14 dfas. La vasculitis es la lesión principal del -

padecimiento, dato que se percibe con la prueba de Pi!tergja o Hipe!. 

sensibilidad de la piel. (l'i'!.2). 

La prueba de Patergia consiste en la aplicación de 0.1 ml. de 

solución salina subcut~nca en hombro izquierdo y 24 lin. despu6s se 

aprecia una vasculitis papular que al microscopio se observa como -

infiltrado pcrivilscular a base ele polimor!'onuclcarcs csrccialmcntc 

linfocitos y ocasionalmente c6lulas cebada~. (Tabla V). 



'rl\ULI\ V 

LOCALIZl\CION DE LAS LESIONES CUTJ\NEAS EN ORDEN DE FRECUENCIA 

LESIONES 

PAPULAS Y VESICULl\S 

PUSTULAS Y PIODERMI\ 

FOLICULITI!i 

ACNE 

FURUNCULOS Y l\DSCESOS 

LESIONES Pl\RECIDl\S AL 

ERITEMJ\ NODOSO 

NO ESPECIFICA REl\CCION 

DE LA PIEL 

+(2) Medicine 1975: 54 

LOCAL 1 ZllCION 

LADIOS, REGION PERIANl\L Y 

PERIGENITl\L 

LADIOS 

ESCROTO, ESPALDA 

Cl\RI\ Y PECHO 

l\XILI\, PARTE SUPERIOR DE 

I.J\DIOS 

PORCION INFERIOR DE LABIOS 

PARTE SUPERIOR DE LABIOS 

12. 

l\fecci6n Ocular: su incidencia es similar a las Cilceras buca-

les y genitales con localiz3ci6n predominante en la tlvea. (Fiq.3) 

Carücter.tsticamante se presenta iridociclitis recidivante, hi

popHSn el cual aparece a manera de Media luna C!UC se encuentra en -., 

la porción inferior de lu cámara .:interior del ojo, l.J cual se des-

plaza. con los movimientos oculares. Ocasionalr.icntc se prasentü neu

ritis y atrofin del nervio óptico que conduce n cec::ucra, no obstan-
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te en la uvaitis posterior se aprcciu oclusión de vcJsos retinianos, 

tar.ibi6n la conjuntivitis puede ser la Unicu mnnifcstaci6n de afcc-

ci6n ocular~ Cabe mencionar t¡uc en lil cda<l pcdititricu este tipo de 

afección es rara y en la literatura (1) no se refiere nfccci6n en -

los casos estudiados. (riq.J). 

'fl\131..A VI 

FRECUENCIA DE LESIONES OCULARES 

SEGMENTO ANTERIOR 

SEGMENTO POSTERIOR 

SECUELAS CRONICAS 

+ (2) Medicina 1975: 54 

IRIDOCICLITIS 

CONJUNTIVITIS 

ULCERACION CORNEl\L 

conoiorns 

FLEBITIS O ARTERITIS DE 
VASOS RETINIANOS 

PAPILITIS OPTICA 

INFLAMl\CION O llEMORRllGIA 
DEL VITREO 

SOLO SE PRESENTA EN PACIE~ 
TES CON INVOLUCRl\CION DEL 

SEGMENTO POSTERIOR Y SOll : 
CATARATAS, GLAUCOMA 

Manifestaciones articulares: son tün frecuentes como las lesi~ 

ncs d6rmicas pero menores que las oculares o mucosas, el cuadro ca~ 

sistc en un proceso inflar.iatorio oligoarticular que afecta especia!_ 

~·:l.'ntc or..Jndes articull..lcionc~ con l!quido hipcrcclulnr (!;()00-?SOO)mrnl 
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en que predominan los polimorfonuclcaros~ La art:riti5 He acoMpafi:a -

usualmente de fiebre no mu1 cl<~vudü, n~crudecencia du ulccrucioncs 

orogenitalca y manifestaciones d6rmic~s '1 cspccialrncntc en lesiones 

parecidas al erjtema nodoso. Su frecuencia es do 30-60% (Tabla VII) 

Los hu.llllzgos radiológicos son raramente encontrados (3}. 

CJ RODILLAS 

V'.21 Ml\NOS 

llil!l!ll TOBILLO 

~ JlOMllROS 

EJ PIES 

~ CllOERA - CODO 

11 ll '> 

+ (3) l'HECUENCill or; 1.11s l\R'l'l CULl\CIOllt:S INVOLUCRJ\DilS 

British J of Raui.ology 1983; 56 



15 • 

.'•tanifcstaciones Digestivas: su incidencia es de aproximadamen

te 40i, sus daten clínicos son <lo poca importancia, tales como ano

rexia, náusea, dolor abdominal, m0tcor isno y diarrea, ésta a1 tima -

puede ser causada por lesiones aftosa.s en la mucosa gástrica o in-

tcstinal, por otro lado cxisle controverBia entre los casos si se -

trata de una verdadera involucr.ici6n del colon o se trata de una en 

fcrmedad inflamatoria asociada al intu!.itino (5, 13}. Oshima y f\.sak~ 

ra han demoslra<l? radiol6qicümcntc anorrnillidadcs tales corno intest!_ 

no pc4uefio, dilataci6n, retcnci6n de gas, retención de 11'.quidos y -

ulcerac i6n de 1 in tes tino. 

Maní fes tac iones Pulmonares. - Son raras y exccpcionaltr.cntc apa

recen como un infiltrado neumónico, adenopatías mcdiastínicas o au

mento de la trama broncovascular. Radiológic(ll!!ente es comprobable -

la afección pulmonar (5, 14), la rnayor!a de los pacientes experime~ 

tan hemoptisis masiva o fatal y se describe corno una vasculitis y -

una fibrosis pulmonar difusa; la función pulmonar no aparece con d~ 

tos de restricción u obstrucción. 

Manifestaciones del Sistema Nervioso Central.- Su incidencia -

varia del 4 al 42% y su aparición entre 1 y 11 años, los datos cl!

nicos pueden ser meningocncefalitis, hipertensión intracrancana, l~ 

sienes del cerebro, parálisis de nervios craneales, aíecci6n piram! 

dal y extr~piramidal y si~nos ccrebclares, lesiones en l~ espina, -

lesiones peri !:fricas de los nervios, dolor de cabeza, con rusi6n me!!, 

tnl y disminución cic l~ ~crnoria (12). 
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Asimismo, esta enfermedad puede involucrar al corilz6n, lo cual 

se manifiesta con degencraci6n mioc~rdica, miocarditis o taquicar-

dia parox!stica; también pueden afcctar5c el hígado, riñón y tes

tículo, ocasionalmente hay oclusiones arteriales o vcncno!.ias, qlo-

merulonefritis y epididimitis. 

Como se puede observar,gencralmcnte las ulceraciones oroqcnit~ 

les son los primeros s!ntomas en aparecer, './ la frecuencia de apar.!_ 

ción de la sintomatolog!a puede llevar <le 3 a 7 años. Ya desde 1979 

Shinizu (5) menciona como factores a~rcgados en el cortejo sint.omil

tico como posible etiología, factores clir.iilticos (clima frío), subs

tancias t6xica!1, inqcsta de cierto tipo de nueces. 



17. 

MANIFESTACIONES CLINICAS 

FIGURA l 

FIGURA 2 
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MANIFESTACIONES CLINICAS 

FIGURA 3 
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DJAr.NOSTICO DIFERENCJAL 

Ya que este síndrome debido a la frecucncin relativa <le alce--

ras orogcnitales, lesiones articulares y uvcitis y considerando que 

no existen pruebas de luboratorio patogn6monicas dentro de el diag-

nóstico diferencial, se incluyen las siguientes cntidüdüs: Lupus -

eritcmatoso,S. de Stcvcn Johnnon, Artritis reumatoide, S. de SjÜren, 

S. de Rcitcr y llftosis crónica recidivante. (Tabla VIII). 

Tl\!JLll VIII 

DIAGNOSTICO DIFERENCillL 

AFTl\S l\FTllS LES ION /\FECCION 

IJUCl\LES GENITllLES OCULAR l\~TICUl,JIR 

llRl'RlTIS NO /\PARECE NO l\P l\ll!X:E IRITIS, IRT!XJ l'OLillRTRITIS 
REIJ!l\'10100 CICLITIS DEf"()l1MAflm 

s.~ NO l\PAllECE NO l\P ARJ:X::E OJERllTITIS 
PUNCTA'O\ y I-OLIAm'RITIS 
a:NJl.ffi'IVITIS lll:F"OR.'Wi'IE 

S. REITER l\Pl\RroN llPl\RfXlN IRITIS,IRIOO MTRl.TIS 
CICLITIS QUE INESPirIFICA 
RESllELVE SIN 
sroJEIJIS. 

N"rAS C!DIICl\S l\Pl\RECE !D llPARECE 00 l\Pl\R!:X:E 00 llP/IRECE 
Rl!ODIV.l\lflES 

S. Bl'l!CET llPllROCE l\PllROCE WEI'l'IS E /IR17U'l'IS 
l!IPOPial INCSPOCIFIC/I 

+(3) Rov Clin S~ü 1979; 149 
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PROTOCOLO De ESTUDIO 

Aunqúe el diagnóstico os meramente clínico, señalaremos el 

abordaje de este tipo de pacientes, a fin de establecer ciertas ca

racterísticas clínicas, de laboratorio y gabinete: 

a) llistoria Cl!nica Completa y Examen Físico 

b) Mapeo geográfico 

e) Radiogrnffo de T6rnx, manos '/ rodUla bilateral 

d) Electrocardiograma 

e) Examen general de orina 

f) Proteína de Bcnee Jones 

g) Cuenta de c:ompkm!!nto 

h) Cuenta diforancJ;il de ltaucocitos y plaquetas 

i) Eritrosedimentaci6n 

j) Anticuerpos nntinuclcaros 

k) Pijaci6n de 15tox 

l) Niveles de complemento C3 y C4 

ll) VORL 

m) Crioglobulinas y crofibrin6geno 

nJ ElectrofOrnsis de proteínas en suero 

ñ) Inmunaelectrof luorcsccncia 

o} Prueba de antígeno de superficie 

p} Niveles de fibrin6qcno 

q) Anticuerpos antitirorylobina 

r) Guayaco en heces 

s) gncma uaritado 
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t) Cultivo de herpes simple 

u) Biopsia de ülcera aftosa (oral o qenital) 

v) Cuenta de esperma en pacientes masculino~ 

Debido u su variadu sintomatologia no hay datos patognomonicos, 

en ocasiones se describe aumento <lo la critroscdimentaci6n, lcucoc! 

tesis, prote!na C reactiva positiva en un 45%, niveles altos de fi

brinógeno en loG casos en que existe tromboflcbitis. 

La prueba <le patergia es considerada por algunos autores como 

criterio mayor (5, 8), hay aumento de la actividud r.iediad.:i por cél~ 

las, elevación de C9 y presencia de HLA espec!fico relacionado con 

las manifestaciones ya descritas previamente. 
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HISTOPATOLOGIA 

Es un desorden primariamente inflamatorio que involucra peque

ños vasos. Las a.reas de ulccraci6n primariamente muestran infiltra

ci6n de células mononuclcarcs alrededor de los vasos. Las lesiones 

tempranas sugieren una reacción de hipersensibilidad. Básicamente -

se trata de una vasculitis en forma de infiltrado pcrivascular con 

una proliferación endotclial que oblitera la luz o cndartcritis --

obliterante, se cree que las tllccras son secundarias a esta va~;culi 

tis. 

Los cambio:.; histol6yicos en forma secuenc i.i.l se aprecian como 

aumento o elevación del CTndotelio de los vasos d6rmicos, necro·.itS -

fibrinoide de las paredes Uc los vasos, conccntraci6n de polimorfo

nuclearcs y extravasación de c~lulas sanguíneas (ll). · 
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TRATAMIENTO: 

En virtud de la naturaleza multisist6mica de esta enfermedad 

los intervalos entre la sintornatología se ha dado origen a el uso 

de distintos medicamentos; mcncionurcmos las diferentes terap6uti

cas utilizadas. Ninguna tcrap6ulicu ha r:tostrüdo tener buen efecto -

en todas las mc::mifcstacioncwt de uh! la gran variedad de medicamen

tos cmpleado5, lo cual plantea un reto al mddico. 

Debido a qua la hipersensibilidad, Licne un papel importante .. 

en esta enfermedad, se utilizan asteroides t6picos y sistémicos guc 

coartan la respuesta de hipersensibilidad, aunque raril vez la impi

den; los corticocsteroides sist~micos tienen buen efecto en las ma

nifestaciones agudas y poco en ~as crónicas, la dosis recomendada -

es de 4 mg/día, suprimi6ndose los stntomaG articulares y cut4neos, 

esta dosis puede ser hasta de 60 mg. en fase aguda y la v!a de apl! 

caci6n puede ser retrobulbar o intrarticular. 

Los asteroides tópicos se utilizan en alceras aftosas y se - -

aplican durante el estado de ulceraci6n, durante 3-4 veces al d!a l' 

su mayor efecto se ha visto en la afecci6n ocular. 

Las tetraciclinas son el medicamente de elecci6n en las alce-

ras orales, su acción es antibacteriana, antirnicoplasma y oosec pre_ 

piedades antivirales, reduci6ndose en forma importante el dolor. Se 

puede disolver el contenido de una c~psula de 150 mg. en 5 ml de 

agua y los pacientes deben dejarlo en la boca durante dos minutos y 

repetirlo cuatro veces al d!a, rccoMcndándose la asociación tópica 
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y sistemática (5, 11). 

El clorambucil c!l el agente inmunosuprcsor que es monos t6;<.ico 

y tiene efecto en las manifestaciones oculares espcciulmcntc¡ así -

como tamb"i~n en.las articulares, ncurol6gic11s y úlccr.J..s oro9cnita.-

les. Parece ser que su potencia .:iumcnta .:il asocian;c con cort1cocs

teroidcs, la dosis recomendada. es de 6-U mg/día (11). 

La azatioprina ha sido efectivo en aquello~; sujeto~; con mL1ni-

festacioncs ocular~s, sin embargo 5U~; efectos colaterales son l0•1c~ 

pcnia, náusea, dolor cpu1ástrico, raz6n por l.-i cual su uso csUi ros 

tringido, la dosis recomendada es de 1. O y 2. IJ mq/l:q/dfa. 

El lcvamisol e~ un antihclrn!ntico c[ic'"1z que tiene influencia 

en la inmunidad celular probablemente por influPnc1a en las cl!lulas 

T, suponiéndose que este rnedicarnentc corrige la deficiencia <le las 

células T supresoras, potencializándosc l~ respuesta inmune, se in

dica en Glccras orogcnitales a dosis de 2 mg/kg/dfa. 

La colchicina actGa inhibiendo la quimiotaxis de los polimorf~ 

nucleares a dosis de 0.5 mg/kg/dfa pero su eficacia en los distin-

tos tipos de lesiones no se ha logrado comprobar, ( 15) . 

Los fibrinolíticos se usan en pacientes con trombof lcbitis di~ 

minuyendo la adhesividad plaquctaria o modifican<lo la fibrinolisis 

en los tejidos, los más us.:iJos son el etincstrol y el fenformin • 

. -
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El factor Je trusfcrcncin se obticnL! Ue Jonadorc~ scinas deri

vado <le linfocítos humnno!> sano5, el cual act ú<i n~dul!icntio el namo

ro de lcsion<rn ~· rccurrenciai; nro0c1li t.~llc;;, (16). 

La hcmatotcr.ipia consn1te en tr.:wfunc.lir ~;anc_:rc y qur.unaglol.Juli

na ul sujeto produci6ndose rcmü;iones ter.ipor.:ilcs de úlcer,,s y nuni

fcstacioncs acula res. Lu na.turu loZ<\ desconocida de to<lo~; los e leme!!. 

tos de lu trm:;fusi6n hn hecho r¡uc se cBpuculc sobre 1.:i existencia -

de una sust.:mcid q 1 H~ ,1ct ivc la formaci6n de anticuerpos ncutr.lliza!! 

tes del m;entc infeccioso y tambi6n uc insinCi..:\ la idea dü que se 

trata de 11 factor de trasfcrenciJ. " ausente o dúficicntc en estos e~ 

fermos. 

La vacuna contra la Polio ha sido utilizada en Israel con 2 p~ 

cientes tratados con la misma a do!iiS de 4 a 5 9ot<1.s de vacuna men

sual por 3 a 5 meses, desapareciendo las lesiones en 2.6 ~fios a 3 -

años. Otros han tenido buenos resultados con la cloroquina e l1idro

cloroquina. 

La talidomina es un excelente medicamente en lo:< cosos de aft'l 

sis recurrente orogcnital rebelde a tratamientos previos, la dosis 

es de 100 mg/dta durante diez dfas consecutivos por vo y puede au-

mentarse la dosis hasta 600 mg/d!a y prolongarse la terap~utica por 

más tiempo, en general se dice que la. tcrap6utica ha curado cuando 

hay desaparición de las 01ftas hacia el décimo o und~cirio d!a, l)Cnc

ralmente se tolera bien y ocasionnlncnte existen nalcstia5 digesti

vas; no tiene efecto en las r,anifcstacione~ articul~rcs y ln .tromb~ 

fl~bit1s. Se usa solo un casos de aftosi5 necrótica crónica muy re-

btd·.: rncurr0r.tc (lí~. 
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PRONOSTICO 

Los factores pron6sticos no hiln sido claramente dclimi tados, -

no obstante, la ausencia de afecci6n del sistema. nervioso ccntrul, 

intestino o arte'rias proporcionan un mejor pronóstico pura ln vida. 

Gencralmcmtc el pron6stico para lar; hombres jóvenes es peor, -

algunos investigadores sugieren que lu progrcsi6n de la enfcrmcdacl 

puede ser alterada en rclaci6n a la tci.-.1pt:;utica establecida cspe--

cialmcnte cuando se utilizan drogils inmunosuprcsoras. 

Recordar L'Ue la enfermedad es <le carácter cr6nico con escasas 

remisiones espontáneas. Esta enfermedad suele progre~ar en formas -

debilitantes. No existe prevcnci6n. 
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MATERIAL Y METODOS,-

Reporte de caso clínico: 

G.R. femenino t.lc 12 t1ftos, originaria del r:stado de Ml?xico quien 

in9resa al servicio de Infectología PediStric.:i del Hospital General 

de M~xico, S. 5, l\.. sin antecedentes hercdofami liares de i11portancia, 

Inicia su !laJecimionto tras a~os !1revios a S\1 int¡rcso co11 diaforc--

sis e hipertermia hasta de 40"C Je predominio no1...·turno, .:-igrL1ntindose 

a esta sintomatologíu lcs16n maculopu.pul.:i.r en vul•1:1 de O. S cm. de -

diámetro circular, la cual fue aumentando a trav~s Jcl tiempo con -

aumento de volumen y ulccrac16n de la misma, ente se aconi.pafiab.:i de 

dolor intenso y fijo, motivo por el cual recibió mGltiples terapéu

ticas persistiendo con lu misma sintomatología a pcLlar Je la anti- .. 

biotico-terapia recibida. 

l\l examen físico se encontró peso de 28 500 g, tall.;: l. 34 m -

frecuencia cardiaca de 80X 1
, frecuencia respiratoria Je 24x', tcmp:-: 

ratura de 37°C. Se observó palidez 9eneralizatla, 9lobos oculares -

con hiperemia conjuntival ++, cuello con ~icroadcnopatias cervica-

les bilate~ales, soplo protosistólico en foco mitral y foco tricOs

pideo de intensidad I-II/VI. Genitales femeninos con edema a nivel 

de labio mayor, apreciándose tu~oraci6n de 3 x 3 de coloraci6n vio

lácea, dolorosa a la palpaci6n en ol mismo sitio y se aprecia le--

si6n ulcerosa de 3 x 2 cm que: alrn.rca lai..>io í'.1.:l'.'Or, vulvil :,· parte de 

la re11ión pcria11al: superficial de Uuse irruqular rojiz.:i y granular 

ulcerativa, de bordes bien definidos con cxud.:iU.o purulento sin apr~ 
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Examenos de Laboratorio: 

Se toman Rx de t6rax, mnno y rodilla sin lesión dcmo5trable, -

electrocardiograma y examen general do orina dentro ele límites nor

males, biomctrl'.a hcm~tica con her.loglobina de 12, hemat6crito de '10 

y plnquctas· ligeramente aumentadas. El frotis de sccreci6n mo.str6 -

trofozoitor. y el exudado vaginal demostró Protcus mira.bilis y esta

filococo dorado, 
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RESULTADOS,-

Tratamiento y Evoluci6n: 

Con el fin de erradicar la parasitosis cutánea se indic6 trat~ 

miento a base de mctronidilzol y dcbidroer.tetina intravenosa por csp!!_ 

cio de doce días, mejorando parcialmente las lesiones y siendo dada 

de alta con trLttamicnto ambulatorio reinqrcsando diccis6is días de~ 

pués, encontrándose lesiones reci<livantes en genitales y notjndosc 

la presencia de placas blanquecinas en carrillos, así como ulccra-

cíones en paladar (afto;,is buen!}, dccidi6ndose descartar cuadro in 

muno16gico para lo cual se efectuaron los siguiente~:; cst11dioo: 

Eritroscdimentaci~n, la cual fuo negativa, anticuerpos antinu

cleares negativos, fijaci6n de látex negativa, VORL negativo, per-

fil inmunol6gico con Ig A e Ig G elevadas, niveles de complemento -

C3 l4lmg/dl y C4 60.6mg/dl, Ig A: 757.Smg/dl, Ig M 242.4 mg/dl, Ig 

G 2 500 mg/dl, prueba de patergia positiva, biopsia de piel con da

tos concluyentes de vasculitis leucocitopUstica (5), biopsia geni

tal compatible con lesiones aftosas. Biopsia de piel con inmunoflu~ 

rescencia en piel estimulada con histamina positiva a Ig G, Clq y -

CJ en vasos de pequeño calibre; es valorada por el scrvjcio de of

talmología quien reporta conjuntivitis no datos da uveitis; así mi~ 

mo fue va.!.orada por el servicio de neurología que concluye discreta 

afección vasculítica cerebelosa de predominio izquierdo probablcmc!!_ 

ta secundaria a procc~;c vascul ftico basado en fondo de ojo normal, 

lil']'cra cJf~mr:t:r!a por dolor de Olccra, ter.blor al afcctuur actos mo

tnn?!l voll:nt.1rin!l y cli: .. ~~·0ta rlr~r.nr1po:;ici6n finu del :10\'irdr>nto y -
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temblor distal de baja frecuencia. 

En base a los datos cl!nicos y de laboratorio se concluye sín

drome de Dchcct, iniciándose con corticoesteroidcs tópicos y sisté

micos sin mejor!a alguna durante 10 días, motivo por el cual se cam 

bia terap6utica a base de levamisol a dosis habituales durante qui!!_ 

ce días sin mejoría alguna por lo cual se decide asociar factor de 

trasferencia una dosis cada 48 hrs. durante la primera semana y po~ 

teriorrnentc una dosis semanal. En vista de la rcbeld!.J al trat.amicn 

to de la aftosis orogenital se agrega talidomida con buena respues

ta, reduciéndose importantementc la Glcera genital: desde entonces 

fue dada de alta con talidomida y factor de trasferencia, suspen--

diendo brusca.mente la talidomida sin autorización m6dica, por lo -

que siete días despu~s se presenta cuadro de reactivación, caracte

rizado por Glceras orogenitales, las cuales hab!an auraentado 301 -

del tamaño previo por el cual se reinicia talido~ida con el esquema 

habitual (17). 

Actualmente. posterior a un año de seguimiento de la paciente,

hemos tenido tres brotes de reactivación los cuales han tendido a -

prolongarse en el tiempo de reaparición del cuadro, continulndose -

con talidomida y factor de trasferencia. 
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DISCUSION: 

El caso presentado es un caso típico del síndrome de Behcet en 

una adolescente de doce años. Como se puede notar a trav~s de la li 

taratura aunque esta enf.ermedad es poco frecuente y sobre todo en -

la edad pediátrica, se reportan datos de este s!n~rorne en niños en 

publicaciones de 1978 y 1905 (1, 6) y esto se debe al tiempo guc se 

presenta entre la aparici6n de los distintos síntomas lo cual puede 

oscilar entre años o meses; aunque esta entidad es prcdominantencn

tc del Mediterráneo, Medio Oric.nte y Jap6n el caso r>rcsentado sale 

de lo frecuencia en cuanto a datos epidcmiol6gicos descritos así ca 

mo, en la relación 0stubJccida en cuanto al sexo. 

Para establecer el l~iagn6stico de esta cnfcrl"l0dad se tomuron -

en cuenta los criterion de Masan y Darnos en que se cr;t<?blcct? la na 

turaleza multisist~mica de esta enfermedad. 

En base a estos criterios en nuestro paciente se presentaron -

cuatro criterios mayores, los cuales son: aftosis recurrente, ulc~ 

raciones genitales, lesiones en piel como la vasculitis cxperiment! 

da a la prueba de Patergia, conjuntivitis y un criterio menor cara~ 

tcrizado ~or la discreta afccci6n vascul!tica cerebelosa que prese~ 

taha l:l paciente, considcr.~ndose cor10 un diagnóstico de certeza. El 

diü1Jn6stico de la enfermedad llevó en prornadio un lapso de dos me--

ses. 

Desde el punto de vista cpidcmiol6gico, la frecuencia en Minn~ 

sotn es d~ 1 en 300,000, c!n nt1C'~it1.-o medio carecemos de estudios al 
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respecto, probablemente porque la mayor incidencia de esta enferme

dad es en otras edades, quizá porque muchas de las manifestaciones 

no so detectan integralmente por el tiempo de cvoluci6n de la sint<;>_ 

matolog!a cstableci6ndosc pr.:icticamcnte en la 0tapa <l~ vi<la udul ta. 

La ínvestiqací6n realizada en el p.J.cicnte descrito nos llev6 a 

la demostrncí6n de algunos de los componentes de la triada sintomtí

ticn, las cuales no $fempre ~a m~nificston en un mis~o individuo, -

ni ocurren. !>imultáneamente, lo cuu.l Jificultu (~l t1ic:ign6stico. E~;tc 

padecimiento inicia qcncrulr:iente con lesiones ulceroS<l5 t.:n la r11ucr;-

sa bucal, lo cual no sucedió en nuestro pu.c:i~·nt<!. St·9C'm reportes de 

la literatut.J;, la .:1fct:ci6n ocular en l.J. ctilpa pcdl.:llrica es st~mnmen 

te rnrn (l). 

En rclilci6n a la i:t1olog!a de esta entidad se han involucrad.o 

diferentes teorías, algunas hablan de cierta predisposición genéti

ca en relación al antígeno leucocitario humano (HLA) e incluso se -

ha dicho que de acuerdo a esto antíqeno pueden variar las manifesta 

ciones de la enfermedad. 'l'umbién se ha mencionado encontrar cuerpos 

de inclusión en las células de exudados de las alceras relacionados 

con agentes de q6ncro infeccioso del g6nero Chlamid~c, opinión muy 

a~blgua entre lafi diferentes literaturas, sin embarqo debiUo t1 que 

no He ha logrüUo comprobar plenamente el agcnt0 infeccioso, esta 

tcort._, se encuentra en dud.-1, el aqcntc infeccioso encontrado en la 

parte iníci.Jl de su padecimiento se 50!1pech6 q,ue fue una infcccí6n 

agregada nl cuadro. Se híl mcncionuUo un estado de hipersensibilidad 

Cllt4naíl, cuyo uspccto a 1 micro~>copio de luz milnificstil dato~ de V.:l:?_ 

-:'"'lllit is. Us<1n1ln 1 6cnica~:; J¡• inmunof1ucrcscc11ci a se hJ dr..~i:'.Ost:rado --
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elevación de llJ A, Ig M e Ig G; demostrándose en nuestro paciente -

la vasculitis y la clcvaci6n de I9 G. 

Finalmente por su naturale~n multisistémicn ninguna terapia es 

Otil para actuar en todas lüs manifestaciones, por lo cual existe -

gran controversia en el tratamiento. Si nos enfocamos a el paciente 

descrito se observa que las alteraciones predominantes fueron afto

sis bucal recurrente y úlceras ryenitalos en que sucl~n tener buen -

efecto 11:1s ~c...r..1t•.!uticas descrit<ls, sin cmlrn.rryo. en este caso j,nicia!_ 

mente $e m.:i.nCJH con cstero1des t6picos y sistl!r.ucos sin mejorfa de 

la sinLomatolcg!a por lu q~1.:. se ..lgrcga un antihclm!ntJco inhibidnr 

óc l.:i c61ula ·.r supresora )' considerándose que este mt~llicarr.Pnto po-

tenciar.ta la respuestu inmune sin obtener result.:itlos s<J.t i~;factorics 

se decide agregar fuctor de tr~sfcrencia asociado con talidomida, -

observándose buenos resultados, las dlceras bucales tlesapLJ.recen al 

tercer d!a y las tilceras qenítales van en reducción de tnmLI:io. 

Segdn los datos recabados esta paciente continuó con la aplic~ 

ci6n de factor de trasferencia y por la evolución presentada se in

fiere que requer!a talidomida por lo cual se reinició con el esque

ma mencionado (17), mejorando absolutamente las lesiones, por tanto 

en la mayor!a de los casos se requiere de la acc16n combinada de -

los medicamentos. 

Finalmente, se podrj notar que el pacicntu debe conocer la na

turaleza de su enfermedad y su e vol uci6n, rcquiri6ndosc por tanto -

del scquirnicnto prolongoclo cen el apoyo del r.il!dico. Es ir,¡,ortantc -
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ra antibioticoterapia, requiere un seguimiento continuo de por lo -

menos cada seis meses, se requiere trabajo de equipo por su niJtura

lcza multisistémica por lo,que es necesario el tratamiento interdi~ 

ciplinario con las distintas especialidades en esta enfermedaG. 

El cuatro histológico establee.ido claramente presenta vasculi

tis en forma de infiltrado pcrivasculnr con p1·olíferuci6n cndctehltl. 

La enfermedad básicamente es crón:ic.:i con 0~cw~.:i.s remisiones ~s 

pont~ncils. 

No existe prcvcnci6n de esta tjnfermcdad. El pronóstico es bue

no en tanto no exista ~fccción al sistema nervioso central y de 

llCUcrdo a la edad d0 prC!>Cnt.:ic: i6n del caso. 
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CONCLUSIONES,-

l. La enfermedad de Bcllcct es poco frecuente en la edad pcdi~tri

ca y tiene una distribución gcoqraficu peculiar y su etiología 

aan no ha sido completamente e~clarccidu. 

2. No existen estudios de esta píltología en nuestro medio. 

3. La enf•-:rracdad de Bchcct es m~s frecuente en el sexo masculino 

que en el ferncni no. 

4. La sintomatología v.:ir!a entre el .irlu·l to y el nifio, encontrándo 

se en ~ste Oltirno rara vez afección ocular. 

5. El tiempo que transcurre entre la primera mnnifestaci6n y el 

establecimiento de los otros s!ntomas es muy variable. 

6, No existen datos de laboratorio patogn6monicos por lo que el 

diagnóstico es cHnico. 

7. La lesión histopatol6gica característica es la vasculitis. 

B. El tratamiento es variado, ninguna terap~utica es eficaz para 

actuar en todas las manifestaciones. 

9. Las cornplicaciones son raras y ~stas son ceguera en aquellos 

pacientes afectos de uvcitis, ar.f mismo puede prcscntürse obs

trucci6n de la vcnn cavíl. 



36. 

10. La mortalidad es ~uy baja y es causada en aque11os pacientes -

que tienen afección del siste"" nervioso central por meningo

enccfalitis. 



37. 

RESUMEN: 

El s1ndrome de Behcet es un complejo multisistémico caracteri

zado por úlceras en la mucosa oral, dlceras genitales y afcccidn -

ocular principalm~ntc iridociclitis; pueden involucrarse otros apa

ratos y sistemas coma son: articulaciones, pulm6n, sistema nervioso 

central, hígado, lesiones en piel y tracto gastrointestinal .. 

La etiología de esta cnfermcdnd no ha sido esclarecida por lo 

que se han postulado varias tcortas principalmente la viral y la i~ 

munológica. Su distribución geogrtifica es peculiar (meditcrr:lneo) -

pero se ~cportun caso~ en otra5 zonas; su frecuencia en cuanto al -

sexo se rcporttJ mayor incidencia en el sexo masculino en una propo!. 

ci6n 3:1 aunr¡uc en América es a la inversa; qcnerallnentc se encu~n

tra en etapa adulta, sin embargo se han reportado algunos casos en 

edad pediátrica. 

El diagnóstico es básicamente clínico y se establece de acuer

do a los criterios de Masan y 3arnes, se dice que tres criterios ~ 

yores hacen diagn6sti.co, o bien dos criterios mayores y dos aenorcs .. 

El pronóstico es bueno, es un padecimiento crónico, las secue

las solo se presentan en casos de afección de la uvea o BC?ningocnc!:_ 

falitis. El manejo es multidisciplinario en virtud de su afección a 

los distintos aparatos y sistemas, no se ha demostrado una tcrapéu

ticn eficaz en todas las manifestaciones, por lo que se utilizan e~ 

quemas combinados. Es importante que el paciente conozca las carac

terísticas de su cnfcrmcdod corno pr"ccso crónico y que se continfic 

!lU scquimicnto en forr.ia pcri6dic.u. 
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