
;llJ-
INP 

/fr:Zcj-C1) 
UNIVERSIDAD NACIONAL AUTÓNOMA DE MÉXICO 

========= i-J 
FACULTAD DE MEDICINA 

DIVISIÓN DE ESTUDIOS DE POSTGRADO E INVESTIGACIÓN 
SECRETARIA DE SALUD 

INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA 

COMPORTAMIENTO DE LA ENFERMEDAD DE BEHCET 
EN PACIENTES PEDIÁTRICOS ATENDIDOS EN EL 

INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRÍA 

TRABAJO DE FIN DE CURSO QUE PRESENTA 

DR. LUIS ENRIQUE CHÁVEZ GÓMEZ 

PARA OBTENER EL DIPLOMA DE ESPECIALISTA EN 

ALERGIA E INMUNOLOGIA CLÍNICA PEDIATRICA 

MÉXICO 2002 



 

UNAM – Dirección General de Bibliotecas 

Tesis Digitales 

Restricciones de uso 
  

DERECHOS RESERVADOS © 

PROHIBIDA SU REPRODUCCIÓN TOTAL O PARCIAL 
  

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal 
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México). 

El uso de imágenes, fragmentos de videos, y demás material que sea 
objeto de protección de los derechos de autor, será exclusivamente para 
fines educativos e informativos y deberá citar la fuente donde la obtuvo 
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro, 
reproducción, edición o modificación, será perseguido y sancionado por el 
respectivo titular de los Derechos de Autor. 

 

  

 



COMPORTAMIENTO DI<: LA ENFl<:RMl<:DAD DE IJEllCl<:T l<:N PACIENTES 
r•:DIÁTRICOS ATENDIDOS EN EL INSTITUTO NACIONAl.'..J>~F.DIATRI 

/ 

Y«~~ 
11'1trl«~· 
I -U:-:._ 

Dr. Mnrco Anto

7
11iúYn111nl.11ki 

Tutor de Tesis 

/ \ 

a i mlakari ----~ 
cnto de Pre y postgrndo 

_/r, 
' \, ... .r 

Dr. J< sé ff l l11c~:~1.6pcl. 
Jcfo del Servicio de l\lcrgia 

y Profesor Titular del Ctirso 



l. 
11. 

111. 
IV. 
4,1 
4.2 
v. 
VI. 
VII. 
VIII. 
8.1 
8.2 
8.3 
11.4 

IX. 
X. 
XI. 
XII. 
XIII. 
XIV. 
XV. 
XVI. 

INDICB 

RESUMEN 1 /\NTECEDE"""'."N""·--rn-·s ________________ 2-5 

JUSTIFICACIÓN 5 
00.IETIVOS 5 
Ohjclivo Gcncrnl 
Objelivos füpecifieos 
lllJ>ÓTESIS ~--- 5 
JlJS'l'IFICACION Y l'l.AN'l'i\MU:NTO 1>1\1. PROBLEMA ti 

·~~~;.lll~~I~~~ l~;~:l'~~~~~JIO ___________ ~ 
Criterios de Inclusión 

Criterios de Exclusión 
Criterios de Eliminación 
Descripción del Mé1mlo. _______ . __ . _ 
DEFINICIONES Ol'ERi\CIONi\1.1 \S 

7 
7 

ANÁLISIS ESTADÍSTICO . 
-----·- -·- -·------

CONSIDERACIONES ETICAS __________ _ 

RESULTADOS------
DISCUSIÓN 
CONCLUSIONES ____ _ 
HOJA DE COLEc-=c"'1""'o_N_D~E'""'1->A.,.,0""ro~s:::::::::::::-______ _ 
OIBLIOGRAl'ÍA ________________ _ 

7 
7 
R-12 
13-14 
15 
15-16 
16-17 

.. ··----· ------------------

f,,--.,_..,., __ ,.,._,,, _ __.,,,_,,,_,,,,,,,,., __ .... _,, _____________________________ -- --------



COMl'ORTAMrnNTO DE l.A ENPl~RMEDAD DE BEHCET EN 
PACmNTES PEDIÁTRICOS ATENDIDOS F.N EJ. INSTITUTO 

NACIONAL DI~ l'El>IATRIA. 

+ DR. Luis Enrique Ch{1vez Gómez, ++Dr. Marlfn Penagos +++Dr. Marco Antonio 
Yama7~tki, +++"Dr. Renato Herrón Pére:1: 

La enfermedad de Behcel es una vasculilis sistémica con múltiples 
manifestaciones que puede afecta a cualquier género y órgano, se caracteri7.a por 
úlceras orales y genitales recurrentes, lesiones dérmicas, afección de órganos 
importantes como los ojos, SNC, tracto gastrointestinal y otros, es más frecuente en 
ciertos gmpos étnicos de aqul que se haya establecido predisposición genética tal 
es el caso del 111.J\ B- 51, mlemás se han involucrado agentes infecciosos en esta 
enfermedad que actúan como disparadores en aquellas personas con fondo 
genético 
Ohjetivos: describir el comportamiento cllnico de esta enfermedad en pacientes 
pediátricos mexicanos que consultan al Instituto Nacional de Pedialrla ya que no 
existen estudios previos en esta pohlación. 
Materiales y Métodos: se · realii-.6 un estudio relrolcclivo, comparativo y 
transversal. Se revisaron lodos los expedientes cllnicos de los pacientes 
diagnosticados y que cmnplfan los c1;lerios de clasificación para esta enfermedad 
desde enero de 1988 al 31 de diciembre de 2001. · 
Resultados: se encontró que en lodos los pacientes revisados presentaron 
(1lceras orales (100%) lo cual es diferente a lo que reporta la literatura que la 
reportan hasta un (70-80%), que gran parle de ellos presentan afccci6n cutánea 
como acnc, foliculitis, que la liebre se encuentra en la mayorla de estos la cual es 
de fuerte intensidad, las afccci6n ocular no se cncontr6 en ninguno de los pacientes 
revisados lo cual es muy importante ya que cuando esta presente se asocia con 
gran frecuencia a ceguera y se encuentra presente en paciente que padecen esta 
patologla hasta en un t3%, además ninguno de los pacientes rC\~sados se encontró 
que padecieran de hemoptisis la cual se asocia a mal pron6stico y que con el uso 
de Talidomida la úlceras no solo disminuyeron en tamaño cuando recurrieron sino 
que también la recurrencia fue cada vez menos frecuente y en menor numero y que 
en 4 de estos pacientes que se usó Talidomida por dos años no presentaron 
rccurrencia de las úlceras. 
Conclusi<.n: se enconlró que la enfcn11edad de Behcel es una enfermedad poco 
frecuente en población pediátrica, en nuestra población no contamos con afección 
oc:11lar importante como lo reporta l'rl la 1itcrat11ra, tampoco afccci(m p11lmonar, 
adcm{1s se encontró que los resultados terapéuticos con T;1lidomida son muy 
buenos, aunque es nccesm;o realizar más estudio sobre esto. 

Palabras clave: Behcct-comporlamienlo- INP 
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AN'l'Jo:CUl>ENTES 

La cnfcm1cdad de Ilehcet es una vasculilis sistémica crónica con 
manifestaciones múltiples de causa desconocida, que afecta diversos 6rganos y 
sistemas, con compromiso importante y pronóstico sombrio. Se caraclerfaa por 
impredecibles periodos de exacerbaciones y remisiones, con manifestaciones 
cllnicas variadas tales como: manifestaciones oculares las cuales puede llegar hasta 
la pérdida de la visi6n, lesiones mucocutáneas como úlceras o aftas orales o en los 
genitales, artritis que puede ser incapacitante, afección neurológica, 
manifestaciones dérmicas como eritema nudoso, pscudofoliculilis, lesiones 
papopustularcs, afección gastrointestinal, cpididimo-orquilis y la pn1eba de 
patcrgia posiliva.(1) Afecta a individuos de todas las edades, ya que se ha descrito 
predominio por individuos entre los 20-30 afios y se presenta en ambos géneros, 
cuando se presenta en individuos de temprana edad se asocia con 

1
un curso más 

agresivo (1 y 6) 
Se trata de una enfermedad lan antigua como la humanidad misma, los 

primeros escritos sobre ella se remontan al siglo V antes de Cristo, cuando 
Hip(icrates la clcscrihió como una cnfcrmcclacl que se caracteri1.1 por liebre, aftas 
principalmente en rcgi6n oral y en gcni tales, afccci6n ocular que podfa llevar a la 
pérdida de la visión con periodos de exacerbación y un curso crónico.(1) · 

Tiene distribución mundial, aunque se ha descrito predominio por· ciertos 
grupos étnicos, se reporta mayor incidencia en paises como: ,Jap(m, .en regiones 
como el Medio Oriente y Mcditcrrúnco aunque esta cnfcnncdad se ha extendido en 
lodo el mundo y esto se relaciona a la constante migración de las personas que 
existe actu:1lmcnte.(1 y 12). 

La enfennedad de llchcct es una cnfenl1edad que ha incrementado en los 
úllimos 40 años, principalmente en paises como .Japón, Irán, Alemania, Arabia 
Saudita, Turqula ( 1). Se ha visto mayor prevalencia en ciertas familias y en 
gemelos, por lo que se buscó una asociación genética y se encontr6 asociación con 
ciertos JllA, cspecilicamcnte con el HI..A-B 51, ya que hasta en un 72% de los 
pacientes que la padecen muestran esta asociación, particularmente hombres y se 
asocia a· un pronostico más grave, con complicaciones como uvcitis, espondililis y 
eritema nodoso (3). Se ha encontrado polimorfismo en estos genes indicando que 
existe otros genes relacionados con la enfermedad, estos se encuentran ubicados en 
la regifm que codifica entre el TNF y JJJ..A-B y genes Jll..A-C, MJC; J>ERB y NO!l 
(4). Además de que se ha demostrado esta predisposición genética, se ha 
propuesto la existencia de factores cxógcnos tales como infección por el Herpes 
virus simple tipo 1, Streplococus sangui, E. coli y l\1ycobacterium tuberculosis. 

ne esta manera el mecanismo inm11nol6gico es importante en el cual interviene la 
susceptibilidad del individuo y la presencia de un agente disparador llamese 
infección bacteriana o viral, estos antlgenos son presentados por medio del MI-JC­
tipo JJ de los macrófagos a las células CD4, activándose especialmente con patrón 
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Th-1 con la pnídu~ci<'>n de cilm:inas ( 11.c:.i, INF-y, TNF- fil (4) e induciendo la 
m:tivaciém y prolifcraci6n de céluli1s 11, el INF gamma activa ;1 macrí1li1gos y estos 
liberan 'l'NF- 11, 11.-1, e 11.-8, lo cual i11tl11cc la cxpresic'm de 111oléculns ti<: adhesií111 
sohrc las células cndntcliales, la 11;-8 induce quimintaxis y aclivnciém de 
neutrófilos, estos eventos son los responsables de lu nctivnción transitoria de 
pólimorfonuclenres y linfocitos- T en el endotelio del área inílamada (5), la 
predisposiciém genética puede contribuir a la expresi(>n y perpetunciém de Ja 
eníermedad (,¡). 

Periódicamente se reúnen grupos de expertos a nivel mundial para revisar y 
dar a conocer Jos criterios para el diagnc'isticn de esta enÍ<!rmcdad y diíumlirla en Ja 
comunidad médica y en la poblaciém general (1). Es importante su 
reconocimiento, saber cual es el comportamiento en la niñez, cual es el curso en 
mujeres emhara:mclas, y en Ja pohlacic'in rn 1:r1wral para nfn•rc•r clia1:11éisticos 
tempranos, adem{1s de tratamientos oportunos y clicaccs 

El diagnóstico de esta enfermedad no es fácil especialmente en individuos con 
sintonrntologia )c\•e siempre constituye un reto pani el médico, por lo que se han 
propuesto criterios para su diag11í1slico, lo.~ prinwros que se conocen fueron 
propuestos en 1969 (6), postcricmncnte los japoneses presentaron nuevos 
criterios, luego surgieron otros como los de O' Duf(y (7), Zhang (8), Dilscn y cols 
{<>), cada uno de estos con cierta sensihiliclad y cspc:ciliciclml, sin embargo para 
unificar se reunieron grupos de expertos de lodo el mundo en esta enfermedad y 
d:m a conocer los criterios de clasificación internacional los cuales comprenden 
:(10) /\-úlceras orales recurrentes aftas menores o mayores o úlceras herpetiforme 
observadas por el médico o pacic!nte las 1·11alPs ddwn de 1<•1wr una rerurrcncin ele 
por lo menos a vec1:s en 1111.pcrfoclo ele 12 llH!SC'.~, U-dos o m:ís ele Jos siguim1tes ll-1: 
úlceras genitales recurrentes (ulceración aftosa escasas observadas por el medico o 
pnciente) ll-2:lcsión ocular ( uvcílis anterior, posterior, vasculitis de los vasos 
retinianos ohserv;idos por el oftalmólogo) B-3: Lesiones cut{mcas (eritema nodoso 
obse1vadn por el médico o paciente, pseudofoliculitis o lesiones papulopustulosas o 
nódulos acnciformes en el pacientes en el periodo post adolescencia o sin que use 
corticoides) n -4. !~1 prueba de palcrgia positivo ( el cual consiste en una 
hiperrc:1ctividad de Ja piel la cual es inducida por punci(in intradermica con una 
aguja y que es leida 24-48 horas después de la agresión (1). 
Estos criterios propuestos por este grupo internacional ofrece una sensibilidad del 
91% y unn especilicicfocl del 96%. (11). 

Basúndose en estos criterios de clasilicacií111 se han revisado una serie de p:icientcs 
encontrando la frecuencia de manifestaciones clínicas: úlceras orales se encuentran 
con una frecuencia del (14-71%, compromiso ocular hasta un 9-13%, lesiones 
culúncas en un 5-18%, úlceras en genitales en un :~-19%, artritis y arlrulgia hasta 
un 3-13%, vasculitis en un 2-7% y pericarditis en 2~'6 (1). 
La enfermedad de Behccl es una vasculitis sistémica que puede afectar a órganos 
importantes comprometiendo la funcic'm específica ele ellos, a nivel ocular hay una 
variedad de lesiones como: Iridociclilis aguda anterior, cataratas, glaucoma, 
vitritis, retinitis, panuveílis, edema de la retina, degeneración macular, oclusión de 
arteria y venas (9). I~1 uveilis se clasifica de acuerdo a la región anatómica 



afectada y se menciona compromiso ocular hasta un 45-72% (12) se ha asociado 
en hombres con mayor severielael y frecuencia, pueele haber afección bilateral hasta 
en un 80% ele los pacientes con afección ocular(:.!) aunque hay series e.Je casos que 
presentan c.Jiferentes frecuencias, la uveitis anterior es ti pica mente recurrente y se 
resuelve espontáneamente., El tiempo que transcurre elesde que se instala la 
enfenncelad ocular y la pérc.Jida de la visi(m es cercana a 5 años.(13) 
Otras de las manifestaciones son las artralgia o artritis, esta artritis se caracteriza 
por ser monoarticular, oligoarticular o poliarticular, afcctanelo principalmente 
articulaciones de miembros inferiores, con recurrencia ocasional y cronicidad, con 
una frecuencia e.Je afección hasta de un 40-60% (1) es una artritis no defonnante y 
no hay lesión destructiva de las articulaciones (9), hay compromiso simétrico hasta 
en un 8696 (12), cuando hay afección monoarticular hay predominio de rodillas 
(50')(,), muñecas (2:l%), tobillos (11%) y codos (5%) (12). La osteonccrosis es un 
compromiso r;1ro aunque se han reportaclos lesiones de osteonecrosis reversibles 
(14). 
Ilasta un 10% de los pacientes con esta enfermedad padecen de esponelilitis 

anquilosan te y ele este gnipo hasta un :M% padecen ele sacroilitis, la cual se asocia 
con HJ.A-13 27 positivo, aelemás se asocia con rniositis y enfermedad ele Sjiigren 
(15). 
Puede presentarse afccci6n de graneles vasos y capilares, con tromhoílehitis hastn 
en un 10% y la vaseulilis hasta un (H-:lH'X.) ( 1) , se clescrihen cuatro tipos de 
vasculitis: oclusión arterial, aneurisma, oclusión venosa y varices (16), la trombosis 
puede ser profunda o superficial, la superficial se reporta hasta en un 24% y la· 
profunda en un 10%. . 

Otro de los sistemas afectados en cslU cnfcrmeclad es el sistema nervioso central 
y cuando se ve afectado se le llama Neuro Behcct, se ve involucrado con una 
frecuencia de a-10% (17) con alleraci6n ncurologia sensorial y con un mal 
pronostico( 17). . 

A nivel de laboratorio no existe un clala patognomónico, encontrándose elevación 
de ( F.SR, CRD, plaquetas), además se puede encontrar elevación de JgM e lgA (18), 
se ha encontrado imunocomplejos deposilados en los sitios de lesi6n (18). 
En cwmlo al tratamiento se han clescrito 1111a serie de medicamentos clentro ele los 
cuales se incluyen los anlinílamatorios no esteroielcos(AINES) pam controlar el 
c.lolor y la fiebre, el uso de medidas generales, el uso e.Je corticoides ya se:i local o 
sislémico son muy i111porlm1tcs en el tratamienlo ele la enfermedad, ade111{1s se 
c.Jescribe el uso e.Je :intihióticos ya sea de manera local como la tetraciclina o de 
forma sistémic:i, si exisle afecci(m sistémic:i el tratamiento tiene que ser más 
agresivo para evilar que la lesión se perpeluc, asi se menciona el uso de la 
colchicina a elosis de 1-1.5 mg/clia, c1rnnclo existen artralgias o lesiones 
mucocut{meas. La ciclosporina A es otro de los meelicamentos usados a elosis de 3-5 
mg/kg/dia En aquellos casos de uveitis, artdlis y lesiones mucocutaneas se usa la 
azatioprina a 2.5 mg/kg/dia, cuando existe una afección importante es la 
ciclofosfamida a dosis de 2.5-4 mg/kg/clia de manera oral con o en bolos ele 750-
1oc>0mg /mensual. Otras alternativas de tratamiento que se descrihen incluyen el 
uso e.le INF a. a dosis de s millones de U/dosis cada 3 semanas, Metotrexate, 
Talielomiela, anti agregantes plaquetarios etc. La terapia se puede dar de manera 



combinada en nquellos pacientes en los que la enfermednd se presenta de forma 
mús ngresiva (2). · 

. m prunóstico de estos pacientes es bueno cuando no exisle tifección de órganos 
importnntes pero c1mndo lrny nfecci6n del SNC el pron6stico es nrnlo, In afección 
del ojo puede llevar al paciente a presentar pérdida o disminución de la visión, se 
ha reportado una mortalidnd del 20% cuando afecta al SNC a 7 años del 
diagnóstico, cuando hay tromhosis de las arterias pulmonnres el pronostico es peor 
se ha descrito que lrnsta un 50% de estos pacientes afeclados han mucrlo a los 11 
meses de instalada la hemoptisis, se ha indicado anticoagulación con werfarinn(19), 
tiene peor pronóstico los hombres jóvenes que en mujeres jóvenes. 

,J US'l'l FIC/\Cl(>N 

No existen revisiones de esta patolo~fa en pohlaciím pcdi:ílrica mexicana y no se 
conoce si licne 1111 co111p1Jrta111il?nlo dil'l!rc11lc a lo l'l!portados por l?studios 
realilmdos en olros paises. J\cle111{1s el lrala111h?nto no ha sido establecido 
eonsistentemente. 

on:1 l•:TIVOS. 

'011,Jfo:TIVOC:ENEl{J\I •. 

Describir el curso clfnico y pronóstico c.lc?1:1icnl;~n1le~ad de· Behcet en niños 
mexicanos atendidos en el Instituto Nncirinal de Pediatrln: 

~:··~- .;' ~·~:~ >. \~:;.;1; 
<>hiclivos cspt•cilic.:o."'. _ . <-.:>.,.,. ·..-·: .,;:_ .. ,·. 

• 1- Conocer el curso clfnico <le los - pi\ciéiít~s':-ccm ~11ferme<la<l de Behcel 
atendidos en el Instituto Nacicmal dl!l'ediatrfii. : : °''. _· 

:.i- IJcscrihir las complicaciones mús frccuc1-1les presentados en pacientes con 
enfcnnedad de Bchcel. - .. " ----- -,. .. -·, - - -- ;_,• - -- -

:l- Conocer In snhrevida de p:icient~s'cmt 'eí1rcrn'!ecladd;1' Behcct. 
:·· ... ·- .. '} 

l l l l'()'l'l•:SIS. 

1- El 100% de los pacientes atendidos en este InsÚt~1to:l!'i11'san cc-m úlcerns 
orales y 1111 <>1> % cursan con t'lleeras c:n mucosa ~cnital y Lie11c11 recurrencia 
de las lilc:cras cua lro vcc:es al aiio. 

2- JA,s complicaciones oflalmolíi~icas en pacientes pcdi<ítricos mexicanos con 
cnfernwclacl de Bchcet son del ¡;%,las 11c11rolí1~ieas clcl m'J(, y la trombosis 
pulmonar no es t:m frecuente. 

:l- La sobrcvi<la <le los pncientes pediátrico con enfermedad <le Behcel 
atendidos en el Instituto nacional <le Pediallia es del 8096. 
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. . -· -·, 

,JUSTIFIC~~IÓN Y PI;~i·i~Al\1j ENTO l>EL PROBLEMA. 

lCuál ei; el. cu~i;o.cH~i~o y'.pr6riói;tÍco de pacientei; con enfcnnedacl de nehcet 
atendidos en el Instituto Nacional de Pcdiatria? 

TIPO v msi~r'lo DEL ESTumo. 

Tipo de Estudio: Curso Clfnico y Pronóstico. 
· Diseño del estudio: serie de casos y rcvii;ión de la literatura. 
Nivel 1: por la aplicación de una maniobra. Observacional. 

2: Por la presencia de hipótesis causal: Descriptivo. 
3: Por la direcci(m del análisis: Efecto a causa. 
4: Por la captación de la. lnformaci(m: Rclrolcctivo 
5: por la unidad de an{11isi.s: Individual 
6. Por la selección de los casos: Prevalen le 
7: Por la relación entre gmpos: Inclcpenclientes 

MATERIALES Y METODOS. 

Población universo y objetivo. 
Se revisaron los registros clinicoi; de los pacientes con diagnóstico. ele 
enfermedad de llchccl alcnclidns en la consulta externa y hospilali7.ación del 
servicio de h1m1111olo14ia del lnslil11to' Nacional de l'edialria del 1 de: enero 1988 
al 31 de diciembre del :wo1. Se registrará en cuestionario las variables ele 
interés del estudio, las cuales serán analizadas. 

CRITERIOS l>E SELECCIÓN l>E l.A 1'0111.ACIÓN. 

CRITERIOS 1m INCLUSIÓN. 

1- Edad menor a 18 aiios. 
2- Cualquier género. 
3- Diagnostico de enfermedad de llehcel. 

CRITERIOS DE EXCLUSIÓN; 

Pacientes qúc no presenten el Ro% de la información requerida en el 
expediente; 

CRITERIOS DEF.1.IMINACIÓN. 

Ninguno 

6 
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DF.SCRll'CIÓN DEL METODO. 

l..os datos de cada paciente se ohtcndr{111 del registro clinico, en formato especial 
siempre y cuando en ellos se evidencien los criterios de clasificación de la 
enfermedad, incluyendo genero, edad, raza,desenlace procedencia, tiempo de 
evolución previo a diagnostico, úlceras orales, genitales, alteraciones 
neurológicas, visuales, gastrointestinales, nódulos cutáneos, osleoarliculares, 
marcadores inmunológicos, lralamienlo recibido, evolución, estado actual, 
posteriormente los dalos se analizaran en el sistema de computo con programa 
Excel y el análisis estadístico se efectuará a través de SPSS para Windows 
versión 9.0 

DEFINICIONES OPERACIONALES. 

ENFERMEDAD l>I~ llEllCl•;r: es una vasculitis sisl<!mica º'polisint(nnalica" 
rcclllTenle de curso crónico y eausu desconocida y que cumpla los criterios: 
ulceras orales recurrentes, más dos de Jos siguientes A) ulceración genital 
recurrente, 11) lcsi6n ocular, C) lcsi6n en la piel, I>) prucha ele patergia posiliv;i. 

F.DAD: tiempo cronol6gico de un individuo la cual es expresada en años, meses 
y ellas. · 

SEXO: caraelcrlslica fenolfpica de un individuo'.. · 

TmMl'OTRANSCUIUUÍlO llASTAE!<Pl{}ON~osnco:. 

Tiempo qué: t1·¡111sc11rre cles<lc.las 1'iri111ér,;smanifcstacioiíes de la enfermedad 
hasta c.l momenlo en que es diagnostiC:ada en el Instituto. Nacional.de Pediatría, 

.. (¡1'cllal .. se cxprpsar{1 en una escala onlinald(! aiíos y meses . 

. ANÁl.ISIS ~'ffADfSTICO. 

Se calc11l6 la distrihuci(m de las variables cuantitativas. con. la prucha .. de 
Kolmogorow-smirnov. En general, la distribución fue normal,. por lo. que se 
empicó a la mediana y limites inlercuanlilcs como medidas de resumen. Las 
varinhles nominndns se resumieron proporciones. 

CONSIDE!lACIONFA<; ETICAS. 

Por tratarse de un estudio relrolcclivo no a111eril6 consenlimienlo informado, por 
no tener implicación ética. 
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RESULTADOS. 

1Jcscri11ció11 del y1·11110 !JCUcrul. 

Once pacientes cumplieron con los criterios de selección, durante el periodo de 
estudio. La mediana para la edad fue de 142 mci;es (T.iq 7.l-216) y la mediana para 
el tiempo de evolución del padecimiento previo al diagnóstico fue de 15 me.ses (Liq 
11-48). 

Cinco fueron hombres y 6 mujeres. m 7596 era residente del D.F. Cinco pacientes 
tenlan el antecedente de úlceras familiares (45%) .. Dos.· paciéntes tenlan el 
antecedente de enfermedades inmunológicas .familiares (artritis reurríatoide y 
tiroiclitis). · · · ·· 

Tabla 1 · 

Como se muestra en la tabla t, las úlceras fueron la manifestación más común. l.a 
afección cutánea se encontró en 9 ele los pacientes revisados. La liebre estuvo 
presente en 8 de estos pacientes. I~1 afecciones osteoarlieulares se encontró en 4 
pacientes Iris nrticulnciones mfls frc:cuentr.mcnle nfeclaclas son las <le miembros 
inferiores, pelvis y de columna vertebral. l~n un paciente al cual se le reali:r.ó el test 
de patergia fue positivo, un paciente presento afección del SNC (vasculitis). Otro 
presento manifestaciones gastrointestinales (CUCI). Ningún pncienle presentó 
afección ocular. 

Tabla 1. Signos clinicos 

Signo 
Ulceras 
Manifcstnci(m cutfmca 
Fiebre 
< >stcoarl iculares 
Prueha ele palergia* 
Manifostaci(m SNC 
C.:UC.:l 
Oculares 
*solo fue rcali7.ada en un paciente. 

Frecuencia 
11/11 
9/11 
8/11 

4/11 
1/11 
1/11 

1/11 
0/11 



J.csión ele mucosas. 

En general, las úlceras median menos de 0.5 cm, y los 11 pacientes presentaron 
(1lceras orales, seis de los once presentaron úlceras genitales y bucales. 

Signo 

Tabla 2 

Lesiones en nu1cosas 

Ulceras bucales 
Frecuen~c_ia"----
11/ 11 

Ulceras genitales y bucales 6/11 

Rclnción con mnrcndorcs i1111111nolót1icos y <rf1cntcs irifccciosos 

Sólo en un paciente se encontró anticuerpos anlinucleares y en otros se detectó 
serológicamenle anticuerpos lgG contra herpes vims simple, en dos paciente se 
aisló de la secreción de las úlceras Slrep/ococcus del gmpo A. 

Cnrncferfsticns de las 1ílccrns. 

Como se muestra en la tabla 3, 10 de los 11 pacientes revisados lenlan úlceras con 
diámetro menor de 0.5 cm y un paciente presentó úlceras mayor de 0.5 cm. En 8 
de los pacientes revisados presentaron menos de tres úlceras y 3 de estos once 
revisados presentaron más de tres úlceras. 

Tabla ::J 
Características de las íalceras 

Tamaño de úlceras -Menor-de o.5cm Ma;ror de o.scm 
10/11 t/_11 

Número de úlceras Menor de tres Más de--t-r_e_s--1 

1---------11----~--- ___ 3L_I_!_ __ _ 
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Manifestaciones cutáneas. 

Como se muestra en la tabla 4. ele los once pacientes revisados 9, presentaron 
afección cutánea. El acné en cara se encontró en siete ele los nueve. Foliculitis y 
acné se encontró en 4 de los pacientes con afección cutánea 

Tabla4 
Manifestaciones cutáneas 

Signo 
Manifestación cutáneas 
Acné en cara 
Foliculilis + acné 

"li•crtnn1iento. 

l~recuencia 

9/11 
7/9 
4/9 

1~1 mediana del tiempo de admioislraci6n de AINK<; fue de 14 meses ( liq 10-33), 
tiempo ele administraci(m de esteroides 18 n1eses (1.iq 13-60), tiempo de 
inmunosupresor en los 2 pacientes que lo recibieron 27.5 meses (Liq 25-30). Se usó 
AINEs en 4 de los 11 pacientes. Esteroides (prednisona) en 3 de los pacientes 
revisados, en dos pacientes se uso inmunosupresor (A7~1tioprina y Ciclofosfamida), 
Talidomida se usó en 9 de la serie ele pacientes revisada y factor de transferencia 
en 5 de los 11 pacientes. 

Signo 
AINEs 
Esleroides 
Inmunosupresores 
Talidomida 

Tabla5 
Tratamiento 

Factor de transferencia 

Frecuencia 
4/11 
3/11 
2/11 
9/11 
5/11 

Recurrencin ,1e lcrs úlceras ornles crl previo trntarniento del 
diagnostico. 

Como se puede ver en la labia 6, antes del iniciar tratamiento los pacientes que 
consultaron presentaban recurrencia más frecuentes de las úlceras orales (7/11) 
con una frecuencia de ta 3 meses, y ( 4/11) presentaban recurrencia cada 3 a 6 
meses. 

'º 



Tabla 6 

Meses Recurrencia 
1-'>m 7711 
3-6m 4/11 
6-9m 0711 
9-12m 0/11 

Rcs11ucs1a a la Talidomida a un ario ele u•atamiento 

Como se muestra en la tabla 7 a un año de tratamiento con talidomida,el intervalo 
de reeurrencia de las úlceras orales fue más prolongado parte de pacientes la 
presentaron recurrencia cada 3-6 meses. Se empleó en el primer año de 
tratamiento una dosis promedio de Talidomida de 15omg/dla. 

Intervalo de recurrencia de las úlceras orales a un año de tratamiento 
con Talidomida 

Tabla 7 

Meses Recurrencia Dosis media de 
Talidomida 

1-~m 279 10011'!.g/dia 
3-6m 679 15omg/dia 
6-9m 1/9 10omg/dia 
o-12m o/o o 

Respuesta al tratamiento con Talidomida a dos años. 

Como se muestra en la tabla 8, fueron m{1s los pacientes que presentaron 
recurrencia de las úlceras con un intervalo más prolongado ( 3-6 meses) 3 de los 9 
pacientes, ninguno presento recurrencia en un periodo menor de 3 meses al 
segundo año de tratamiento, uno de estos pacientes presentaron recurrencia de las 
(1lceras cada 6-9 meses del segundo año de tratamiento, y otro presento 
recurrencia entre los 9-12 meses, es de mencionar que en 4 de los pacientes en que 
se uso talidomida en el segundo año no presentaron recurrencia de las úlceras 

,, 



Intervalo de recurrencia de las íalceras orales después de un año de 
tratantiento con Talidomida. 

Tabla 8 
Meses Recurrencia Dosis media de 

Talidomida 
1-3m 0¿9 o 
3-6m 3l9 12!i!!!s/dia 
6-CJm 1/9 ioomg/dia 
9-12m 1/9 15omg/dia 

Euolución y descnfoce. 

En general a como se muestra en la labia 9, sólo un paciente presentó 
complicaciones. graves (afección del SNC y CUCI, en ningún paciente se 
presentaron complicaciones oculares, as( como ning(m paciente presentó 
complicaciones pulmonares, '1 de los 11 p:n:ienles revisados prnscnlaron aíccci(m 
osleoarlicular, y en dos de ellos se presentaron relaci(m con otras enfermedades 
inmunológicas como artritis reumatoidea juvenil y liroiditis, al término del estudio 
lodos los pacientes se encuentran vivos. 

Tabla9 
__________________________ coll_!Jllic~1'-'c~·i,.-'-0'""'1..._1e-=-·s=c-________________ ~ 
SNC(vasculilis) 1/11 Ocufarcs(Uvciiis o seguera) -------- ---- o7i"l" ___________ _ 
Gastroinlcslinales(CUCJ) Y...,.1_1 _______________ 

1 
Pulmonarcs(Hemo11tisis_) _______ 5JL_1_1 ---------------t 
Osleoarliculares '1/11 "RciacT6ñc0i1CnrcrTniTIUñOiOgTCaS _____ 2jilCi\RJY'i'lrofJrtlS) _______ _ 
Estado al termino de Ja revisión 11/ll(vivos) 
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l>ISCUSIÚN 

La enfermedad de Behcel no es una enfermedad lan frecuente en la población 
mexicana como lo es en olros paises (.Japón, Turquia , paises árabes), es una 
patología en general poco conocida por In comunidad médica, y no se cncuenlran 
en México publicaciones que hagan referencia a la experiencia de esta enfermedad 
en edad pediátrica. 

Se sabe que los pacientes que la padecen pueden sufrir complicaciones 
imporlanlcs que ponen en peligro la vida Lales como: Vasculilis del SNC , 
Hemorragia pulmonar o afección del lraclo gastrointestinal o afecciones tan 
importante como Uveitis que pueden llevar a ceguera a quienes la pndccen. 

gn la serie de pacientes revisados en el lnstilulo Nacional de l'edialria se encontró 
que solo u de estos cumplían los crilerios para el diagnóstico de enfermedad de 
Behcet, que esta patología se presenta lambién en la población mexicana aunque 
con menor incidencia que en olras ;.írcas c.lcl mundo y adcm:ís que la m:1yor parle 
de los pacientes diagnoslieados (75%) procedían del Dislrilo Federal, esto 
probablemenle se explica por el fflcil acceso a consultar al hospital y no ha que 
existan condiciones diferentes en los hahilanlcs del nislrilo Federal al rcslo de la 
república. 

Se encontró que exisle un ligero predominio con respeclo a género femenino y 
masculino con una rclaci(m de 1: 1.2 Femenino: nmi;culinn, adc111{1s en la ¡mhlaci6n 
estudiada 5 de cslos pucicnlcs lenían anlecedcnles de úlceras en familiares 
cercanos lo que correlaciona con lo rcporL;ido en la lileralura en la cual refieren 
que existe una predisposición gcnélica, ya que se ha asociado con lit.A -B. 351 
{mismo que no se clctermin6 en el estudio). 

En nuestra serie las manifestaciones m;.ís frecuentes fueron las (1lceras orales en el 
100'}(, ele los pacientes, las cuales se encontraban en labios, carrillos tic mucosa oral 
y con un Lamafio en lu mayoria de los pacientes menor de o.5cm. Las úlceras en 
genitales se enconlraron en 6 de los pacientes y estaban presentes en labios 
menores y mayores en el sexo femenino y escroto y región perianal en los 
hombres. En general Lodas medían menor de o.5cm, eran dolorosas y con costras 
amarillcnlas, en la mayor parle de pacientes se encontrm·on en numero menor de 
:i. estas úlceras se deben a la vusculilis de pequeños vasos que padecen los 
pacientes. 

Dentro de las manifeslaeiones cutáneas se encoi1Lraron en 9 de los pacientes, 
enlrc las más frecuentes es de mencionar el acné y la foliculilis, esto se encontró 
con más frccuenciu de lo reportado en otras publicaciones, en ninguno de los 
pacientes se encontró eritema nodoso. l.a liebre fue una caracteristica presente 
con gran frecuencia; en todos la describen que fue intensa entre 38 y 39.5°C, y se 
encontró en 8/11 pacientes revisados. IK1s afecciones osleoarticularcs se 
encontraron en 4 de los 11 pacientes, !ns articulaciones m;ís frecuentemente 



involucradas fueron Ja de las rodillas, tobillos; pelvis y en un paciente afección de 
columna lumbar, torácica y cervical. No se encontró diferencia a lo reportado en la 
literatura. La prueba de patergia solo ·fue reali7.ada en uno de los pacientes 
estudiados, la cual fue positiva. 

En un paciente(9%) se encontró afección del SNC, quien padeció de vasculitis, 
esto se encontró con menor incidencia a lo reportado ya que mencionan que se 
encuentra hasta en un 10 %(17), aunque es de aclarar que Ja serie de pacientes 
revisada es pequeña con respecto a las realizadas en otros paises por lo que esto no 
tiene importancia estadística, Además este mismo paciente padeció de CUCI. 

Es de mencionar que se reporta a la uveitis como una complicación frecuente en 
esta patología hasta en un 13% de Jos pacientes y es causa frecuente de ceguera, sin 
embargo en al revisión realizada no se encontró esta asociación y en todos los 
expedientes revisados se busco intencionadamente esta asociación, la cual fue 
descartada por los ofialmólogos. 

La mayor parte de los pacientes fueron tratados con Talidomida 9/11, al 
año de tratamiento las úlceras recurrieron menos frecuentemente y esto fue aun 
menos frecuente en el segundo año de tratamiento e inclu·so cuatro de los nueve 
pacientes tratados no presentaron recurrencia de las úlceras a Jos dos años de 
tratamiento, además se uso en 5/11 Factor de transferencia evidenciándose en 
estos pacientes mejoría en incluso en tres de los cuatro en los que las ulceras 
desaparecieron. A los dos años de tratamiento con talidomida se habla usado, en 
dos de estos pacientes se uso inmunosuprcsor (melolrexale en uno y ciclofosfamida 
y a;r.alinprina en olro) clchido a J;1 scvcriclacl (Vasculilis y CUCI) de la cnícrmedml, 
presentando mejoría del cuadro clinico. 

En tres de estos pacientes se uso prednisolona y en 4 de estos AJNEs el más 
frecuente usado fue el ácido ácetil salicilico seguido del piroxican, acelaminofen y 
en uno de ellos antiagregante plaquelario. (ácido acetilsalicílico) 
En dos de los pacientes se encontró que padecfan de otra enfermedad 
inmunológica (artritis reumatoidea juvenil y tiroiditis auloinmune) y en un solo 
paciente se encontró la asociación con anticuerpos antinucleares , lo cual no se 
puede lomar como asociación con es la enfermedad ya que pueden ser presentes en 
pohlaciones sanas, dentro de los agentes infecciosos encontrados se determino por 
serolngla lgC1 pnra herpes virus simple, esto es importante ya que esta palologla se 
ha asociado con ciertos agentes infecciosos con los herpes virus, Yersi11iu 
enleroco/itica y Campylobacter jcjuni. 

Dentro de la serie de pacientes revisados solo uno de ellos presentó complicaciones 
graves, es de mencionar que estos pacientes durante el tratamiento presentaron 
recurrencia de las úlceras pero que cada ve?. fue menos frecuentes en número y 
menos severas, ninguno de ellos ha fallecido, algo que es de importante de 
mencionar es que ninguno de ellos presento uveitis o ceguera o hemorragia 
pulmonar, Jo cual es considerado como mal pronostico. 

f-1 



CONCl.USIONES. 

La enfermedad de Behcet es una enfem1edad poco frecuente en la edad 
pediátrica. E.n nuestra población no encontramos afección ocular importante a 
diferencia de lo reportado en la literatura. Tampoco encontramos afección 
pulmonar en nuestra población. Los resultados terapéuticos con Ja talidomida 
son adecuados pero no óptimos. Es necesario realizar estudios incluyendo una 
población más grande para corroborar nuestros resultados. 

HOJA DE RECOLECCIÓN DE DATOS. 

Nombre: 
Registro: 
Sexo: M----- F. 
Edad: Meses: 
Procedencia: 
Antecedentes Familiares. 
Evolución Previo a Diagnóstico. 
Tiempo: 
Úlceras Orales. 
Localización 
Extensión.--------­
Fiebre. -------- oc 
Úlceras genitales: 
Localización 
Extensión- · 
Patergla 
Afección Cutánea: 
Localización-­
Extensión. --­
Tipo: 
Afección osteoartlcular. 
Localización--------­

Articulaclón 
Afección del SNC 
Tipo 
Tiempo. 
Afección oftalmológica.--­
Tipo: 
Tiempo: 
Afección del TGI.-­
Tipo: 
Otras: 
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Marcadores inmunológicos.-
Asociación con otras enfermedad inmunológica. 
Tratamiento: AINES.--
-llempo ( ) 
Esteroides. 

llempo 
Inmunosupresor. 
llempo ( ) 

Anti agregantes Plaquetarios. Tiempo : 
Talidomida: 
Factor de transferencla:­
Respuesta al tratamiento: 

Inicio tratamiento desde el Diagnóstico: 
Vivo: -
Muerto 

Complicaciones-
Recurrenclas de úlceras antes del tratamiento 
Recurencla de úlceras a un año de tratamiento con talidomida: 
Recurrencia de las úlceras a dos años de tratamiento con talidomida: 
Estado actual: 
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