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‘ERMEDAD DE BEHCET EN
NDIDOS EN ELINSTITUTO
PEDIATRIA.

COMPORTAMIENTO DE LA E
PACIENTES PEDIATRICOS A'TI
NACIONAL DE

+ DR. Luis Enrique Chévez G6mez, ++Dr. Marlin Penagos +++Dr. Marco Antonio
Yamazaki, +++ Dr. Renato Berrdn Pérez

La enfermedad de Behcet es una vasculitis sistémica con multiples
manifeslaciones que puede afecta a cualquier género y érgano, se caracleriza por
tlceras orales y genitales recurrenles, lesiones dérmicas, afeccién de 6rganos
importantes como los ojos, SNC, tracto gastrointestinal y otros, es més frecuente en
ciertos grupos étnicos de aqui que se haya establecido predisposiciéon genética tal
es ¢l caso del HLA B- 51, ademas se han involuerado agentes infecciosos en esla
enfermedad que acttian como disparadores en aquellas personas con fondo
genético

Obhjetivos: desceribir el comportamiento clfnico de esta enfermedad en pacientes
pediftricos mexicanos que consullan al Instituto Nacional de Pediatrfa ya que no
existen estudios previos en esta poblacion.

Materiales y Métodos: sc realiz6 un estudio retrolectivo, comparativo y
transversal. Se revisaron lodos los expedientes clinicos - de los pacientes
diagnoslicados y que cumplfan los eriterios de clasificacion para esta enfermedad
desde enero de 1988 al 31 de diciembre de 2001,

Resultados: sc encontr6é que en lodos los pacientes revisados presentaron
ulceras orales (100%) lo cual es dilerente a lo que reporta la literatura que la
reportan hasta un (70-80%), que gran parte de cllos presenlan afeccion cutanea
como acne, foliculitis, que la fichre se encuentra en la mayorfa de estos la cual es
de luerle intensidad, las afeccifn ocular no se encontré en ninguno de los pacientes
revisados lo cual es muy importanle ya que cuando esta presenle se asocia con
gran frecuencia a ceguera y se encuenlra presente en pacienle que padecen esta
palologia hasta en un 13%, ademés ninguno de los pacientes revisados se encontrd
que padecieran de hemoptisis la cual se asocia a mal prondslico y que con el uso
de Talidomida la Glceras no solo disminuyeron en tamafio 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 us6 Talidomida por dos afios no presentaron
recurrencia de las Gleeras.

Conclusiéon: se enconlré que la enfermedad de Behceet es una enfermedad poco
frecuente en poblacién pediétrica, en nuestra poblacién no contamos con afeccién
ocular importanle como lo reporta en la literatura, lampoco afeecion pulmonar,
ademas se encontrd que los resultados lerapéulicos con “Falidomida son muy
buenos, aunque es necesario realizar més estudio sobre esto.

Palabras clave: Behceet-comportamiento- INP
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ANTECEDENTES

: La. enfermedad de Behcet es una vasculitlis sistémica - crénica con
manifestaciones malliples de causa desconocida, que afecta diversos Grganos y
sistemas, con compromiso importanie y pronéstico sombrio. Se caracteriza por
impredecibles periodos de exacerbaciones y remisiones, con manifestaciones
clinicas variadas tales como: manifestaciones oculares las cuales puede llegar hasta
la pérdida de la visién, lesiones mucocutineas como tlceras o aftas orales o en los
genitlales, artritis que puede ser incapacilante, afeccién neurolégica,
manifestaciones dérmicas como critema nodoso, pscudofoliculitis, lesiones
papopustulares, afeccién gastrointestinal, epididimo-orquilis y la prueba de
palergia positiva.(1) Afecla 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 un curso més
agresivo (1y 6) |

Se trata de una enfermedad lan anligua como la humanidad misma, los
primeros escrilos sobre clla se remontan al siglo V antes de Cristo, cuando
Hipo6erates la deseribié como una enfermedad que se caracteriza por ficbre, aftas
principalmente en region oral y en genitales, afeccion ocular que podia llevar a'la
pérdida de la visién con periodos de (.xaccrb'lcxén y un curso crénico. (1) '

Tiene distribucién mundial, aunque se ha descrito predomlmo por c:erloq_
grupos €lnicos, se reporta mayor:incidencia en pafses como: Japon,.en regiones
como el Medio Oriente y Medilerrineo aunque esta enfermedad se hia extendido'en
todo el mundo y csto se relaciona.a la constante migracion de las personas que
exisle actualmente.(1y 12).

La enfermedad de Beheet es una enfermedad que ha incrementado en los
allimos 4o afios, principalmente en pafses como Japén, Iran, Alemania, Arabia
Saudita, Turqufa (1). Sc ha vislo mayor previlencia en ciertas  familias y en
gemelos, por lo que se bused una asociacion genética y se encontré asociacién con
cicrlos I1LA, especificamente con ¢l HLA-B 51, ya que hasta en un 72% de los
pacientes que la padecen muestran esta asociacion, particularmente hombres y se
asocia a un pronostico més grave, con complicaciones como uveilis, espondilitis y
eritema nodoso (3). Se ha encontrado polimorfismo en estos genes indicando que
exisle otros genes relacionados con la enfermedad, estos se encuentran ubicados en
la region que codifica entre ¢l TNF y T1LA-B y genes 11LA-C, MIC; PERB y NOB
(4). Ademés de que se ha demostrado esta predisposicion genética, se ha
propuesto la exislencia de faclores exégenos tales como infeccion por el Herpes
virus simple lipo 1, Streptococus sangui, E. coli y Mycobacterium tuberculosis.

De esta mancera el mecanismo inmunolégico es imporlante en el cual interviene la
susceplibilidad del individuo y la presencia de un agente disparador lamese

infeccidn bacleriana o viral, estos antigenos son presentados por medio del MHC-
tipo 11 de los macrofagos a las células CDg, activindose especialmente con patrén
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Th=rt-con la‘produccion-de’ cilocinas (1122, INF-y, I'NF- 3) (4) ¢ induciendo la
- activacion 'y proliferacion de células B, ¢l INF gamma activa a macrofagos y eslos
liberan "UNV- (1, 11.-1, ¢ 11.-8, lo cual induce la expresion de moléeulas de adhesion
Ssabre as células endoteliales, a8 - induce . quimiotaxis y  aclivacion “de
Cneutrofilos, eslos evenlos son los responsables de la activacion transitoria de
polimorfonucleares y linfocitos- ‘I ch ¢l endolelio del  drca inflamada (5), la
predisposicion genélica puede contribuir a la expresion y perpeluacion de - la
enfermedad (4).

Peridédicamente se refinen grupos de expertos a nivel mundial para revisary
dar a'conocer los criterios para ¢l diagndastico de esla enfermedad y difundirla en la
comunidad médica y en la poblacion general (1). LEs importante = su
reconocimiento, saber cual es el comporiamiento en la nifiez, cual es el curso cn
mujeres embarazadas, y en la poblacion en general para ofrecer diagnasticos
Llempranos, ademas de lratamientos oportunos y clicaces

il diagnoéstico de esta enfermedad no es tacil especialmente en individuos con
sintomaltologia Jeve siecmpre consliluye un relo para el médico, por lo que se han
propuesto eriterios para su diagndstico, los primeros que se conocen fueron
propueslos en 1969 (6), posteriormente los japoneses presentaron nuevos
criterios, luego surgicron otros como los de O° Dully (7), Zhang (8), Dilsen y cols
(9), cada uno de estos con cierta sensibilidad y especificidad, sin embargo pma
unificar se reunicron grupos de expertos de todo el mundo en esta enfermedad y
dan a conocer los criterios de clasificacion internacional los cuales comprenden
:(10) A- tilceras orales recurrentes aflas menores 0 mayores o tleeras herpetiforme
observadas por el médico o paciente las cuales deben de tener una recurrencia de
porlo menos 3 veees en ungperfodo de 12 meses, B-dos o mis de los siguientes B-1:
Glceeras genitales recurrentes (uleeracion aftosa escasas observadas por el medico o
paciente) B-2:lesién ocular ( uveilis anterior, posterior, vasculitis de los vasos
retinianos observados por el oftalmélogo) B-3: Lesiones culdneas ( eritema nodoso
observado por ¢l médico o paciente, pseudofoliculilis o lesiones papulopustulosas o
nodulos acneilormes en el pacicnles en el periodo post adolescencia o sin que use
corticoides) B —4. La prucha de patergia positivo ( el cual consiste en una
hiperreactividad de la picel la cual es inducida por puneidon intradermica con una
aguja y que s leida 24-48 horas despudés de la agresion (1).

Lislos criterios propucstos por esle grupo internacional ofrece una sensibilidad del
91% y una especificidad del 96%. (11).

Basindose en estos eriterios de clasificacion se han revisado una serie de pacientes
encontrando la frecuencia de manileslaciones clinicas: tileeras orales se encuentran
con una frecuencia del 64-71%, compromiso ocular hasta un 9-13%, lesiones
cutlneas en un 5-18%, Gleeras en genilales en un 3-19%, artritis y artralgia hasta
un 3-13%, vasculitis en un 2-7% y pericardilis en 2% (1).

La enfermedad de Beheel es una vasculilis sistémica que puede afectar a érganos
importantes comprometiendo la funcidn especifica de ellos, a nivel ocular hay una
varicdad dc lesiones como: Iridociclitis aguda anterior, cataratas, glaucoma,
vitritis, retinitis, panuveilis, edema de la retina, degeneracion macular, oclusién de
arteria y venas (9). la uveitis se clasifica de acuerdo a la region  anatémica
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afectada y se menciona compromiso ocular hasta un 45-72% (12) se ha asociado
cn hombres con mayor severidad y frecucncia, puede haber afeccién bilateral hasta
en un 80% de los pacientes con afeecion ocular (2) aungue hay series de casos que
presentan diferentes frecuencias, la uveftis anlerior cs t{picamente recurrente y se
resuclve espontdneamente., El tiempo que transcurre desde que se instala la
enfermedad ocular y la pérdida de la vision es cercana a 5 afios.(13)
Otras de las manifestaciones son las artralgia o artrilis, esta artritis se caracteriza
por ser monoarticular, oligoarticular o poliarticular, afectando principalmente
arliculaciones de miembros inferiores, con recurrencia ocasional y cronicidad, con
una frecuencia de afeccién hasta de un 40-60% (1) es una artritis no deformante y
no hay lesién destructiva de las articulaciones (9), hay compromiso simétrico hasta
en un 86% (12), cuando hay afeccién monoarticular hay predominio de rodillas
(50%), muiiccas (23%), lobillos (11%) y codos (5%) (12). La osteonecrosis es un
compromiso riro aunque se han reportados lesiones  de osteonecrosis reversibles
(14).
Hasta un 10% de los pacientes con esta  enfermedad padecen  de espondilitis
anquilosante y de este grupo hasta un 34% padecen de sacroilitis, la cual sc asocia
con HI.A-B 27 positivo, ademdés se asocia con miositis y (.nfcrm(.dad de Sjiigren
(15).
Puede presentarse afeccion de grandes vasos y capilares, con tromboflehitis hasta
en un 10% y la vasculilis hasta un (8-38%) (1) , se desceriben cuatro lipos de;
vasculitis: oclusion arterial, aneurisma, oclusién venosa y varices (16), la trombosis
puede ser profunda o superficial, la snperﬁual se reporta hasta en un 24% y la
profunda en un 10%.

Otro de los sistemas afectados en esta enfermedad es el sistema nervioso central -
y cuando se ve afectado se le llama Neuro Beheel, se ve involucrado con'una:
frecuencia de 3-10% (17) con alleracién neurologfa sensorial 'y con un mal’
pronostico(17).

A nivel de laboralorio no exisle un data palognoménico, encontréndose elevacion
de ( ESR, CRD, plaquetas), ademas se puede encontrar clevacién de IgM e IgA (18),
s¢ ha encontrado imunocomplejos depositados en los sitios de lesion (18).

Lin cuanto al Lralamiento se han descrito una serie de medicamentos dentro de los
cuales se incluyen los anlinflamalorios no esleroideos(AINES) para controlar el
dolor y la ficbre, el uso de medidas generales, el uso de corticoides ya sea local o
sislémico son muy imporlantes en el tralamiento de la enfermedad, ademdés se
describe el uso de antibiflicos ya sca de manera local como la tetraciclina o de
forma sistémica, si exisle afeccion sistémica el tratamiento liene que ser més
agresivo para evitar que 1o lesion se perpetue, asf se menciona ¢l uso de la
colchicina a dosis de  1-1.5 mg/dia, cuando exislen artralgias o lesiones
mucocutineas. La ciclosporina A es otro de los medicamenlos usados a dosis de 3-5
mg/kg/dia En aquellos casos de uveilis, artritis y lesiones mucocutaneas se usa la
azatioprina a 2.5 mg/kg/dia, cuando cxiste una afecci6on importante es la
ciclofosfamida a dosis de 2.5-4 mg/kg/dia de manera oral con o en holos de 750-
1ooomg / mensual. Otras alternativas de tratamienlo que se describen incluyen el
uso de INF « a dosis de 5 millones de U/dosis cada 3 semanas, Metolrexate,
Talidomida, anli agregantes plaquetarios etc. La terapia se puede dar de manera



" combinada on nquclloq pacienles en los que la enfermedad se presenta de fmma )

mads agresiva (2).

CEl prondstico de estos pacientes es hueno cuando no existe afeecion de m[.,.mub
importantes pero cuando hay afeecion del SNC el prondstico es malo, la afeccién
del ujo puede levar al paciente a presentar pérdida o disminucidn de la vision, sc
ha reportado una mortalidad del 20% cuando afecta al SNC a 7 afios del
diagnéstico, cuando hay trombosis de las arlerias pulmonares cl pronostico es peor
se ha deserito gque hasta un 50% de estos pacientes afeetados han muerto a los 11
meses de instalada Ia hemoplisis, se ha indicado anticoagulacion con werfarina(19),
tiene peor prondstico los hombres jovenes que en mujeres jovences.

JUSTIFICACION

No existen revisiones de esta patologia en poblacion pedidtrica mexicana. y ho se -
conace si liene un comportamiento diferente a- lo reportados  pors estudios
realizados enolros pafses. Ademés el leatamiento no ha sido - establecido
consistenlemente. : L R i S

‘Describir el curso clinico y prondstico’d nlermedad de’ Beheet” en ' nifios

: mexicanos alendidos en ¢l Instituto N'\umml de P

: ()h;vll\'us especificos. ‘

1-  Conocer ¢l curso (.Iinu.o:

- alendidos en el Instiluto N

2= Deseribir las complicacion
enfermedad de Beheel.:

3- Conocer la sobrevida de: pi

llll’()ll.hlh

1- - Bl 100% de los pacientes atendidos en esle lmululn ursan con’ ulu.r'w
orales y un 60 % cursan con-Gleeras en mucos:a ;,cml.ll y llLIlLII recurreneia
ce las tleeras  cuatro veees al aivo.

2-  Las complicacionces oftalmoldgicas en pacientes pedidtricos mexicanos con
enfermedad de Beheet san del 5%, las neuroldgicas del 10% y I trombosis
pulmonar no es lan lrecuente.

3- La sobrevida de los pacienles  pediatrico con enfermedad de Beheet
atendidos en el Instituto nacional de Pediatria es del 80%.
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INTO m-.l PROBL. EMA.

= ?Cu.’ll es c]bcurm clinl(.o "y pron()':lu.n dc pnclcnlm con enfcrmcd'ld de Behcel
dlcndldus cen clInstituto’ Nd(.l()l'ld' d(. l’cdmlrmr‘ :

'1";:i"c_>' Y DISERO DEL ESTUDIO.

{‘T‘i]‘)o de Estudio: Curso Clinico y Prondstico.
“~Disefio del estudio: serie de casos y revision de la literatura.
Nivel 1: por la aplicacién de una maniobra. Observacional.

2: Por la presencia de hipétesis causal: Descriptivo.

3: Por la direccion del andlisis: Efcclo a causa.
4: Por la caplacion de la Informacion:  Relroleetivo

5: por la unidad de andlisis: Individual

6. Por la scleccion de los casos: Prevalente

7: Por 1a relacién entre grupos: Independientes

MATERIALES Y METODOS.

Poblaci6n universo y objetivo. ) )
Se revisaron los registros clinicos de los pacientes con: dmgné!:llco de " ..
enfermedad de Beheel atendidos en la consulta externa y hospitalizacion del
servicio de Inmunologfa del Instituto’ Nacional de Pediatrfa del 1 de enero 1988
al 31 de diciembre del 2001, Se registrard en ul(.sllon.mo I.\s varmbles de
inlerés del estudio, las cuales serdn analizadas. X .

CRITERIOS DE SELECCION DE LA !’()IHACI()N».
CRITERIOS DE INCLUSION.

1- Edad menor a 18 afios.

2- Cualquner género. ‘

3-.Diagnostico de cnfermcdad de Bchccl

uu FERIOS DE 1) ‘((,LUblON

“Pacientes. que ‘no. pl(_scnl(.n (,l Bo% de la informacién requerida en el
: uxp(.du,nl(. ) )

: (,RITI'.RXOS DE F[ lMlNACI()N

- ng,uno
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- DESCRIPCION DEL METODO.

Los datos de eada paciente se obtendein del registro clfnico, en formato especial
siempre y cuando en cllos se evidencien los crilerios de clasificacién de la
enfermedad, incluyendo genero, cdad, raza,desenlace procedencia, tiempo de
evolucién previo a diagnostico, tlceras orales, genitales, alleraciones
neuroldgicas, visuales, gastrointestinales, nddulos cutdneos, osteoarticulares,
marcadores inmunol6gicos, tratamiento recibido, evolucién, estado actual,
posteriormente los datos se analizaran en el sistema de computo con programa
Excel y el anélisis estadistico se efectuard a través de SPSS para Windows
versién 9.0 .

DEFINICIONES OPLERACIONALES.

ENFERMEDAD DE BEHCET: es una vasculitis sistémica “polisinlGmatica”
recurrente de curso crénico y causa desconocida y que cumpla los criterios:
ulceras orales recurrentes, més dos de los siguicntes A) ulceracién genital -
recurrente, B) lesion ocular, C) lesion en la picl ) pruclm de patergia pm.ilivzu.

EDAD; lncmpo Lronol();,u.o d(. un mdlvuluo l.l (_u.ll es cxprc ad.n en .mm meses
y dias.: : .

aciones d(. ld (.nl't.rlm.dad
‘el lnslllulo N.lclondl de |’cd|alrfa,»

: AN/\l.lblb Lsmuis*l ICO

Secaleul la drslrlhum(m de l.ls variables (u.mlll.lllv.ls con la- prucha . de
Kolmogorow-smirnov. lin general, la distribucion fue normal; por. lo.que se .
empled a la mediana y limites intercuantiles como mcdlddq de resumen. Laq‘~

variables nominadas se resumicron proporciones. : :

CONSIDERACIONES ETICAS.

Por tratarse de un estudio retrolectivo no amerilé. consentimiento infor mado, por
no tener lmphwm()n (.uca
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RESULTADOS.
Desceripeion del grupo general.

Once pacienles cumplicron con los criterios de seleccién, durante el perfodo de
estudio. La mediana para la edad fue de 142 meses (Liq 72-216) y 1a mediana para
cl tiempo de cvolucién del padecimicnto previo al diagnéstico fue de 15 meses (Liq
11-48). . .

Cinco fueron hombres y 6 mu_)crcs l‘l 75% cra residente dcl D F. Clnc.o pacxenleq
tenfan el anteccedente “de: Glceras: familiares (45%)...Dos;: ‘pacientes “tenfan el
antecedente .de enfermedades mmunologxcas hmllmrcs (armlls rcumatoxdc y
llrmdxlls) : : . :

Tabla 1

Como s¢'muestra cn la tabla 1, Lm ‘lceras fucron la m.mlfcqlacx()n més com{in. La
afcecién cutdnea -se cnconlré en 9 de' los pacientes revisados. La ficbre estuvo
presente en 8 de eslos pacientes. La afecciones osteoarticulares se encontré en 4
pacientes las articulaciones més frecuentemenle afectadas son las de micmbros
inferiores , pelvis y de columna vertebral. En un paciente al cual se le realizé el test
de patergia fue positivo, un paciente presento afeccién del SNC (vasculitis). Otro
presento manifestaciones gastrointestinales (CUCI). Ningin pacienle presentd
afleccién ocular.

‘Tabla 1. Signos clinicos

Signo l~ recuencia
Ulceras ) 11/12
Manifestacion cutdnea 9/1
Ficbre 8/11t
Osteoarticulares 4/
Prucba de palergia* /1
Manifestacion SNC 1/
CucCt 1/11
Ocularcs o/1

*solo fue realizada en un paciente.



Lesion de mucosas.

En general, las Glceras median menos de 0.5 ¢m, y los 11 pacientes presentaron
tlceras orales, scis de los once presentaron ttlceras genilales y bucales.
Tabla 2
Lesiones en mucosas

Signo Frecuencia
Ulceras bucales 11/11
Ulceras genitales y bucales 6/11

Relaciéon con marcadores inmunolégicos y agentes infecciosos

Sélo en un paciente se encontré anticuerpos antinucleares y en otros se detecté
serologicamente anticuerpos IgG contra herpes virus simple, en dos paciente se
aisl6 de la secrecion de las vleeras Streptococcus del grupo A.

‘Caracteristicas de las vilceras.

Como sec muestra en la tabla 3, 10 de los 11 pacientes revisados tenfan tGlceras con
didmetro menor de 0.5 cm y un paciente presenté tlceras mayor de 0.5 cm. En 8
de los pacientes revisados presentaron menos de tres tleeras y 3 de estos once
revisados presentaron mas de tres Gleeras.

Tabla 3
Caracteristicas de las dlceras

Tamaiio de dlceras [ Menor de o.5cm [ Mayor de 0.5cm

10/11 1/11
Nuamero de Glceras | Menor de tres Mas de tres
8/11 3/1
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Manifestaciones cutaneas.

Como se muestra en la tabla 4. de los once pacientes revisados 9, presentaron
afeccién cutdnea. El acné en cara se encontré en siete de los nueve. Foliculitis y
acné sc encontré en 4 de los pacientes con afeccién cutinea

‘Fabla g4
Muanifestaciones cutancas
_Signo Frecuencia
Manifestacion cutancas 9/11
Acné en cara 7/9
Foliculitis + acné 4/9

Tratamiento.

La mediana del tiempo de administracion de AINEs fue de 14 meses ( lig 10-33),
tiempo de administracion de esteroides 18 meses (Lig 13-60), tiempo de
inmunosupresor en los 2 pacientes que lo recibieron 27.5 meses (Liq 25-30). Se us6
AINEs en 4 de los 11 pacientes. Esteroides (prednisona) en 3 de los pacientes
revisados, en dos pacientes se uso inmunosupresor (Azatioprina y Ciclofosfamida),
Talidomida sc us6 en g de la serie de pacientes revisada y factor de transferencia
cn 5 de los 11 pacientes.

‘Tabla 5

Tratamicento
Signo Frecuencia
AINEs 4/11
Isleroides 3/
Inmunosupresores 2/11
Talidomida 9/11
Factor de transferencia 5/11

Recurrencia de las ilceras orales al previo tratamiento del
diagnostico.

Como se puede ver en la tabla 6, antes del iniciar tratamiento los pacientes que

consultlaron presentaban recurrcncia més frecuentes de las Glceras orales (7/11)
con una frecuencia de 1 a 3 meses, y ( 4/11) presentaban recurrencia cada3a 6
mesces.

0




Tabla 6

Mcses . : Recurrencia
1-3m 7/11
3-6m 4/11
6-9m 0/11
9-12m 0/11

Respuesta a la Talidomida a un aiio de tratamiento

Como se muestra en la tabla 7 a un afio de tratamiento con talidomida,el intervalo
de recurrencia de las tlceras orales fue mas prolongado parte de pacientes la
presentaron recurrencia cada 3-6 meses. Se empleé en el primer afio de
tratamiento una dosis promedio de Talidomida de 150mg/dia.

Intervalo de recurrencia de las Glceras orales a un afio de tratamiento
con Talidomida

Tabla 7
Meses Recurrencia Dosis media de
Talidomida
1-3m 2/9 100mg/dia
3-6m 6/9 1somg/dia
6-9m 1/9 10omg/dia
9-12m 0/9 o

Respuesta al tratamiento con Talidomida a dos afios.

Como se muestra en la tabla 8, fucron mas los pacientes que presentaron
recurrencia de las tlceras con un intervalo méas prolongado ( 3-6 meses) 3declos9
pacientes, ninguno presento recurrencia en un periodo menor de 3 meses al
scgundo afio de tratamicnto, uno de estos pacienles presentaron recurrencia de las
tilceras  cada 6-9 meses del segundo afio 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 afio no presentaron recurrencia de las tilceras
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Intervalo de recurrencia de las tilceras orales después de un afio de

tratamicento con Talidomida.
Tabla 8
Meses Recurrencia Posis media de
Talidomida

1-3m o/9 [+

3-6m 3/9 125mg/dia
6-9m 1/9 100mg/dia
9-12m 1/9 150mg/dia

Evolucién y desenlace.

En general a como se muestra en la labla 9, sélo un paciente presentd

complicaciones. graves (afecciébn del SNC y CUCI, en ningln paciente sc

presentaron complicaciones oculares, asi como ningtin  pacienle present6
complicaciones pulmonares, 4 de los 11 pacienles revisados presentaron aleecion

osleoarlicular, y en dos de cllos se presentaron relacién con otras enfermedades

inmunolégicas como artritis reumatoidea juvenil y liroiditis, al término del estudio

todos los pacientes se encuentran vivos.

Tablag
o complicaciones

SNC(vasculitis) Y12

Oculares(Uveilis o scgucra) o/11
Gaslrointestinales(CUCI) 1/11
Pulmonares(Hemoptisis) o/1

Osteoarticulares 4/11

Relacidn con enfer. mmunok)!,l(,aq 2/11(ARJ y Tiroiditis)
Estado al termino de la revisién 11/11(vivos)
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DISCUSION

La enfermedad de Beheel no es una enfermedad tan frecuenle en la poblacién
mexicana como lo cs en otros pafses (Japdn, Turquia , pafses rabes), es una
palologia en general poco conocida por la comunidad médica, y no se encuentran
cn México publicaciones que hagan referencia-a la (.chll(.hl.l'\ de esta enfermedad
cn edad pediatrica.

Se sabe que los pacientes que la padecen pueden sufrir complicaciones
importantes que ponen en peligro la vida‘tales como: Vasculitis del SNC ,
IHemorragia pulmonar o afeccién del lraclo gastrointeslinal o afecciones tan
importante como Uveitis que pueden lievar a ceguera a quienes la padecen.

Iin la serie de pacientes revisados en el Institulo Nacional de Pediatria se enconlré

que solo 11 de estos cumplian los crilerios para ¢l diagnéstico de enfermedad de
Beheet, que esta patologia se presenta también en la poblacién mexicana aunqgue
con menor incidencia que en olras dreas del mundo y ademis que la mayor parte
de los pacientes diagnosticados (75%) procedian del Distrito Federal, esto
probablemente se explica por el facil acceso a consultar al hospital y no ha que
existan condiciones diferentes en los habitantes del Distrilo Federal al resto de la
repiiblica. '

Sc enconlré que existe un ligero predominio con respecto a género femenino y
masculino con una relacion de 12 L2 Femenino: masculino, ademis en 1a poblacion
cstudiada 5 de eslos pacientes lenian antecedenles de tleeras  en familiares
cercanos lo que correlaciona con lo reportado en la literatura en la cual refieren
que existe una predisposicion genélica, ya que se ha asociado con HI.A ~B. Bs1
(mismo que no se delerminé en el estudio). .

En nuestra serie las manifeslaciones més frecuenles fueron las tleeras orales en el
100% de los pacienles, las cuales se encontraban en labios, carritlos de mucosa oral
y con un tamaiio en la mayoria de los pacienles menor de o.5cm. Las tlceras en
genilales se encontraron en 6 de los pacientes y estaban presentes cn labios
menores y mayores cn ¢l sexo femenino y  escroto y regién perianal en los
hombres. Fn general lodas median menor de o.5em, eran dolorosas y con costras
amarillentas, cn la mayor parte de pacientes se encontraron en  nunero menor de
3. cstas tlceras se deben  a la vasculilis de pequefios vasos que padecen los
pacientes.

Dentro de las manifestaciones culdncas se encontraron cn g de los pacientes,
cntre las més frecuentes es de mencionar el acné y la foliculitis, esto sc encontré
con mas frecuencia de lo reportado en otras publicaciones, en ninguno de los
pacientes se encontré critema nodoso. La fichre fue una caracteristica presente
con gran frecuencia; en todos la describen que fue intensa entre 38 y 39.5°C, y se
enconlrd cn 8/11 pacicnles revisados.  Las afccciones osteoarticulares se
cncontraron cn 4 de los 11 pacientes, las arliculaciones més frecuentemente
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1nvolucradn~: fucron la de las rodlllaﬁ, lolnlloq, pclvm y en un paciente afeccién de
columna lumbar, torécica y cervical. No se encontré diferencia a lo reportado en la
literatura.- La prueba de patergla solo” l'ue realizada en uno de los pacientes
cqludmdos, la cual fue positiva.

En un paclcnle(g%) sc encontré afccubn del SNC, quien padeccié de vasculitis,
esto se encontré con menor incidencia a'lo rcportado ya que mencionan que se
encuentra hasla en un 10 %(17), aunque cs de aclarar que la scrie de pacientes
revisada es pequefia con respecto a las realizadas en otros paises por lo que esto no
tiene importancia estadistica, Ademaés este mismo paciente padeci6 de CUCL

Es de mencionar que se reporta a la uveitis como una complicacién frecuente en
esta patologfa hasta en un 13% de los pacientes y ¢s causa frecuente de ceguera, sin
embargo en al revisién realizada no se encontrd esta asociacion y en todos los
- expedientes revisados se busco intencionadamente esta asociacion, la cual fue
descartada por los oftalmélogos.

L.a mayor parte de los pacientes fueron tratados con Talidomida g9/11, al
afio de tratamicnto las tlceras recurricron menos frecuentemente y csto fue aun
menos frecuente en el segundo afio de tratamiento e incluso cuatro de los nueve
pacientes tratados no presentaron recurrencia de las tlceras a los dos afios de
tratamiento, ademis se uso en 5/11 Factor de transferencia evidenciindose en
estos pacientes mcjorfa en incluso en lres de los cuatro en los que las  ulceras
desaparecieron. A los dos afios de tratamiento con talidomida se habia usado, en
dos de estos pacienles se uso inmunosupresor (metotrexate en uno y ciclofosfamida
y azatioprina cn otro) dehido a a severidad (Vasceulitis y CUCT) de la enfermedad,
presentando mejoria del cuadro clinico.

En tres de estos pacientes se uso prednisolona y en 4 de estos AINEs el més
frecuente usado fue el dcido 4cetil salicilico seguido del piroxican, acetaminofen y
en uno de ellos antiagregante plaquetario. (dcido acetil salicilico) .
En dos de los pacientes sc enconiré que padecfan de otra enfermedad
inmunolégica (artritis reumatoidea juvenil y tiroiditis autoinmune) y en un solo
paciente se encontré la asociacion con anticuerpos antinucleares , lo cual no se
pucde tlomar como asociacién con esta enfermedad ya que pueden ser presentes en
poblaciones sanas, dentro de los agentes infecciosos encontrados se determino por
serologfa 1gG para herpes virus simple, esto es importante ya que esta patologfa se
ha asociado con ciertos agentes infecciosos con los herpes virus,  Yersinia
enterocolitica y Campylobacter jejuni.

Dentro de la serie de pacientes revisados solo uno de ellos present6 complicaciones
graves, es de mencionar que estos pacientes durante el tratamiento presentaron
recurrencia de las tlceras pero que cada vez fue menos frecuentes cn ntimero y
menos severas, ninguno de cllos ha fallecido, algo que es de importante de
mencionar es que ninguno de ellos presento uveitis o ceguera o hemorragia
pulmonar, lo cual es considerado como mal pronostico.

14



. CONCLUSIONES.
‘La cnfermedad de Behcet es una enfermedad poco frecuente cn la edad
pedidtrica. En nuestra poblaciéon no encontramos afeccion ocular importante a
diferencia de lo reportado en la literatura. Tampoco encontramos afeccién
pulmonar en nuestra poblacion. Los resultados terapéuticos con la talidomida -

son adecuados pero no 6ptimos. Es necesario realizar estudios incluyendo una
poblacién maés grande para corroborar ntestros resultados.

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS.

Nombre:

Registro:

Sexo: M----- F.

Edad: Meses:

Procedencia:

Antecedentes Familiares.
Evolucion Previo a Diagndstico.

Tiempo:

Ulceras Orales.

Localizacidn

Extension.
Fiebre, --------

Ulceras genitales:
Localizacion

Extension-

Patergia

Afeccion Cutdnea:
Localizacion--
Extension.---

Tipo:

Afeccion osteoarticular.
Localizacion---------

Articulacion

Afeccion del SNC

Tipo

Tiempo.

Afeccién oftalmoldgica.---

Tipo:

Tiempo:

Afeccidn del TGI.--

Tipo:

Otras:

)



Marcadores inmunologicos.-
Asociacion con otras enfermedad inmunoldgica.
Tratamiento: AINES.--

-Tiempo ( )

Esteroides.

Tiempo

Inmunosupresor.

Tiempo ()

Anti agregantes Plaquetarios. Tiempo :
Talidomida:

Factor de transferencia:-

Respuesta al tratamiento:

Inicio tratamiento desde el Diagnéstico:

Vivo: -

Muerto

Complicaciones-

Recurrencias de ulceras antes del tratamiento

Recurencia de tlceras a un ario de tratamiento con talidomida:
Recurrencia de las uUlceras a dos afios de tratamiento con talidomida:
Estado actual:
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