ﬁi’é %‘w UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE
ﬁ‘ ‘hl,! MEXICO n|141\31']nl;uk.i-\
‘l UNAM
1904

FACULTAD DE ODONTOLOGIA

MANIFESTACIONES CLINICAS DE LA
ENFERMEDAD DE BEHCET.

TESINA
QUE PARA OBTENER EL TITULO DE
CIRUJANA DENTISTA

PRESENT A:
GABRIELA JAQUELINE GUIJOSA MATA
TUTORA: C.D. BLANCA MARISELA DUPUY CASILLAS

ASESOR: MTRO. OCTAVIO GODINEZ NERI

MEXICO, D.F. 2008



e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION 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 imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



AGRADECIMIENTOS
A MI PADRE

Por su apoyo incondicional, moral, econémico y sobre todo por estar siempre

conmigo.

A Ml MADRE

Por creer en mi por su apoyo durante mi vida y por ser una excelente muijer.
A Ml HERMANA EVA

Por ser mi amiga, mi confidente y por ser una excelente persona un ejemplo

a sequir.

A MIS HERMANAS CECILIA'Y ERIKA
Por apoyarme.

A TODOS MIS AMIGOS

Por estar conmigo y por darme sus consejos, su apoyo y convivencia.

A LAS PERSONAS QUE HICIERON POSIBLE REALIZAR ESTA TESINA:
A MI TUTORA C.D. BLANCA MARISELA DUPUY CASILLAS

A Ml ASESOR MTRO. OCTAVIO GODINEZ NERI

A Ml COORDINADORA C.D. LUZ DEL CARMEN GONZALEZ GARCIA

A MI UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MEXICO

ORGULLOSAMENTE PUMA



INDICE

INTRODUCCION
l. LA PIEL
1. ORGANO CUTANEO

R Y - 1 () 1 0 = U PP 4
1.2 EmMDBriologia.......ovoieiie e e e e e e e 9
1.3 HisStolOgia....c.veninie i 15
I 11 o] (o o | - U 33
1.5 Funcionesdelapiel..........ccooiiiiii i . 33

1.6 Exploracion dermatoldgica...........c.ccovveiviiiiiii i 2. 36
. LA ENFERMEDAD DE BEHCET

L. DEfiNICION. .. 45
2. Etiopatogenia.........ccovvriiiieie i e e AT
3. Epidemiologia.........coiiiiiiiie i e e e e D0
4. CUAAI0 ClINICO. .. ce it e e e e e e e e e 51
4.1 Manifestaciones MUCOCULANEAS..........ccveveiniriieiiiiiieeineennnan. D2
4.2 Lesiones cutaneas exXtramuUCOSAS. .. ... c.uvv e ririreinevenerineannnanens 59
4.3 Manifestaciones OCulares...........o.oviiiiiiin i 61
4.4 Afeccion musculoesquéletica..........ooeeviieeiiiiiie e, 64
4.5 Manifestaciones neuroldgiCas..........covvvveeiieiie i, 65
4.6 Manifestaciones gastrointestinales..............cccccceeeeeiiiiiiiieiiiiiinnn, 66
A AN (= ToTox o] N =T o - | P 67
4.8 AfeCCiON PUIMONAT ... ...t e e e 67



5. DIAgNOSHICO. ..ottt e e e e e e e

5.1 Criterios de diagnéstico internacional.................ccooooiviiiiiinnnn.
5.2 Laboratorio y exdmenes especiales..........cccoeviiiiiiiiiiiiiiie i,

5.3 Diagnostico diferencial............coovi i,

6. PronostiCo Y @VOIUCION.........oui it e e e e

VA I -1 2= 1 0[] 01 (o TP

HILCONCLUSIONES. .. ... e e e

IV. REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS . ...t e i

.68

69

72

73

.79

.80



INTRODUCCION

Es importante realizar una exploracién clinica adecuada a cada uno de
nuestros pacientes no solo enfocarnos a observar los 6rganos dentales, sino
ver cada una de las estructuras y tejidos que estan asociadas a la cavidad

bucal.

Este tema estd enfocado a realizar un buen diagndstico clinico de las
lesiones presentes en la mucosa bucal, revisando el periodo de aparicion y

remision de las mismas, para poder dar un tratamiento adecuado.

La enfermedad de Behcet no es comdn en nuestro pais, sin embargo esta
presente, por lo que hay que tener en cuenta cada uno de los signos clinicos
presentes en ella, la primera manifestacion es en la cavidad bucal, esté

presente en un 80% a 100% en los casos diagnosticados.

Se trata de una enfermedad multisistémica, crénica recidivante, de origen
desconocido que afecta a cualquier 6rgano, caracterizada principalmente por

Ulceras bucales y genitales, asi como afeccidn ocular, cutanea y articular.

El Cirujano Dentista debe tener en cuenta que una lesion comun presente en
la cavidad bucal son las Ulceras aftosas, y que muchas veces remiten sin
dejar cicatriz, pero debemos de realizar un interrogatorio adecuado de la
lesion, desde cuando estd presente, si ha tenido episodios recurrentes,

observando forma, tamafio y color.



Este interrogatorio es de importancia por que como odontélogos podriamos
llegar a un diagnostico temprano de la enfermedad , ofreciéndole una mejor
calidad de vida al paciente; siendo esta enfermedad inflamatoria, crénica,
multisistémica, que esta caracterizada primero por Ulceras bucales
recurrentes, Ulceras genitales, lesiones cutaneas y lesiones oculares

principalmente.

Para diagnosticarla es necesario basarse en el cuadro clinico, porque no
hay ninguna prueba de laboratorio de que indique que esta presente, sin
embargo debemos utilizar los criterios de diagnéstico. Su evolucion es
impredecible, con exacerbaciones y remisiones. El pronostico para el
paciente estd basado en tener un diagnostico temprano que responda

satisfactoriamente al tratamiento.

En el presente trabajo se describen las caracteristicas de la enfermedad de
Behcet, asi tras realizar una revision de articulos vy literatura parece ser que
esta enfermedad engloba un conjunto de signos y sintomas presentes que
afectan al sistema inmunitario del paciente y que el tratamiento actualmente

han logrado mejorar el prondstico de la enfermedad.



MANIFESTACIONES CLINICAS DE LA ENFERMEDAD DE
BEHCET

l. LA PIEL

Es el 6érgano mas extenso del cuerpo humano, al cual recubre en su
totalidad. Ademas de actuar como barrera protectora contra el calor, la luz,

lesiones e infecciones.

1.1 ANATOMIA

Sus caracteristicas varian de un area del cuerpo a otra; es muy pilosa en la
cabeza, delgada en los genitales externos, gruesa en el tronco, dura en las
palmas de las manos y en las plantas de los pies. Desarrolla cambios con la
edad; en el nifio es muy tersa y suave, en el adolescente y en el adulto joven
es oleosa, principalmente en la cabeza y parte alta del térax; en el viejo es
atréfica, seca, hay menos sustancia fundamental y un metabolismo mas bajo;

el pelo se pierde y sufre cambios de coloracién.

El color de la piel estd determinado genéticamente y se ve influido por los
habitos y por el ambiente; depende principalmente de la cantidad de
melanina y, en segundo término, de otros factores como la vascularidad; hay
variaciones en un mismo individuo segun la topografia: en las zonas
expuestas a la luz es mas obscura, asi como en los genitales externos, la
areola y el pezén. También hay variaciones en el grado de respuesta a la luz,
de acuerdo con las caracteristicas étnicas de cada individuo.



La piel tiene en total un peso aproximado de 4 kg de los cuales 500 gr
corresponden a la epidermis. El grosor promedio de la piel es de 3 mm,
siendo precisamente la epidermis la parte mas delgada. La dermis es mas
gruesa, entre 2 y 8 mm, dependiendo del sitio anatémico; en los parpados es

muy delgada y en la espalda es muy gruesa.

PIEL NORMAL

Epidermis{

Dermis -

. T -'_ s ']
Foliculo 4 g Glandula Sudoripara
e '

Nervio

Tejido Graso Glindula Sebdcea

La distribucion del pelo en el humano es peculiar; existe principalmente en la
cabeza, zona denominada piel cabelluda, pero también existe para la
proteccion de los ojos: en las cejas y las pestafias. En el varén surge pelo en
la zona de la barba, en el labio superior y la porcién alta y anterior del cuello
a partir de la pubertad, asi como en los genitales externos y pliegues

axilares; también aparece pelo mas fino (vello) en otras zonas del tegumento,



en las extremidades y en el tronco, en donde hay variaciones de persona a

persona y en relacion con el sexo.

La piel se insinda en todos los segmentos del cuerpo formando los pliegues
losangicos caracteristicos, que con la edad van siendo mas pronunciados y
mas numerosos. Aunque todos los elementos de la piel varian segun la
topografia, se dice que, en promedio, un centimetro cuadrado de piel tiene:
cinco foliculos pilosos, quince glandulas sebaceas, cien glandulas
sudoriparas, cuatro metros de nervios, un metro de vasos y cinco mil érganos
sensitivos (incluyendo las terminaciones nerviosas libres que transmiten el
dolor y el pLa piel esta constituida por tres capas: la epidermis, la dermis y la
hipodermis. Sus anexos son los foliculos pilosebaceos con la glandula

apocrina, las glandulas ecrinas y las ufias.

1.2 EMBRIOLOGIA

La epidermis totalmente desarrollada es un epitelio de tipo plano estratificado
queratinizado de origen ectodérmico. En el feto se reconoce como una capa
simple de epitelio cubico en el primer mes de vida intrauterina; al inicio del
segundo mes las células ya han formado la capa basal o germinativa de
células cubicas y otra externa cuyas células, con microvellosidades, se
alinean en la superficie formando la capa llamada peridermo o capa

epitriquial, que funciona como una barrera protectora y permeable.

Al final del segundo mes e inicio del tercero el epitelio tiende a engrosar, con
la formacion de una capa intermedia de células epiteliales ricas en glucégeno

que se sitban entre la basal y la epitriquial.

En el tercer mes, la capa de células mas profunda se diferencia del resto del

epitelio; la forma de sus células es mas cilindrica y va a constituir el estrato



basal o germinativo, que mantiene constante a la poblacién epidérmica
mediante un recambio continuo. Hacia el cuarto mes de la gestacion, la
epidermis comprende ya varias capas de células intermedias; las de lineas
mas superficiales exhiben granulos de queratohialina en su citoplasma, esta
proteina y la célula misma, transformada, constituyen la queratina que forma
el estrato mas superficial de la piel y le da la proteccion y la dureza
caracteristicas que existen en palmas de las manos y plantas de los pies,

sitios en que es particularmente gruesa.

Piel de un feto hacia final del tercer mes; la formacién de los
anexos ya es obvia, la yema en segundo término exhibe indicios
claros de diferenciacion ductal.!

La dermis se origina de células mesenquimatosas libres que emigran de las
zonas mesodérmicas vecinas y que van a ordenarse por debajo del
ectodermo hacia el final del primer mes. Alrededor de la sexta semana, las
células se aproximan entre si a través de sus prolongaciones citoplasmicas a
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manera de red y comienzan a producir fibrillas delgadas que en el segundo

mes son abundantes.

Piel a las 24 semanas de gestacion, que muestra la formacion de las
glandulas ecrinas como cordones de células epiteliales.*
i -

Microfotografia de la piel de la zona palmar se identifica la epidermis estratificada y
sus procesos interpapilares, el estroma es laxo y vascularizado, con células
mesenauimatosas.’
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Aproximadamente en el quinto mes de gestacion, las fibras ya han
modificado su estructura molecular y constituyen la colagena. Las células

mesenquimatosas han adquirido la estructura y la funcion de los fibroblastos.

Las ufias estan constituidas por queratina y su formacion deriva del epitelio
epidérmico por puntos situados en las extremidades de los dedos de las
manos y de los pies. En el tercer mes de gestacion ya existen placas de
epitelio engrosado que crecen en profundidad y hacia los lados, en donde se
limitan por los pliegues ungueales; posteriormente crecen hacia delante

durante toda la vida fetal, como lo hacen después del nacimiento.

Los pelos se forman a partir de yemas epidérmicas que durante el tercer
mespenetran en el tejido mesenquimatoso subyacente; el extremo forma el
bulbo del pelo en el que penetra una papila de tejido conjuntivo ricamente
vascularizado. En el pelo en desarrollo se observa lateralmente dos botones
epiteliales que van a dar origen: el superior a la glandula sebacea y el inferior
al lecho epitelial, que es una zona con proliferacion celular acelerada. Hacia
el séptimo mes, los pelos ya estan formados y son visibles en la superficie
cutanea (lanugo); este fino pelo se pierde al nacer y es reemplazado por
pelos nuevos foliculos que tienen una topografia mas selectiva: la piel

cabelluda, las cejas y las pestafias.!

FOLICULO PILOSO **



Las glandulas sebaceas se forman de la yema superior durante el desarrollo
del foliculo pilosebaceo. Hay una rapida proliferacién celular que forma una
protrusion lobulada que queda unida al foliculo piloso, por debajo de la
protrusién que da origen a la glandula apocrina y por arriba de la que da
paso al sitio de insercion del musculo erector; aquella union permanece
como un corddn estrecho de células denominado manto; con el estimulo
androgénico estas células se diferencian, producen sebo y se forma el ducto
a través del cual descargan su contenido al infundibulo. Se le considera
glandula de tipo holocrino debido a que la célula misma se elimina formado
parte del sebo. La glandula sebacea también tiene ciclos como el pelo, pero

a diferencia de éste so6lo se llevan a cabo dos en la vida del individuo.

Las glandulas apocrinas también se forman por la proliferacion de masas de
células que, como una protrusion desde el foliculo piloso penetran hasta la
hipodermis en su vecindad con la dermis; aqui, el extremo distal forma
multiples pliegues para constituir la porcion secretora. Alrededor de la
semana 25, la piel del feto humano esta llena de glandulas apocrinas en
desarrollo; la gran mayoria involucionan y soélo persisten en determinados
sitios: el conducto auditivo externo (modificadas en glandulas ceruminosas),
las axilas, la areola, el pubis, el periné y regiéon genital, permaneciendo
pequefias hasta la pubertad, cuando crecen y secretan su producto, cuya
funcién para el autor en el humano es secundaria, pero en otros mamiferos

desempefian un importante papel en la atraccién sexual.

Las glandulas sudoriparas o ecrinas se forman independientemente del
foliculo pilosebaceo, también por invaginacién hacia el tejido conjuntivo de
grupos de células epiteliales de la capa germinativa de la epidermis; esto
sucede en las palmas de las manos y en las plantas de los pies durante la
semana 18, poco antes que en otras zonas cutaneas. Las células de dichos

grupos proliferan y penetran en la dermis hasta la hipodermis, en donde la
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parte distal se enrolla y constituye la porcion secretora de la glandula; ésta
gueda comunicada con la superficie cutanea por un conducto ondulado que
aproximadamente en la semana 32, forma su luz para establecer su actividad

en la vida extrauterina.

Histologicamente este conducto y el apocrino son idénticos, excepto por el
sitio en que desemboca; el conducto apocrino lo hace en el infundibulo y el
ecrino lo hace de manera independiente a traves de la epidermis en la

superficie epidérmica.t
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El tejido adiposo empieza su formacion desde el cuarto mes mediante la
acumulacion de grasa en forma de triglicéridos en el citoplasma de los
adipocitos, que forma I6bulos delimitados por tabiques de tejido conjuntivo
para constituir la hipodermis; pero la gran reserva de grasa subcutanea
generalmente se constituye hasta los dos Ultimos meses de la vida

intrauterina.

1.3 HISTOLOGIA

La epidermis es un epitelio de tipo plano estratificado queratinizado; plano
porgque las células més superficiales son planas estratificadas, significa que
lo forman varios estratos o capas de células, y queratinizado, porque el
estrato mas superficial esta formado por proteinas que constituyen una

familia de moléculas llamadas queratinas.

Piel normal, epidermis, dermis e hipodermis, son
evidentes los foliculos pilosos y sus glandulas sebaceas.’
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La poblacion celular de la epidermis esta constituida por cuatro tipos de
células: el queratinocito o queratocito, que es la célula mas abundante, la
gque va a sintetizar la queratina y lleva el proceso de cornificacion; el
melanocito, la célula de Langerhans y la célula de Merkel. Algunos autores

incluyen el linfocito y a una célula llamada indeterminada.

El queratocito se encuentra formado parte de la epidermis en todos sus
estratos; el estrato germinativo o basal, que es el sitio en donde se lleva a
cabo la proliferacion celular, esta constituido por una sola capa de células
cilindricas situada sobre una membrana basal, al igual que todos los
epitelios; las células se encuentra unidas entre si por complejos de union con
desmosomas y unidas a la membrana basal por hemidesmosomas; tienen un
solo nucleo; el citoplasma contiene abundantes mitocondrias y pigmento

melanico.

El siguiente estrato hacia la superficie es el espinoso; esta formado por
varias capas de células (su niamero es variable porque de €l depende la
hiperplasia epidérmica); se le ha llamado asi por el aspecto que las
prolongaciones citoplasmicas y las uniones intercelulares le confieren al ser
observado con el microscopio de luz; con el microscopio electrénico se
observa que las uniones intercelulares se establecen por medio de

desmosomas y en el citoplasma se identifican los tonofilamentos.*

16



Epidermis, porcion superior que muestra los estratos corneo,
granuloso y espinoso.*

Corte de la epidermis que permite identificar los elementos
epiteliales, entre ellos los complejos de union, los nucleos y
nucléolos de los queratinocitos.*

17



La forma poliédrica de las células del estrato espinoso cambia a la forma
romboidal al ir siendo incorporadas al estrato granuloso; éste esta constituido
por dos a cinco capas de células que en su citoplasma exhiben granulos
basofilos de queratohialina.

El estrato lucido se observa sélo ocasionalmente en cortes de piel gruesa;
esta formado por eleidina, que con la célula epitelial transformada da origen

a la queratina.

La queratina es una familia de proteinas fibrilares muy resistente gracias a su
gran contenido de cisteina, un aminoécido sulfurado que constituye el estrato
corneo, que es el mas superficial y presenta variaciones cuantitativas segun
la region del cuerpo, pero también constituye el pelo y las ufias. Por ejemplo,

es muy abundante en las palmas de las manos y en las plantas de los pies.

El melanocito es una célula que deriva de la cresta neural, de donde emigra
hacia la piel y hacia otros O0rganos blanco durante la cuarta semana de
gestacion (melanoblasto). Aproximadamente hacia la décima semana llega a
la epidermis, se sitla en la capa basal y comienza a producir melanina. En
este momento ya se le llama melanocito y existe en promedio de uno a diez
con los queratocitos basales, pero hay variaciones segun el sitio; por
ejemplo, en la piel de los genitales es mas abundante que en la cara y en
ésta es mas abundante que en el tronco. Asi, en un milimetro cuadrado de

piel hay entre 500 y 3000 melanocitos, segun la region anatémica.

Se le identifica como una célula clara y mayor entre las células eosindfilas
basales; con la reacciéon de DOPA (dihidroxi-fenil-alanina) se puede observar
como una estructura con mudltiples prolongaciones citopldsmicas que se
sitlan entre los queratocitos, a los que dichas prolongaciones les transfieren

melanosomas. Los melanosomas son estructuras intracelulares, limitadas por

18



membrana, y en su interior contienen la melanina, que es el pigmento que da
color a la piel y al pelo; varia cuantitativamente en las diferentes razas y ain
en un mismo individuo segun la regién del cuerpo; es mas abundante en las
zonas expuestas. Es uno de los elementos de defensa de la piel contra las
radiaciones ultravioletas que provienen del sol. Otro elemento de defensa
ante la luz es la capa cérnea y uno mas extracorporal es la capa de ozono

que se encuentra en la estratosfera.

La célula de Paul Langerhans (1808) lleva el nombre de su descubridor,
quien penso que se trataba de un receptor neuronal. Ahora sabemos que es
el representante en la piel del sistema macrofagico mononuclear, es decir,
que histogenética y funcionalmente es un macréfago. Su papel en la
respuesta inmune esta bien demostrado y consiste en presentar el antigeno

al linfocito.

Proviene de la médula 6sea a través de la linea monocitomacrofago. Se le
identifica como una célula clara en la epidermis (igual que el melanocito),
pero siempre por arriba del estrato basal; constituye entre el 3y el 8 % de la
poblacién celular epidérmica; estructuralmente se caracteriza por su ndcleo
lobulado, los procesos dendriticos y sus peculiares “cuerpos raquetoides”,
también conocidos como cuerpos de Langerhans o de Birbeck. En su
superficie celular tiene receptores para la IgG y para la fraccion 3 del

complemento y posee antigenos del sistema.

La célula de Merkel (Friedrich Merkel, 1875) es otra de las “células claras” de
la epidermis (Pierre Masson); es una célula epitelial. En cortes de rutina no
se identifica; esta situada sobre la membrana basal, entre los queratinocitos
del estrato germinativo; tiene el mismo tamafio que éstos y se une a ellos por
medio de desmosomas. Estructuralmente es una célula no queratinocitica,

no dendritica, de forma redonda u oval y de citoplasma claro en el que hay,
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entre otros organelos, granulos electrodensos que tienen membrana. Posee
estrecha relacion estructural y funcional con terminaciones nerviosas
sensitivas; de hecho, aparentemente establece sinapsis con axones vecinos
y funcionan como mecanorreceptor. Aparece en la piel fetal alrededor de la

semana 16.

El linfocito es otra célula de residente normal de la epidermis; es un linfocito
—T. Es un hecho ampliamente aceptado que existe paso continuo de
linfocitos por la epidermis en ambos sentidos y que constituye, con la célula
de Langerhans, el queratocito y otros elementos, el tejido linfoide asociado a
la piel. Se ha demostrado su participacion en ciertos padecimientos, como la
dermatitis por contacto alérgica y el liquen plano, asi como en procesos
neoplasicos, como la micosis fungoide, que es un linfoma de células-T

cooperadoras primario de la piel.

La epidermis esta separada y a la vez conectada a la dermis por medio de
una membrana basal que posee una amplia variedad de moléculas que
intervienen en el desarrollo de diversas enfermedades ampollosas. En el
esquema se muestra la estructura, morfologia y algunas funciones de las
principales moléculas que constituyen la membrana basal de la epidermis.
Entre otras estan la colagena de tipo IV, la lamina, un proteoglicano y una
serie de proteinas y glucoproteinas identificadas como autoantigenos de

diversas enfermedades, tales como el penfigoide.
Con el microscopio electronico, la membrana basal exhibe una zona mas
clara que otra, situadas ambas paralelamente, por lo que se denomina

lamina lUcida y lamina densa.

La lamina ldicida es una glucoproteina que existe en todas las membranas

basales; en la epidermis existe predominantemente en la lamina lacida. Su
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funcién, ademas de la estructural, es la de unir las células epiteliales con la

membrana basal.

El proteoglicano (sulfato de heparan), es como las glucoproteinas, una
molécula combinada de proteinas con polisacaridos u oligosacaridos; la
diferencia con las glucoproteinas esta basada en la naturaleza quimica del

polisacarido adherido.

Esta situado en la parte inferior de ambas laminas y se ha demostrado que
su degradacion hace la membrana basal mas permeable al paso de
macromoléculas anidnicas, lo que sugiere que su funcién es de barrera

contra el paso de estos elementos.

La colagena identificada como componente de las membranas basales es
del tipo IV. Este tipo de colagena contiene en su molécula una porcién
compacta denominada “colagena 7S” (por su coeficiente de sedimentacion),
en la que se sobreponen cuatro moléculas iguales en diferente sentido,
adoptando asi una disposicion reticular o en “panal de abeja”, lo cual confiere
a la estructura con gran fuerza de tension y elasticidad. Se ha demostrado
que la colagena de tipo IV esta presente en la membrana basal de todos los
tejidos epiteliales y en la membrana basal de la epidermis; se localiza en la

[Amina densa.

La dermis es mucho mas gruesa que la epidermis, aproximadamente de diez
a treinta veces, dependiendo del sitio que se estudie. Esta formada por una
densa red de tejido conjuntivo constituido principalmente por colagena. La
coldgena es una proteina con funciones primariamente estructurales; su
composicién quimica esta bien estudiada y se reconocen cuando menos
quince tipos moleculares diferentes; el tipo | es el mas abundante en la piel

humana y el tipo Il es el mas abundante en la piel fetal. Otros constituyentes
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son las fibras reticulares y las fibras elasticas, que también son de naturaleza
proteica, pero sélo se identifican en cortes tefiidos con técnicas especificas.
El fibroblasto es la principal célula de la dermis; se origina de la célula
mesenquimatosa y es el productor de colagena, de substancia fundamental y
de colagenasa, entre otras substancias. Tiene forma estelar o de huso y
cuando ha cesado su fase de actividad adopta un tamafio menor, de forma
alargada, que se denomina fibrocito. En la dermis estan situados los vasos
(arteriales, venosos Yy linfaticos), los nervios, los musculos erectores del pelo

y los foliculos pilosebaceo-apocrinos, asi como las glandulas ecrinas.*

Parte profunda de la dermis reticular, que exhibe las porciones
secretoras o acini de las glandulas ecrinas con dos tipos de células; los
espacios vasculares corresponden a los vasos linfaticos.*
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Piel axilar, zona inferior de la dermis que se continta en la hipodermis y
en la que las porciones secretoras de las glandulas apocrinas son
visibles por su caracteristica secrecién por decapitacién luminal.*

Corte de piel en cuya dermis se identifica vasos sanguineos y
un pequefio nervio.
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Se reconocen dos porciones de la dermis; la dermis papilar, que es la parte
superior, llamada asi porque forma papilas con las que se interdigitan las
clavas interpapilares epidérmicas; la colagena es mas fibrilar en esta zona y
contiene las asas capilares vasculares que requieren las células epiteliales
para sobrevivir. La parte inferior y de mayor proporcién es la dermis reticular,
sus haces de colagena son mas gruesos y adoptan una disposicién en red, lo
gue confiere a la piel su elasticidad, laxitud y desplazamiento; de esta
porcion inferior de la dermis se forma prolongaciones hacia la hipodermis en
forma de tabiques; éstos llevan los vasos hacia las zonas mas profundas y
dividen al tejido adiposo en I6bulos, hecho importante, ya que las paniculitis y

algunos tipos de vasculitis tienen su asiento en estas estructuras.

La hipodermis esta formada por tejido adiposo y también tiene origen
mesenquimatoso; sus células, los adipocitos son generalmente de forma
redonda, con el nucleo rechazado a la periferia y su citoplasma lleno de
lipidos (triglicéridos); la hipodermis esta constituida por lobulillos delimitados
por los ya mencionados tabiques o bandas de tejido conjuntivo que se
contindan con la dermis reticular y en ellos estan situados los vasos y los
nervios. El grosor de esta capa varia segun la regién de la piel; es gruesa en
el tronco y muy delgada en los parpados. Sus funciones son aislar el calor,

contribuir el desplazamiento de la piel y formar una reserva energeética.

En el hombre, el pelo es un vestigio de lo que en otros animales sirve para
cubrir y proteger la piel. La primera generacion de pelo se denomina lanugo,
tiene una distribucion similar en toda la superficie del cuerpo y por lo general
completa su crecimiento antes del nacimiento. En la vida extrauterina el pelo
se distribuye principalmente en la cabeza: piel cabelluda, cejas, pestanas (en
donde es mas corto y delgado) y; a partir de la pubertad aparece en las
axilas, el area genital y, en el varén, en la cara y en el tronco; el pelo de las

extremidades también se hace mas grueso y abundante desde esta edad,
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sobre todo en el sexo masculino por el estimulo androgénico, que también
tiene influencia en la pérdida del pelo de la cabeza. En cambio, el pelo de las

cejas y las pestafias no tienen influencia hormonal.

Corte de piel cabelluda, se observan los foliculos pilosos y como
emergen desde la hipodermis, en la cual destacan los bulbos, y
los tallos de cada foliculo.

Al pelo fino que se encuentra normalmente sobre casi toda la superficie
cutanea se le denomina también vello. Es obvio sefialar que en las palmas y
en las plantas no hay pelo. El complejo pilosebaceo consta del foliculo piloso
propiamente dicho, del masculo erector del pelo (musculo liso involuntario),
de la glandula sebacea adyacente y de la glandula apocrina, que
desembocan sus conductos también en la parte alta del foliculo, es decir en

el infundibulo.
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Anatomicamente hay tres tipos principales de pelo: lacio o recto, ondulado y
espiral; la variacion en cantidad y tipo de pelo depende de factores raciales;
la morfologia del pelo depende del contenido de hidroxiprolina que contenga
la molécula de queratina. El foliculo piloso de la piel cabelluda, de la barba y
de las regiones genitales se extiende hasta la epidermis, mientras que en
otras zonas en donde es mas fina su extension tiene diferentes niveles

dentro de la dermis.

El foliculo tiene cuatro porciones, de abajo a arriba: bulbo, tallo, istmo e
infundibulo; por debajo de la insercién del musculo erector esta el tallo, que
se continda con el bulbo. El bulbo tiene la forma de una copa invertida que
envuelve parcialmente a la papila del pelo, que es de forma oval y contiene
elementos dérmicos: estroma y células mesenquimatosas; a través de un
estrechamiento de la parte mas baja del bulbo, la papila emerge y se
continda con la dermis y el tejido conjuntivo que se envuelve al foliculo, el

cual se conoce como dermis perianexial.

El bulbo, es decir “la copa invertida”, posee elementos epiteliales: las células
melanociticas. Las células de la matriz son redondas, uniformes y con gran
actividad mitésica, principalmente en la mitad inferior del bulbo y, en menor
proporcion, en la vaina radicular externa. En la zona basal del bulbo, justo
sobre la membrana basal que lo separa de la papila folicular, se identifican

los melanocitos, alternando con las células de la matriz.

Las células de la matriz del pelo dan origen a seis lineas celulares: tres de
ellas forman las capas concéntricas de la vaina interna y tres mas forman las
tres capas concéntricas del pelo propiamente. Como componentes de la
vaina radicular interna, de afuera hacia adentro se identifican: 1) la capa de
Henle, con una linea de células; 2) la capa de Huxley, ya con dos estratos de

células y granulos de tricohialina eosindfilos y brillantes; 3) la cuticula de la
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vaina radicular interna; 4) la cuticula del pelo; 5) la corteza del pelo; y 6) la

médula del pelo (que no existe en el vello).

Se ignora el mecanismo por medio del cual las células de la matriz,
aparentemente iguales, dan paso a seis lineas celulares diferentes (en
contraste con las células basales epidérmicas que dan paso sélo a una linea,
qgue es el queratinocito del estrato espinoso), pero quiza corresponde a un
estimulo de la papila. La actividad metabdlica y el indice mitético de la matriz
son muy altos; un ciclo completo de reduplicacion toma sélo de 12 a 24
horas, superada soOlo por la médula 6sea normalmente, (de ahi que la

quimioterapia antineoplésica deje calvos a los enfermos por algun tiempo).

Envolviendo a todo este complejo como una funda, esta la vaina radicular
externa, constituida por lo menos tres estratos de células columnares,
bastante grandes y muy claras debido a su alto contenido de glucégeno. Esta
vaina radicular externa (o vaina externa) es relativamente estacionaria en
comparacion con los productos de la matriz: la vaina radicular interna (o
vaina interna) y el pelo, que se desplazan hacia la parte superior y superficie
de la piel, interdigitdndose la cuticula del pelo con la cuticula de la vaina

interna para moverse al mismo paso.

La porcion del foliculo entre el bulbo y el bulto, que es la zona de insercion
del musculo erector del pelo, se denomina tallo. Esta porcién o segmento se
considera temporal, ya que involuciona y se vuelve a formar durante las

fases del ciclo del pelo.

La siguiente porcion del foliculo hacia la superficie se denomina istmo y es la
porcion comprendida entre el bulto o sitio de insercién del musculo erector y
la desembocadura de la glandula sebacea; en esta porcion la raiz de la vaina

externa pierde su contacto con la interna e inicia la cornificacion, las células
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de la raiz de la vaina interna se desintegran y la vaina externa empieza a

cornificarse.

La parte mas superficial del foliculo piloso se llama infundibulo; su limite
inferior lo marca la desembocadura de la glandula sebacea; el epitelio que
reviste al infundibulo es idéntico al de la epidermis y se continta en ella para

abrir sobre la superficie cutanea.

El pelo que protruye por el infundibulo hacia la superficie de la piel esta
constituido por la médula (es discontinua y en ocasiones esta ausente, como
en el lanugo y en el vello adulto), la corteza que esta formada por células
alargadas situadas en forma paralela al eje longitudinal del pelo y la capa
cuticular, que es la mas externa y esta constituida por células ya
transformadas en escama, que se disponen unas sobre otras envolviendo al

pelo.

El color del pelo depende de la cantidad y tipo de melanina que se produce
en la matriz de éste. En el pelo rubio hay menor produccion de melanina y de
melanosomas, o éstos estan incompletamente melanizados. Esta ausente en
el pelo blanco del viejo y en menor cantidad en el pelo gris. En el individuo
pelirrojo los melanosomas son esféricos, mas que ovales y la melanina es
quimicamente distinta (feomelanina). En el albino los melanocitos estan

presentes, pero no producen melanina.

El pelo cumple funciones de proteccion, principalmente contra radiaciones y
otras de tipo estético. Se calcula que existen aproximadamente 250 000
pelos en la cabeza del adulto, alrededor de 600 por centimetro cuadrado. El
pelo de la piel cabelluda crece cerca de 0.3 mm diariamente, es decir, como
un centimetro al mes. El clima calido estimula el crecimiento piloso. Existen

algunas condiciones o factores que pueden influir en el crecimiento del pelo,
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como son los endocrinos, la nutricién y la edad del individuo; en la senectud
el pelo crece muy poco; en el nifio y en el joven el crecimiento es mas rapido.
El pelo de la cabeza crece mas rapidamente en la mujer que en el hombre y

en lo que se refiere al vello axilar ocurre a la inversa.

El pelo desarrolla varias fases: la fase de crecimiento activo o generativa
(anagena), que dura de dos a cinco afios aproximadamente; entonces el
foliculo entra a su periodo de degeneracion parcial (catdgena) que puede
durar de una a dos semanas y es seguida por la fase de inactividad
(telogena) que toma de tres a cuatro meses. Aproximadamente 80% del pelo
de la cabeza esta en fase anagena; existe una pérdida constante del pelo;
diariamente se pierden entre 50 y 100 pelos y simultdneamente son

reemplazados por pelos nuevos.

En la piel también existen multiples 6rganos sensitivos; los corpusculos de
Meissner (mecanorreceptores) se sitian superficialmente en la papila, los
corpusculos de Pacini (sensibles a la presion), los de Krause (al frio) y las
terminaciones nerviosas libres (que transmiten el dolor y el prurito) se situan

mas profundamente hacia la zona reticular.

Glandulas de la piel. La glandula sebacea existe en todo el cuerpo, excepto
en las palmas de las manos y plantas de los pies; es particularmente
abundante en la cabeza y el térax. Su tamafio es muy variable; esta en
relacion directa con el didmetro del foliculo piloso al que esta unida. Cada
glandula esta constituida por varios lébulos que comparten un conducto
formado por el epitelio plano estratificado, a través del cual vierten su sebo al
infundibulo. Los Iébulos estan constituidos por células grandes, mas o menos
redondas, con un nucleo que se observa en el centro, rodeado y comprimido
por el material lipido intracitoplasmico. Las células situadas en la periferia

constituyen la capa germinativa; no contienen lipidos sino glucoégeno; se
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originan en el manto, que es una estructura epitelial que da paso a la
glandula dos veces en la vida del sujeto. Todo esta rodeado por una fina
capa de tejido conjuntivo y vasos sanguineos. Su funcionamiento esta

influido por factores hormonales, principalmente andrégenos.

Las glandulas sudoriparas ecrinas existen en toda la superficie corporal,
excepto en las zonas de uniébn mucocutanea, y son muy numerosas en las
palmas, las plantas, la frente y las axilas. Se dice que el hombre nace con
determinado numero (3 millones) de glandulas sudoriparas sin que haya
nueva formacién durante su vida adulta. Su producto, el sudor, es una
solucion hipotonica, con cloruro de sodio, cuya funcién es bafiar la piel
vecina a cada poro y producir frio al evaporarse, creando asi una zona de

circulacion sanguinea mas fria, por donde se pierde calor.

La glandula apocrina esté distribuida en el cuerpo humano en las zonas ya
mencionadas arriba; su estructura también consta de dos partes: la
secretora, situada en el mismo nivel que la ecrina (zona dermo-hipodérmica)
y la conductora, que es un cordon recto idéntico al ecrino, que vacia su
secrecion en el foliculo piloso, por arriba del conducto sebaceo; como ya se
ha dicho esta porcién del foliculo piloso se conoce como infundibulo.

La porcion productora esta formada por dos capas celulares, la luminal que
es de forma columnar, su borde Iluminal es convexo Yy exhibe
desprendimiento de pequefas porciones de su citoplasma junto con su
producto (secrecidon por decapitacion), posee un solo nucleo situado en su
base y su citoplasma es eosindfilo palido; como otras estructuras glandulares
exocrinas esta rodeada por células mioepiteliales y posee membrana basal.
No se le ha demostrado inervacion simpatica; produce un liquido lechoso
constituido por agua, lipidos, proteinas, azlcares, hierro y amonio. Su
funcidn esta relacionada con la sexualidad y atraccion de la pareja durante el

celo o estro en los animales.
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Las ufias son laminas de queratina dura, mas o menos elastica, que
descansan sobre el lecho ungueal, situado sobre una dermis muy
vascularizada que le da un color rosado y permite explorar clinicamente el
llenado capilar; la raiz de la ufia esta cubierta por el pliegue ungueal; el
crecimiento de la ufia es a partir de su raiz en la matriz ungueal, que es un
engrosamiento que se extiende distalmente hasta el borde proximal.
Ocasionalmente se observen puntos blancos en la lamina ungueal; son
nacleos del queratinocito retenidos. Las ufias de las manos crecen
aproximadamente 3.5 mm por mes y las de los pies lo hacen mas
lentamente. La creencia popular de que ciertas alteraciones ungueales son

debidas a deficiencias vitaminicas no tiene fundamento.

La piel se continda en las mucosas por transicion de los epitelios de una y de
otras; en la boca, la piel, que en la cara externa de los labios contiene pelos y
glandulas sebaceas y sudoriparas, cambian en el borde libre del labio, ya
gque no poseen anexos ni queratina, siendo la eleidina la substancia que
constituye el estrato mas superficial; éste es lo suficientemente transparente
para ver la rica red vascular subyacente y se continta en el epitelio plano
estratificado no queratinizado de la cavidad oral; no hay dermis por debajo
del epitelio, sino tejido conjuntivo que se denomina lamina propia, el cual
contiene gran cantidad de glandulas salivales menores y en el borde libre de
los labios numerosas terminaciones nerviosas que le confieren gran
sensibilidad. En las mucosas anal y genital el epitelio también es de tipo

plano estratificado sin queratina: en éstas la piel continda en forma subita.

La vascularidad de la piel consiste en una red tridimensional formada por dos
plexos situados paralelamente a la superficie de la piel; el plexo profundo
esta situado en la parte inferior de la dermis reticular (las arterias situadas en

el tejido adiposo de la hipodermis dan origen a este plexo) y el plexo
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superficial (que son vasos de menor calibre); este Gltimo se sitla justo por
debajo de la dermis papilar, es decir, en la parte alta de la dermis reticular;
ambos plexos estan comunicados entre si por vasos dispuestos
perpendicularmente; del plexo superficial se forman asas capilares que
ascienden por las papilas dérmicas hasta casi tocar la membrana basal
epidérmica; hay unas 60 asas capilares por milimetro cuadrado de piel.
Naturalmente, la red vascular descrita incluye a los componentes arterial,

venoso Y linfatico.

Histologicamente los capilares estdn compuestos por una capa de células
endoteliales y su correspondiente membrana basal; las arteriolas tienen
estos mismos componentes en su capa intima; la capa media esta
constituida por fibras musculares lisas y la adventicia por haces de colagena
y elastina. En las arteriolas de mayor calibre hay fibras elasticas en la capa
intima, poseen endotelio y membrana basal; la capa media est4 constituida
por fibras musculares lisas que rodean totalmente la pared del vaso (como

en las arteriolas) y la adventicia esta constituida por fibras de colagena.

Es por medio de los capilares y vénulas como se lleva a cabo el intercambio
de agua, gases, electrolitos, y otras moléculas necesarias para el
metabolismo celular. El paso es a través de los poros presentes en los
capilares (capilares fenestrados) o por las hendiduras intercelulares en los
capilares no fenestrados. El sistema nervioso simpéatico controla la
circulacion por medio de su inervacion en las arteriolas y en los esfinteres
precapilares. Las arteriolas responden con vasoconstriccion a la epinefrina y
angiotensina; y con vasodilatacibn a la histamina, acetilcolina y

prostaglandina-E.

La piel también posee una red de vasos linfaticos que se sitta paralela a los

vasos sanguineos, aunque independientemente.
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1.4 FISIOLOGIA

Aunque ya se ha hecho referencia a los mdultiples funciones de la piel
relacionadas con las estructuras descritas, es conveniente puntualizar que el
la piel tiene complejas funciones, no sélo relativas a su anatomia, su
estructura y su bioquimica, sino también en el area emocional y como

elemento estético.?

1.5 FUNCIONES DE LA PIEL

Funcién de proteccion. La piel actia como una barrera mecanica debido a su
constitucién, a sus propiedades de elasticidad y de resistencia e impide la
entrada de microorganismos; la piel, como el tracto gastrointestinal y las vias
respiratorias; es colonizada por microorganismos desde el nacimiento; sin
embargo, no resulta habitable para muchos de ellos y, en cambio, otros
constituyen la flora normal de la piel; ya se mencionaron algunos de éstos al
describir el infundibulo; otros son: estafilococos y estreptococos no
hemoliticos y bacilos coniformes gram-negativos que habitan en su
superficie, en los foliculos pilosos y en los conductos de las glandulas
sebaceas, particularmente en las &reas humedas, como las axilas y la region
pubica; se manifiestan Unicamente por el olor caracteristico de estas areas,

al que contribuyen la secrecion apocrina y la sudoral.

Importante papel desempefia la emulsion superficial homogénea constituida
por las substancias hidrosolubles que contiene el sudor y por los acidos
grasos presentes en la secrecion sebacea y apocrina; dicho manto protege
de la humedad excesiva y de la desecacion; protege también de la flora
microbiana, especialmente de la micotica y la bacteriana. El manto acido
permite a la piel tolerar el contacto con substancias de pH entre 5y 10; por

fuera de estos limites puede haber dafio; asi, un acido fuerte puede actuar
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como irritante primario y producir un cuadro conocido como dermatitis por

contacto; las substancias muy alcalinas irritan igualmente.

En su funcidon protectora del organismo, la piel impide la entrada de agentes
toxicos; esto es gracias a la barrera que constituye el estrato cérneo, que es
probablemente el elemento de mayor resistencia contra la entrada de
microorganismos, gracias a que es seco, continuo; una via polar para
compuestos no-polares; asi, la piel ofrece una mejor protecciéon en contra de
compuestos de alto peso molecular y electrolitos, pero ofrece poca
proteccion contra substancias liposolubles. La piel también protege de la
pérdida de liquidos corporales que no son esenciales, de dafio por fuerzas
mecanicas y de cantidades dafiinas de radiacion ultravioleta.

Funcion de termorregulacién. El plexo vascular es un reservorio de sangre y
la piel un érgano en donde se pueden observar reacciones de los tejidos
vascularizados, tales como inflamacién, hiperemia reactiva y otras
respuestas vasculares generalizadas, como las que se originan por el frio, el
calor, el dolor y el estado de choque. La piel es considerada por los fisi6logos
como uno de los territorios especiales del organismo en cuanto a circulacion

sanguinea se refiere.

En la piel, la funcién de la circulacidén es especificamente la termorregulacion
y para esto son factores importantes la disposicién de los vasos arteriales
principales que llegan a ella y dan origen al plexo vascular cutaneo y la

disposicion de los canales venosos de drenaje.

Ya se ha descrito que las ramas arteriales que llegan al tegumento se
acompafan paralelamente de venas; la sangre ha pasado ya por los
musculos y otros tejidos por lo que, al llegar la piel, puede entonces ser

calentada o enfriada a temperaturas superiores o inferiores a la de los tejidos
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profundos; este hecho se advierte en el ejercicio fisico, en donde el calor es
conducido hacia la superficie. El retorno de la sangre que ha fluido por la piel
puede realizarse por dos vias: ya sea por las venas superficiales y asi es
enfriada en su transito, o por las venas comunicantes con los vasos
profundos; en este ultimo caso en su proximidad con la sangre arterial,

resulta enfriada.

Si el organismo se expone a temperaturas bajas, el enfriamiento de la sangre
arterial representa un intercambio interno de calor con una pérdida externa
relativamente pequefas; asi, la exposicion al enfriamiento de regiones
distantes, como las manos, disminuye la pérdida de calor que corresponde a

Su extensa superficie.

Durante la exposicion al calor y el ejercicio muscular, el flujo sanguineo
cutdneo es mas rapido y la mayor parte de la sangre retorna por las venas
superficiales dilatadas; en estas condiciones, las venas profundas
desempeiian un papel menos importante como via de retorno; la sangre
arterial se enfria muy poco durante su trayecto, y cuando llegan a regiones
como la mano o pie, su temperatura llega a hacer de 35 a 37 °C; la sangre
de retorno sigue enfriandose a su paso por las venas superficiales, de suerte
tal que las temperaturas registradas en las venas de la mano llegan a ser
mas altas que las de los sitios mas préximos, como el codo. En condiciones
constantes de equilibrio térmico existen variaciones de flujo sanguineo en

distintas partes de la piel.

En un sujeto adulto normal en reposo, con una superficie corporal de 1.8 m?
y una presion arterial media de 90 mmHg, el flujo sanguineo por la piel es de
462 ml por minuto, que representa 8.5% del gasto cardiaco total y 4.8% de la

utilizacion total de oxigeno.
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Funcion metabdlica. La piel actia como un filtro para la eliminacién de agua;
permite que ésta se elimine por medio de la sudoracién y de la transpiracion
continua, inclusive en mayor cantidad de la que normalmente es eliminada
por los pulmones. El sistema de union intercelular (complejo de union)
permite el paso de algunas substancias con cierto peso molecular, cuando
estan son aplicadas sobre la superficie; a esta absorcién contribuye en forma
importante el foliculo pilosebaceo. El agua representa aproximadamente 70%
de los componentes de la piel, aunque esto esta sujeto a variaciones segun
el estado general del individuo. Los compuestos minerales se encuentran,
como en otros tejidos, en forma de sales: de sodio, potasio, calcio, magnesio,
cloruro de sodio. Los carbohidratos estan en forma de glucosa y en la etapa
fetal como glucégeno dentro del citoplasma de los queratinocitos y como
mucopolisacaridos en la dermis. Los lipidos se encuentran intra y
extracelularmente; el mas abundante es el colesterol, cuya proporcién es
mayor en otros 6rganos. Las proteinas son constituyentes basicos de la piel;
las mas importantes son la coladgena y la queratina; ésta ultima constituye las

ufias, los pelos y la capa cérnea.’

1.6 EXPLORACION DERMATOLOGICA

La evaluacion de la persona que enferma de la piel debe realizarse en las
mejores condiciones de iluminacion y comodidad, tanto para el paciente
como para el médico, en un local y a temperatura adecuados para explorar la

piel enferma y de ser posible toda la superficie cutdnea, sobre todo en nifios.

La propedéutica dermatoldgica tiene una secuencia distinta a la habitual.
Después de la identificacion del sitio de residencia, puede ser determinante
la edad o la ocupacion, se inicia el examen atento y profundo de la piel. Para

ello, en ocasiones es necesario el auxilio de una lupa o cuentahilos. Dicho
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examen incluye: la localizacion o la topografia, la morfologia, la evolucién, de

los sintomas y el examen del resto de la piel y sus anexos.

La topologia consiste en sefalar el lugar en donde estan las lesiones. Se
llama dermatosis “localizada” o circunscrita, a la que afecta a un solo
segmento; diseminada, a la que afecta dos o0 mas segmentos, y generalizada
a la que no deja piel indemne o deja respetadas s6lo zonas pequefias.
Algunas caracteristicas topogréaficas pueden orientar el diagnostico; la
dermatosis bilaterales y simétricas casi siempre son de origen interno; una
dermatosis que predomina en salientes 6seas como codos y rodillas es
indicadora de psoriasis, pitiriasis rubra pilar o eritema elevatum diutinum; si
se encuentra en los pliegues de flexion, de dermatitis atopica; si afecta las
partes expuestas, de fotodermatosis, y si es generalizada, de eritrodermia o

dermatosis medicamentosa.

La morfologia se ocupa en sefalar las lesiones elementales de la piel (qué
son) y en describirlas (cdmo son); se anota su numero, tamafo, color, forma,
superficie, consistencia, limites o bordes. Segun su disposicion puede ser
lineales, en banda, redondas u ovales, anulares, si tiene forma de anillo,

numurales o en forma de moneda y serpiginosas.

Segun la evolucion, la dermatosis puede ser aguda, si esta formada por
lesiones que duran algunos dias; subaguda, si dura semanas, y crénica
cuando duran meses o afios. Los sintomas son el prurito o el dolor; el
primero se intuye por la presencia de costras hematicas y, si es cronico, por

liquenificacion.

El examen del resto de la piel y los anexos incluyen la inspeccion del pelo,

las ufias, ganglios y mucosas. Después del examen es factible emitir un
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diagnéstico presuntivo, que muchas veces se hace de una manera sencilla y

rapida por la experiencia clinica o el “ojo dermatolégico”.

El interrogatorio viene después, pero no por ello es menos importante o
secundario; mas bien, el examen de la piel se realiza en primer término por
su accesibilidad, y por que permite interrogar al paciente (o a un familiar si
aguél no puede expresarse) de una manera que mejor contribuya al
diagnostico presuntivo. Se hard hincapié en el tiempo de evolucion, los
sintomas, la forma de inicio y la causa probable. Se aceptara e interpretara el
lenguaje popular utilizado por el paciente: granos, ronchas, jiotes y otros. Se
anotara en detalle la terapéutica empleada, sea prescrita o automedicada, y
se proporcionaran al enfermo nombres de los medicamentos comerciales o

remedios caseros mas dafinos, para facilitar el interrogatorio.

El examen de la dermatosis puede bastar para sustentar un diagnéstico
integral, pero en caso de dermatosis con repercusion en otras érganos, o de
manifestaciones cutaneas que expresan una enfermedad interna o sistémica

son indispensables los estudios médico y social completos.

A menudo es posible integrar el diagnostico con los datos sefialados, aunque
muchas veces soOlo se llega a un nivel sindromético o nosologico; en
ocasiones Unicamente es posible sefalar los sintomas y las lesiones
elementales. Pueden requerirse examenes complementarios. En los
apartados siguientes se ofrecen algunas definiciones utiles para el

diagnéstico.?

Lesiones dermatoldgicas elementales. Son la base de todas las
manifestaciones cutaneas y la respuesta a agresiones internas o externas;
se dividen en primarias, secundarias y otras. Las primeras aparecen de novo,

y las segundas son consecutivas a las primarias; muchos autores no las
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separan, sino solo las enuncian, dado que algunas, como las Ulceras,

podrian pertenecer a esos dos grupos.

Lesiones primarias. Son cambios de coloracién, o manchas, que pueden
presentar consistencia solida, como la roncha, la papula, el nédulo, la gomay
nubosidad, o llevar contenido liquido, como la vesicula, la ampolla, la

pustula, el absceso y el quiste.

Lesiones secundarias. Esta categoria abarca residuos destinados a hacer
eliminados, como costras y escaras; soluciones de continuidad, como
erosiones, excoriaciones, ulceraciones, grietas y fisuras; vegetacion y
verrugosidad, o secuelas de otros trastornos, como la queratosis, la atrofia, la

esclerosis, la cicatriz, el queloide y la liquenificacion.

Otras lesiones. En este grupo de clasifican los tumores o neoformaciones, los

comedones, los surcos, las fistulas y la infiltracion.

Mancha macula. Es un cambio de coloracion que puede ser vascular,
pigmentario o artificial. La vascular se origina por congestion, extravasacion o

malformacion (llamada antes neoformacion) de vasos.

La mancha que depende de congestion activa, llamada eritema, es roja y
caliente; el eritema activo difuso se llama exantema. Si la vasodilatacion es
pasiva, las manchas son azuladas y se denominan cianosis, si se dibuja una
red de mallas grandes recibe el nombre de livedo. Este tipo de mancha

desaparece al oprimir la piel con un portaobjetos (vitropresion).
La mancha por extravasacion sanguinea se llama purpura. Es de color

morado o amarillo verdoso; si forma placas se denomina equimosis, y si es

puntiforme, petequia; si es lineal se llama vibice.
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La mancha por malformacion vascular se observa en algunos angiomas
planos. La mancha pigmentaria puede deberse a exceso de pigmento
(hipercromica), a su disminucién (hipocrémica) o a falta de éste (acromica).
En cuanto a su topografia, puede ser localizada como las efélides (pecas), o

difusa, como en la enfermedad de Addison.

La mancha artificial .Se debe a la presencia de pigmentos que no son
componente habitual del tegumento cutaneo, como los carotenos, o bien de
metales, como en la argiria o0 tatuajes, y en contacto con tintes y otras

sustancias.

La Roncha. Este es un edema transitorio de tipo vasomotor de la dermis y se
manifiesta por una elevacion mal definida, de consistencia elastica, forma
ameboide, de limites imprecisos y evolucion fugaz; la superficie es convexa,
con aspecto de céscara de naranja y color blanco, rosado o rojo, “habdn” es
un sinbnimo que se aplica mas bien a la roncha de gran tamafio. Es

caracteristica de sindrome de urticaria.

La P4pula. Es una lesion circunscrita y sélida de la piel, que desaparece sola
sin dejar cicatriz; es de color rosa, rojo o negruzco. En el estudio histologico
de la dermis se encuentran infiltrados inflamatorios de linfocitos y

polimorfonucleares, y algunos histiocitos.

El Nédulo o tubérculo. Es una lesion circunscrita y sélida, del mismo color de
la piel o rosada, y de consistencia firme. A veces es dolorosa y puede durar
meses 0 afnos; no es resolutiva y al desaparecer deja una zona de atrofia y,
si se ulcera, una cicatriz. Los ndédulos a veces son pequefios y foliculares,

como en la tuberculosis micronodular, o de gran tamafio, como en la
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tuberculosis nodular profunda. El estudio histologico muestra infiltrados

granulomatosos en la dermis superficial a profunda.

El Goma. Es una lesion circunscrita, mas profunda que el nédulo y de
evolucion crénica, que pasa por una etapa de endurecimiento para luego
reblandecerse y tornarse fluctuante; luego se abre y la ulceracidén se repara
finalmente, dejando una cicatriz atréfica. En el estudio histoloégico se

encuentran infiltrados en dermis profunda e hipodermis.

La Nudosidad. Lesion eritematosa, mas o0 menos circunscrita, profunda y
dolorosa, que evoluciona en un plazo de dias a semanas y desaparece sin
dejar huella. El estudio histolégico muestra infiltrado con predominio de
polimorfonucleares en la hipodermis. Por lo general afecta los tabiques.
Caracteriza al sindrome denominado eritema nudoso. Se puede confundir

con un nodulo o goma.

La Vesicula. Elevacion circunscrita de la piel, de contenido liquido seroso;

mide unos cuantos milimetros; al romperse forma costras.

La Ampolla o flictena. Es una elevacion circunscrita de la piel, de contenido
liguido y gran tamafo, de hasta 15 o 20 mm o mas. Las ampollas son
transparentes, turbias o hemorragicas, y al romperse dejan erosiones. Estas

y la lesion anterior no se diferencian histologicamente.
La Pustula. Es una elevacion pequefa, circunscrita, llena de un liquido

purulento; puede ser primaria (intraepidérmica o folicular), o secundaria a

una vesicula.
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El Absceso. Es la acumulacion purulenta de tamafio mayor en la dermis e
hipodermis; es una elevacién de la piel, blanda, fluctuante y de aspecto mas

o0 menos inflamatorio; tiende a abrirse al exterior y originar fistulas.

El Quiste. Es la acumulacion no inflamatoria, rodeada de una pared
constituida de epitelio pavimentoso o glandular, de contenido liquido o

pastoso; se constituye a expensas de glandulas o inclusiones epiteliales.

La Escama. Es la caida en bloque de la capa cOrnea; se manifiesta por
separacion de fragmentos secos de epidermis. Las escamas varian en
tamafio y color, desde grandes o laminares, hasta pequefas o furfuraceas
(que semejan el salvado). Pueden ser blanco nacar o negruzcas, y se

desprenden con facilidad o son adherentes.

La Costra. Resulta de un exudado cuando se seca. La costra puede ser
melicérica, cuando resulta de la concrecién de serosidad o pus combinada
de detritus epidérmicos. Cuando se forma a partir de sangre y es de gran
tamafio se dice que es sanguinea, o hematica cuando es del mismo

elemento pero puntiforme; esta ultima forma indica prurito activo.

La Escara. Es el producto de la eliminacion de una zona de necrosis; es

negra, insensible y de temperatura local disminuida.

La Erosion o exulceracion. Es una solucién de continuidad de la piel que sélo

afecta a la epidermis; es de origen traumatico y no deja cicatriz.

La Excoriacion. Solucién de continuidad que abarca epidermis y dermis
papilar; también es de origen traumatico.
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La Ulceracion. Es la pérdida de sustancia mas profunda que puede incluir la
dermis, hipodermis e incluso los huesos, los musculos y los tendones. Al
reparase deja cicatriz. En general, cuando es aguda se denomina ulceracion,
y cuando es cronica, Ulcera. Cuando las Ulceras se extienden por un borde y
cicatrizan por otro se llaman serpiginosas, y cuando se extienden

ampliamente y son destructivas, fagedénicas.

Las Grietas y fisuras. Son hendiduras lineales de la piel, por lo general
dolorosas; las primeras afectan la epidermis y las segundas profundizan

hasta la dermis.

La Verrugosidad y la vegetacion. Es la combinacion de papilomatosis e
hiperqueratosis; la primera da levantamientos anfractuosos, duros y de
superficie irregular; la segunda es semejante pero blanda, de superficie lisa 'y

humeda.

La Queratosis. Es un espesamiento moderado o importante de la capa
cornea; puede ser circunscrita (callosidad); regional (queratodermia

palmoplantar) o generalizada (ictiosis).

La Atrofia. Es la disminucion de una o varias capas de la piel y sus anexos.
Se manifiesta por piel adelgazada, decolorada, finamente plegada, con

telangiectasias y alopecia.

La Esclerosis. Es una formacion difusa de tejido conectivo en la dermis, que
ocasiona desaparicion de anexos cutdneos. Produce endurecimiento parcial
o total de la piel, la cual adquiere un aspecto seco, acartonado, inextensible e
hiper o hipopigmentado.
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La Cicatriz. Es la reparacién de una solucion de continuidad, mediante la
formacion de tejido conectivo fibroso; es de origen traumatico o inflamatorio.
Puede ser hipertréfica cuando el volumen es muy grande, o queloide si hay
neoformacién de tejido conectivo; la primera se atenta de modo progresivo;
la segunda es de gran volumen, firme o dura, blanca o rosada y con

telangiectasias en la superficie.

La Liquenificacién. Es el engrosamiento de las capas de la epidermis; se
traduce por piel gruesa con aumento y exageracion de los pliegues cutaneos;
es de color blanquecino u oscuro; puede ser primaria 0 secundaria, e indica

rascado prolongado.

La Neoformacién o tumor. Es una lesion que tiende a crecer y persistir. Por lo
general, es elevada de forma, color y tamafio variables. Puede tener un

franco aspecto tumoral o ulcerado.

El Surco o tunel. Es una lesion lineal, recta o tortuosa, ligeramente elevada,

de color grisaceo o eritematosa; aparece ante escabiasis y larva migrans.

La Fistula. Es un conducto o trayecto que comunica dos cavidades o una

cavidad con el exterior.
La Infiltracion. Es una lesidon eritematosa o violacea elevada, que puede ser
circunscrita o difusa, “suculenta” en la fase activa y atréfica cuando se

resuelve.

La Placa. Con este se designa un conjunto de lesiones; sefalar sus

caracteristicas facilita su comprension.
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Cuando se conjugan dos o mas tipos de lesiones primarias se habla de
dermatosis poliformas (acné€), y cuando hay un solo tipo de dermatosis,
monoforma (liquen). A veces, las lesiones se describen con base a sus
caracteristicas sobresalientes, y se habla entonces de aspecto urticariano si
existen ronchas; eccematoso cuando hay piel llorosa y costras hematicas, o
liquenificacion, o una combinacion de las anteriores. Se habla de liquenoide
cuando hay placas, como en el liquen plano, y de eritematoescamoso 0
papuloescamoso cuando se trata de placas con eritema o papulas y
escamas. Cuando el aspecto sugiere una enfermedad determinada puede

ser psoriasiforme; ictiosiforme o pelagroide.

Ante la diversidad de criterios propuestos para describir las enfermedades de
la piel se han creado programas computarizados que ayudan a comprender

estos trastornos y facilitan el diagnéstico dermatolégico.>

Il ENFERMEDAD DE BEHCET

1. DEFINICION

La Enfermedad de Behcet es un desorden inflamatorio crénico, recidivante,
multisistémico que puede afectar a cualquier 6rgano, pero los sintomas

predominantes son Ulceras orales y genitales y alteraciones oculares.

Las manifestaciones clinicas o conjunto de sintomas y signos de esta
enfermedad ya fueron descritos por Hip6crates alrededor del afio 500 antes
de Cristo. Sin embargo, su relacién con una Unica enfermedad y su posible
origen virico no se hizo hasta que en 1937 el dermatélogo turco Prof. Dr.
Hulusi Behcget describié un sindrome con tres aspectos principales: Ulceras

orales, Ulceras genitales e inflamacion de los vasos sanguineos de los ojos
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Cuando se conjugan dos o mas tipos de lesiones primarias se habla de
dermatosis poliformas (acné€), y cuando hay un solo tipo de dermatosis,
monoforma (liquen). A veces, las lesiones se describen con base a sus
caracteristicas sobresalientes, y se habla entonces de aspecto urticariano si
existen ronchas; eccematoso cuando hay piel llorosa y costras hematicas, o
liquenificacion, o una combinacion de las anteriores. Se habla de liquenoide
cuando hay placas, como en el liquen plano, y de eritematoescamoso 0
papuloescamoso cuando se trata de placas con eritema o papulas y
escamas. Cuando el aspecto sugiere una enfermedad determinada puede

ser psoriasiforme; ictiosiforme o pelagroide.

Ante la diversidad de criterios propuestos para describir las enfermedades de
la piel se han creado programas computarizados que ayudan a comprender

estos trastornos y facilitan el diagnéstico dermatolégico.>

Il ENFERMEDAD DE BEHCET

1. DEFINICION

La Enfermedad de Behcet es un desorden inflamatorio crénico, recidivante,
multisistémico que puede afectar a cualquier 6rgano, pero los sintomas

predominantes son Ulceras orales y genitales y alteraciones oculares.

Las manifestaciones clinicas o conjunto de sintomas y signos de esta
enfermedad ya fueron descritos por Hip6crates alrededor del afio 500 antes
de Cristo. Sin embargo, su relacién con una Unica enfermedad y su posible
origen virico no se hizo hasta que en 1937 el dermatélogo turco Prof. Dr.
Hulusi Behcget describié un sindrome con tres aspectos principales: Ulceras

orales, Ulceras genitales e inflamacion de los vasos sanguineos de los ojos
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con presencia de hipopion (presencia de células inflamatorias en la camara

anterior del 0jo).*

Fue descrita en 1937 por el profesor turco de dermatologia Hulussi Behget.
Se trata de una vasculitis sistémica de causa desconocida con compromiso
musculoesquelético, ocular y mucocutdneo frecuente; en ella existe una

tendencia a formar trombos venosos. °

La Enfermedad Behcet es una inflamacion de los vasos sanguineos de
origen desconocido que puede afectar a cualquier parte del organismo.
Produce unas lesiones caracteristicas en la piel y las mucosas, y con
frecuencia ocasiona alteraciones en los ojos y las articulaciones. A menudo
provoca ademas aftas dolorosas en la boca, Ulceras genitales e inflamacién
ocular. También puede causar varios tipos de lesiones en la piel, artritis,

inflamacion intestinal e inflamacion del sistema nervioso central y periférico.

Afeccion sistematica autoinmunitaria de origen desconocido, probablemente
viral; se caracteriza por Ulceras bucales y genitales, asi como afeccion

ocular, cutanea y articular; el sustrato es una vasculopatia.?

La Enfermedad de Behcet es un desorden inflamatorio crénico,
multisistémico de origen desconocido. El sindrome se caracteriza por la
presencia de Ulceras orales y genitales recurrentes, lesiones oculares y
cutaneas, artritis, alteraciones en el sistema nervioso central y enfermedades
vasculares. A la ulceracion oral recurrente se la considera una de las
manifestaciones mas importantes del sindrome, y resultan fundamentales

para el diagnéstico de acuerdo con los criterios de clasificacion.®

La Enfermedad de Behcget es una vasculitis multisistémica de curso cronico y

recidivante. Puede afectar a cualquier o6rgano, pero los sintomas
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predominantes son Ulceras orales y genitales y alteraciones oculares. Es
frecuente encontrar otros tipos de lesiones cutaneas, afeccion del sistema

nervioso central, el sistema cardiovascular y el articular.®

2. ETIOPATOGENIA

La causa de la Enfermedad de Behcget es desconocida. Se ha relacionado

con agentes infecciosos, mecanismos inmunolégicos y factores genéticos.?
AGENTES INFECCIOSOS

Los datos epidemiolégicos y la incidencia familiar apoyan una causa
infecciosa de la EB. Las hipétesis actuales indican una reaccion anormal a
agentes infecciosos como posible factor importante en la patogenia . En el
suero de pacientes con Enfermedad de Behcet se han detectado anticuerpos
antiestreptococo frente a ciertos serotipos de Streptococcus sanguis, y los
enfermos con EB muestran con mayor frecuencia Streptococcus sanguis en
su flora oral, comparado con los controles. En algunos casos de Enfermedad
de Behcet se han encontrado, mediante reaccion en cadena de polimerasa,
fragmentos de ADN del virus herpes simple tipo 1 (HSV-1) en linfocitos de
sangre periférica y en biopsias de Ulceras genitales. En las lesiones también
se ha detectado la proteina 289 bp del ADN del HSV. Pero estos datos han

de ser confirmados en mayor numero de pacientes.

El mecanismo por el que una infeccion desencadena la Enfermedad de
Behcet podria relacionarse con la sintesis de una familia de polipéptidos que
constituyen las llamadas Proteinas del Shock Térmico (PST) por
microorganismos Yy tejidos de mamiferos. Esas proteinas se producen en
células sometidas a estrés, elevacion de temperatura, activacion de

linfocinas e infeccidn viral. En los pacientes con enfermedad de Behcet se
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observa estimulacion por la PST micobacteriana de 65 kD® en comparacion
con controles normales; respuesta que es independiente del tipo de HLA. Los
estreptococos contienen antigenos homélogos estructuralmente a la PST de
65 kD® La infeccion por estos microorganismos podria inducir la
sensibilizacion de los linfocitos T y la consiguiente produccion de un clon
autorreactivo inmunodominante que se mantendria por una PST enddgena

con reactividad cruzada, como la proteina mitocondrial humana P1.
MECANISMOS INMUNOLOGICOS

En la patogenia de la Enfermedad de Behcet estan implicados mecanismos
inmunologicos, aunque no existe acuerdo para incluirla entre las
enfermedades autoinmunes. El principal hallazgo microscépico en la fase
activa de la Enfermedad de Behget es una vasculitis oclusiva mediada
inmunolégicamente. A escala celular, los linfocitos predominantes en el
infiltrado inflamatorio perivascular son CD4". Las células Thl son las que
responden a diversos estimulos produciendo interleucina 2 (IL-2), interferon-
*(IFN- *) y factor de necrosis tumoral 3 (TNF- 3 ) Se han comprobado valores
altos de IL-8 en pacientes con enfermedad activa, esta citocina tiene un
efecto potente sobre los neutroéfilos y participa en la respuesta inflamatorios.
Los valores elevados de células CD56", CD4'CD16°, CD4'CD56" vy
CD8'CDM R probablemente indiquen una activacion inespecifica de los
linfocitos T. También se ha detectado formacion de inmunocomplejos en los

tejidos, en especial en la fase activa de la Enfermedad de Behcet.
FACTORES GENETICOS

Las evidencias apoyan una base genética de la enfermedad de Behcet
debido a su asociacion con determinados tipos de Antigenos de
Histocompatibilidad (HLA). Se ha encontrado HLA-B5 y B51 en japoneses
con EB; y HLA-B5, B12 y B27 en britanicos. Ademas, tipos especificos de

48



HLA se han relacionado con un complejo sintomatico predominante: HLA-B5,
B12 y B27 se han asociado con lesiones oculares, mucocutaneas y artritis,
respectivamente. Parece que el alelo HLA-B*5101 predispone a una
enfermedad mas grave con uveitis y lesiones del tipo eritema nudoso, sobre
todo en varones. La mayor incidencia de enfermedad de Behcget en Turquia,
Japon y Mediterraneo oriental podria explicarse por la extension del gen de
susceptibilidad ligado al HLA-B51, distribuido en la zona llamada ruta de la

seda.

Teniendo en consideracion los diferentes factores implicados en la
Enfermedad de Behcet, se ha propuesto el siguiente modelo etiopatogénico:
un agente exdgeno (virus o bacteria) es presentado por los macréfagos y
reconocido por los linfocitos T CD4" en el contexto de los HLA clase Il. Las
células Thl activadas producen citocinas (IL-2, IFN- * | TNF- 3 ) y estimulan
la proliferacién de linfocitos B. El IFN- * activa a los macrofagos a liberar
TNF- * , IL-1 e IL8, que inducen la expresién de moléculas de adhesion de
las células endoteliales. La IL-8 también induce quimiotaxis y activa a los
neutroéfilos, produciéndose el paso de neutrdfilos y linfocitos T activados, a
través del endotelio, al area inflamatoria. Los factores genéticos podrian

contribuir a la expresion y perpetuacion de la enfermedad.

La Enfermedad de Behget es una afeccion inflamatoria sistémica de etiologia
incierta, se considera autoinmune, ya que la principal lesion
anatomopatologica es una vasculitis, que parece estar ligada a los
aloantigenos HLA-B5 y DRS.*®

Es una enfermedad autoinmunitaria, con una reaccion humoral o celular
aberrante, tal vez iniciada por virus (HSV-lI) o bacterias, principalmente
estreptococo o M. tuberculosis. Puede haber alteracion de la funcion de los
linfocitos T, en especial disminucién de los T supresores; los cambios

histomorfolégicos dependen de citocinas como interleucina-8 y factor
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estimulante de colonias de granulocitos-macrofagos; también esta
aumentada la funcion de neutrofilos, como fagocitosis y generacion de
aniones superoéxido; se encuentran complejos inmunitarios circulantes y
activacion de complemento. El aumento de 6xido nitrico parece ser la causa
del proceso inflamatorio y la actividad. En quienes tienen afeccion ocular se
relaciona con el haplotipo HLA-B5; en los que presentan artritis, con HLA-
B27; y en la afeccion mucocutanea, con HLA-B12; también se ha encontrado
vinculo con HLA-Bw51, principalmente en Japén y en el Mediterraneo.®

3. EPIDEMIOLOGIA

La Enfermedad de Behget comienza generalmente en la tercera o cuarta
década de la vida. Sin embargo hay casos descritos de muy diversas

edades, desde recién nacidos a octogenarios.

Aunque inicialmente se consideré una enfermedad propia de los paises
mediterraneos y Japodn, actualmente se sabe que la enfermedad esta
esparcida por todo el mundo, aunque estas areas geograficas son las que
tienen un mayor nimero de casos. La creciente descripcion de casos en los
paises asiaticos hace que muchos autores relacionen su distribucion con las
rutas comerciales remotas y le den el nombre de enfermedad de la Ruta de
la Seda. La prevalencia de la enfermedad en Estados Unidos es de 0.12 -
0.33 casos por 100,000 habitantes, en Gran Bretafia es de 0.64 casos por
100,000 habitantes, Espafia puede acercarse a los 5 casos por 100,000
habitantes, mientras que en Japon, Corea, China, Iran y Arabia Saudita es de
13.5 - 20 casos por 100,000 y, en Turquia de 80 - 370 casos por 100,000

habitantes. °

La incidencia de la Enfermedad de Behcet en Estados Unidos es de 0.12 por
cada 100,000 habitantes, pero en México sélo existen casos aislados. Este

es el de una mujer de 30 afios de edad que a los 26 manifestd Ulceras
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vaginales, para las que recibié tratamiento con antimicrobianos durante

cuatro afios.’

La Enfermedad de Behcget tiene una distribucién universal, con mayor
predominio en el Mediterraneo oriental y Japon, y menor en Estados Unidos
y norte de Europa. La prevalencia y la incidencia son dificiles de conocer, en
parte por la falta de datos patognoménicos para el diagnostico, pero ha
aumentado en los ultimos 40 afos, principalmente en Japon donde afecta a
10 de 100.000 habitantes. La edad de comienzo de los primeros sintomas
varia segun los diferentes estudios, y se situa entre los 20 y 35 afios. El sexo
también difiere de un area a otra: en los paises del Mediterraneo afecta mas
a varones, mientras que en Alemania, Japon, Brasil y Estados Unidos

predomina en mujeres. °
4. CUADRO CLINICO

Se caracteriza por los siguientes signos mayores que siguen: A) Ulceras
bucales (90 a 100%), en el paladar, la lengua, los labios, los carrillos o la
faringe; son lesiones de tipo afta mayores o menores, o herpetiformes,
dolorosas y que curan sin dejar cicatriz; hay alrededor de tres recurrencias al
afo. B) Ulceras genitales, que son profundas, dolorosas y dejan cicatriz y
atrofia; se localizan en vulva, vagina, glande, escroto y area perineal. C)
afeccion ocular (27 a 90%), principalmente uveitis, pero puede haber
conjuntivitis, queratitis y neuritis optica. D) lesiones cutaneas (48 a 88%), que
son polimorfas, como: papulas, vesiculas, pustulas, erupciones acneiformes,
seudofoliculitis, dermografismo y eritema nudoso; es posible que haya
lesiones papulonodulares, sindrome de Sweet y piodermia gangrenosa.
Puede haber signos menores, que comprenden afeccion articular (18 a 64%),
como artritis deformante; cardiovascular (7 a 37%), como tromboflebitis y
aneurismas; del sistema nervioso central (10 a 29%), y gastrointestinal (0O a
59%), asi como pulmonar y genital, como epididimitis y orquitis.*
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La sintomatologia de la Enfermedad de Behget es muy variada. La mayoria
de los dérganos pueden verse afectados, incluidos la piel, articulaciones,
vasos sanguineos, sistema nervioso central y tracto gastrointestinal. A pesar
de ser considerada una vasculitis sistémica, la afectacion renal y del sistema
nervioso periférico es practicamente inexistente. Las Ulceras aftosas
recidivantes en la mucosa oral y genital, ademas de la afectacién ocular,
siguen siendo las caracteristicas definitorias de esta enfermedad. La
presencia de cicatrices genitales es altamente sugestiva para el diagnostico.
La aparicion de hipopion indica enfermedad ocular grave. Entre las lesiones
cutaneas, la pseudofoliculitis es con frecuencia indistinguible del acné, y la
ausencia de vasculitis propicia el debate sobre si es 0 no una manifestacion
de la enfermedad. A pesar de que muchas de las manifestaciones
gastrointestinales son similares a las de la enfermedad inflamatoria intestinal,
en los estudios clinicos controlados la afectacion axial esquelética no se
presenta, y los pacientes habitualmente no refieren dolor lumbar bajo

inflamatorio ni hay aumento de la frecuencia de sacroilitis.™°
4.1 MANIFESTACIONES MUCOCUTANEAS
AFTAS ORALES

Con frecuencia constituyen el primer sintoma de la Enfermedad de Behcet
(64-71%) y son clave para el diagnéstico. Son dolorosas, superficiales o
profundas, y aparecen aisladas o en grupos. Duran de 7 a 14 dias y remiten
espontdneamente para recidivar a intervalos de dias a meses. Las
recurrencias son mas numerosas en los primeros afios de la enfermedad.
Las aftas comienzan como un &rea circular eritematosa que evoluciona en 48
horas a una Ulcera redondeada u oval con borde eritematoso y una base
necrotica amarillenta. Su tamafio oscila de 2 a 10 mm, y curan sin cicatriz
residual. Predominan en los labios, las encias, la mucosa bucal y la lengua.

Existen otras enfermedades en las que pueden aparecer Ulceras orales:
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sindrome de Reiter, pénfigo vulgar, enfermedad inflamatoria intestinal,
enfermedades virales etc., y debe hacerse el diagnostico diferencial con la

Enfermedad de Behcet.*

Las aftas de la Enfermedad de Behget son dolorosas, pequefias y bien
circunscritas, de tamafio variable. Se localizan en cualquier lugar de la
mucosa oral, con preferencia por los labios, la lengua, las encias y las
paredes bucales. Suelen durar de 7 a 10 dias, curar sin cicatriz y reaparecer
a intervalos variables. Son la manifestacion inicial de la enfermedad en
aproximadamente el 70% de los pacientes, y se considera que entre un 5y
un 10% de los casos pueden no presentarlas, con la consiguiente dificultad

para su clasificacion. Los brotes de la enfermedad con manifestaciones

generales suelen acompafiarse de episodios de aftosis oral.'*

LESIONES EN MUCOSA BUCAL %18
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LESIONES ULCEROSAS EN COMISURA LABIAL **
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ULCEROSAS RECURRENTES EN MUCOSA BUCAL ***°

AFTAS GENITALES

Su aspecto y evolucién es similar al de las Ulceras orales, pero son mas
profundas y de mayor tamafio y duracion. Son dolorosas en los varones y
poco sintomaticas en mujeres. No suelen ser sintoma inicial de la
Enfermedad de Behcet, pero su incidencia acumulativa durante el curso de la
enfermedad es del 78%. Al contrario que las aftas orales, las genitales
tienden a curar dejando cicatriz residual. Se localizan en el escroto, el pene y

la region perianal en los varones, y en la vulva y la vagina en las mujeres.

Las Ulceras orales y genitales pueden ser los Unicos sintomas de la
enfermedad de Behcget en mujeres jévenes, antes de expresar gradualmente,
afos después, otras manifestaciones de la enfermedad. Suelen aparecer
después de éstas y curar generalmente con una cicatriz residual. Al contrario
gue las aftas orales, son mucho mas especificas de la enfermedad. Puede

ser la primera manifestacion y afecta al 80-85% de los pacientes.
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Estas Ulceras son similares en apariencia a las Ulceras orales. Pueden
aparecer en cualquier parte, particularmente en el escroto de los varones, en
la region perineal y perianal, y dentro de la vagina y en el cervix en las
mujeres. En estas ultimas localizaciones suelen ser indoloras. Suelen curar
sin cicatrices aunque las escrotales pueden dejar un area cicatricial que es

muy Util para el diagndstico de la enfermedad. **

ULCERAS GENITALES 324




ULCERAS GENITALES ** %%
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ULCERAS VAGINALES 242!

ULCERAS PERIANALES %822
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4.2 LESIONES CUTANEAS EXTRAMUCOSAS

Ademas de las Ulceras orales y genitales, se han descrito diferentes
manifestaciones cutaneas en la Enfermedad de Behcet. Las mas frecuentes
son lesiones tipo eritema nudoso y seudofoliculitis, que coinciden o no con
los brotes de aftas mucosas. Se localizan en las extremidades inferiores y
cara y tronco, respectivamente. También podemos encontrar péapulas,
vesiculas, pustulas, nédulos acneiformes, lesiones tipo sindrome de Sweet 0
tipo pioderma gangrenoso, tromboflebitis superficial, eritema multiforme,
purpura palpable, hemorragias subungueales, lesiones purpuricas
papulonodulares de localizacién en la cara, Ulceras extragenitales de aspecto
similar al de las aftas genitales, lesiones en las manos tipo eritema nudoso.
Es importante investigar la presencia de estas manifestaciones en todo

enfermo con Ulceras orales o genitales.

LESION CUTANEA EN MIEMBRO INFERIOR
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LESIONES ULCEROSAS EN EL DEDO DE LA
MANO 28
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4.3 MANIFESTACIONES OCULARES

Son muy variadas e incluyen uveitis anterior y posterior, hipopion, iridociclitis,
escleritis, queratitis, hemorragia vitrea, conjuntivitis, neuritis optica, retinitis y
oclusion vascular. Aparecen en el 43-90% de los pacientes y son mas
frecuentes y graves en varones. La afeccion ocular como primera
manifestacion es poco frecuente, y la pérdida de agudeza visual se produce
en el 25% de los casos. El glaucoma secundario y las cataratas son
complicaciones tardias. La uveitis anterior es recidivante y puede resolverse
espontaneamente. El proceso subyacente parece ser una vasculitis retiniana,

macular y coroidea.

Cuando existe inflamacion de las estructuras oculares se trata de uveitis.
Cuando se produce en la cdmara anterior, alrededor del iris, el ojo se suele
poner rojo y se pueden ver células inflamatorias flotando en el humor acuoso
mediante examen con lampara de hendidura. Se puede producir pérdida de
la vision o visién borrosa, dolor o prurito dentro de los 0jos 0 enrojecimiento

alrededor del iris.

Se produce pérdida de vision a los 3 afios de su inicio y el 50% de los
pacientes con afeccion del segmento posterior se pueden quedar ciegos
entre los 4 y 8 afios de evolucion. Puede haber lesion del segmento anterior
en forma de uveitis anterior recidivante o del segmento posterior en forma de
inflamacion de la Uvea posterior o coriorretinitis. En términos generales, las
lesiones suelen ser bilaterales, recidivantes en semanas, meses o afios, y su
presencia coincide con la exacervacion de otras manifestaciones de la

enfermedad.’
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UVEITIS %

QUERATITIS %
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LESION OCULAR: EXAMEN CON LAMPARA DE
HENDIDURA (SIGNO DE TYNDALL). HIPOPION:
PRECIPITADO PURULENTO EN LA CAMARA
ANTERIOR DEL 0JO %617
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4.4 AFECCION MUSCULOSQUELETICA

Del 40-60% de los pacientes presentan artritis o artralgias de curso en
brotes. El cuadro tipico es una mono u oligoartritis asimétrica, aguda, no
erosiva, con predominio en las extremidades inferiores, de pocas semanas
de duracién. Las articulaciones mas afectadas son las rodillas, las mufiecas,
los tobillos y los codos y, ocasionalmente, los hombros y las pequeiias
articulaciones de las manos y los pies. Raras veces la artritis puede ser
cronica, simétrica y de pequefias articulaciones, simulando una artritis
reumatoide; sin embargo, en la radiografia es excepcional la presencia de

erosiones y el factor reumatoide suele ser negativo.

El estudio histologico pone de manifiesto en los vasos de la membrana

sinovial una vasculitis linfocitaria trombogénica.

Las manifestaciones articulares en forma de artralgias o artritis, son de
distribucion variable, se localizan en las grandes articulaciones y son de
evolucion subaguda, intermitentes y no deformantes. Se producen en el 26 al
100% de los casos, con una media del 50%. La forma de inicio habitual es la
monoartritis, aunque la forma oligoarticular predomina en los brotes

posteriores.

Ademas de las articulaciones grandes de las extremidades inferiores (rodillas
y tobillos), afecta también con frecuencia descendente a carpos, pequefas
articulaciones de las manos y los pies, etc. Las articulaciones sacroiliacas
pueden estar afectadas pero con baja incidencia, de ahi que no se considere

actualmente la Enfermedad de Behcet una espondiloartropatia.

La artritis es transitoria si bien en algunos casos se hace persistente y
evoluciona de forma cronica, sobre todo en grandes articulaciones. Desde el

punto de vista radiol6gico no hay hallazgos caracteristicos. Se encuentran
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alteraciones en formas de erosiones y proliferacion 6sea en areas de
insercion osteotendinosa, con predominio de los pies y el carpo, en el 24%
de los casos. Las erosiones son raras y escasas, Su incidencia se calcula

entre el 6 y el 20% de los casos.'”
4.5 MANIFESTACIONES NEUROLOGICAS

Son poco frecuentes (3-10%) y conllevan mal prondstico. Incluyen diversos
sintomas: cefaleas, convulsiones, hemiplejia, etc. Puede producirse
meningoencefalitis, afeccién piramidal y extrapiramidal, paralisis bulbar o de
pares craneales, estado confusional y demencia. También se ha descrito
trombosis venosa central y neuropatia periférica. La afeccion del Sistema
Nervioso Central es generalmente tardia en el curso de la Enfermedad de
Behget. Los sintomas neuroldgicos tienden a recurrir durante los brotes de
lesiones orales, genitales y articulares. La histologia muestra infiltrado
perivascular de linfocitos en el cerebro y meninges, acompafiados de

necrosis cortical, desmielinizacion y degeneracion axonal.

La Enfermedad de Behcget puede causar inflamacion en las membranas que
recubren el cerebro y la médula espinal (meninges). Dando como
consecuencia fiebre, rigidez en el cuello y dolor de cabeza. Las embolias o
trombosis cerebrales que causan la falta de funcionamiento en los brazos y
las piernas pueden originarse por la obstruccion inflamatoria de los vasos

sanguineos cerebrales.

Las lesiones neurolégicas son, con las vasculares, las que tienen peor
pronodstico. Su espectro clinico abarca gran ndmero de lesiones
neurologicas, ocurren aproximadamente entre el 4 y el 28% de los casos y
pueden ser la manifestacion de la enfermedad en un 5%. En general se

proponen dos mecanismos de produccién, uno isquémico, secundario a
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vasculitis sobre todo de vénulas y otro desmielinizante, a través de un

proceso autoinmune.’
4.6 AFECCION GASTROINTESTINAL

Se producen ulceraciones intestinales que predominan en el ileo terminal y el
ciego, aunque pueden localizarse en cualquier zona del tracto digestivo. Se
manifiesta como diarrea, hemorragia o perforacion intestinal. El sustrato
anatomopatologico es una vasculitis linfocitaria de vaso pequefio e infiltracion
linfocitaria de la submucosa con ulceracién intestinal. El diagndstico
diferencial con la enfermedad inflamatoria intestinal es dificil y existe
controversia sobre si ambas entidades son enfermedades relacionadas. Se
han encontrado alteraciones en la funcidbn hepatica sin sintomas ni

anomalias en la biopsia.

Menos del 30% de las personas con enfermedad de Behcget tienen
inflamacion en el intestino. Puede manifestarse como diarrea, vémitos,
estrefimiento o dolor en el abdomen. Excepcionalmente puede haber sangre

en las heces.

Los sintomas gastrointestinales pueden aparecer hasta en el 50% de los
pacientes y consisten fundamentalmente en dolor abdominal y diarrea. Estos
sintomas pueden explicarse por una enfermedad inflamatoria intestinal y el
diagnéstico diferencial a veces es bastante dificil. La mayoria de los
pacientes presentan Ulceras que pueden localizarse en todo el tracto
digestivo, desde los labios al ano. Tienen predileccién por el ileon, aunque
también aparecen en el ciego, colon ascendente, colon transverso, colon

descendente, sigmoide y recto.’
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4.7 AFECCION CARDIOVASCULAR

La afeccion cardiaca es rara. Se ha descrito infarto de miocardio secundario
a arteritis, endocarditis y enfermedad valvular que puede ser grave. Mas
frecuente es la afeccidn vascular, que se presenta con aneurismas, oclusion
arterial o venosa y varices. El dafio predomina en los grandes vasos, aunque
virtualmente cualquier arteria puede verse implicada. El sistema venoso es el
mas afectado: la tromboflebitis, superficial o profunda, aparece en el 10-46%

de los casos.

El pronéstico de los aneurismas es peor que el de las lesiones oclusivas,
con una mortalidad del 60%. La arteriopatia representa una secuela
isquémica de una vasculitis mononuclear de las vasas vasorum, mientras
gue la trombosis venosa se debe, en parte, a un trastorno de

hipercoagulabilidad subyacente.*
4.8 AFECCION RENAL

Aunque se ha descrito, es muy rara. Se ha documentado afeccion renal
subclinica con proteinuria y hematuria microscopica, que puede ser mas
frecuente de lo que se sospecha. El espectro de los cambios histologicos
renales abarca nefropatia IgA, glomerulonefritis proliferativa focal y difusa, y

amiloidosis.*®
4.9 AFECCION PULMONAR

Es poco frecuente (18%), y suele aparecer durante reagudizaciones de otros
organos. Se ha descrito hipertensiéon pulmonar, derrame pleural, cor
pulmonale y adenopatias hiliares o mediastinicas. El embolismo pulmonar es
raro incluso en pacientes con tromboflebitis. Los signos cardinales de
afeccion pulmonar son episodios de disnea, tos, dolor toracico, hemoptisis y

fiebre. El sustrato anatomopatoldgico es una vasculitis que origina trombosis,
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destruccién de la lamina elastica, aneurismas vy fistulas arteriobronquiales. El
prondstico en pacientes con aneurismas es malo. La afecciéon pulmonar se

debe a arteritis con formacién de aneurismas. Su presencia es del 5%.™

FRECUENCIA DE LAS MANIFESTACIONES CLINICAS DE LA
ENFERMEDAD DE BEHGET ¥

Lesiones Frecuencia (%)
Aftas orales 97-100
Ulceras genitales 80-90
Lesiones cutaneas 80
Patergia 30
Afectacion ocular 50
Artritis 40
Tromboflebitis subcutanea 25
Trombosis venosa profunda 10
Afectacion arterial 4
Afectacion del Sistema Nervioso
Central >
Afectacion gastrointestinal 0-25
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5. DIAGNOSTICO

5.1 CRITERIOS DE DIAGNOSTICO INTERNACIONAL PARA LA
ENFERMEDAD DE BEHCET

La enfermedad de Behcet tiene una distribucion mundial, pero con amplias
diferencias geograficas, por lo que la unificacion de los criterios de
clasificacion es un tema de debate, a pesar de que actualmente se suelen

respetar los del Grupo Internacional de Estudio.

El diagnéstico se basa en datos clinicos, ya que no existen pardmetros de
laboratorio ni histopatolégicos patognomonicos. A partir de 1990 se utilizan
los criterios diagnosticos del Grupo Internacional de Estudio de la

Enfermedad de Behget, por su mayor especificidad.

El grupo Internacional de Estudio de la Enfermedad de Behget publicé un

sistema de clasificacién en 1990 que requiere la presencia de:

- Criterios diagndsticos de la enfermedad de Behcet **

Ulceras orales recurrentes
Aftas menores, mayores o herpetiformes, observadas por el médico o
referidas con fiabilidad por el paciente. Al menos tres brotes en un
periodo de 12 meses

Ademas de dos de los siguientes criterios:

Ulceras genitales recurrentes
Aftas genitales recividantes o cicatrices, especialmente en varones,
observadas por el médico o referidas con fiabilidad por el paciente.

Lesiones oculares
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Uveitis anterior, uveitis posterior, células en el vitreo a la exploracion en la
lampara de hendidura, o vasculitis retiniana, observadas por un
oftalmologo

Lesiones cutaneas
Lesiones tipo eritema nudoso, observadas por el médico o referidas por el
paciente, seudofoloculitis, lesiones papulopustulosas o nédulos
acneiformes observadas por el médico en pacientes postadolescentes no
sometidos a tratamientos con corticoides

Test de patergia positivo

Leido por el médico a las 24-48 horas

5.2 LABORATORIO Y EXAMENES ESPECIALES
PRUEBA DE PATERGIA

Se define como una hiperactividad cutédnea inespecifica inducida por prick
test con aguja intradérmica, y es muy similar a las papulas eritematosas o
pustulas que aparecen espontaneamente en estos pacientes. Se utiliza suero
fisiologico 0,1-0,2 ml y se lee a las 24-48 h. La especificidad de esta reaccion
es muy alta y se ha incluido como criterio diagnéstico de la enfermedad. Sin
embargo, su sensibilidad varia en los diferentes estudios y depende de
numerosos factores: actividad de la enfermedad, poblacion estudiada,
diametro y tipo de aguja, técnica utilizada, nimero de sitios de puncion y uso
de antisépticos en la piel. Segun diversos autores se obtiene mayor indice de
positividad utilizando agujas de punta roma. La etiopatogenia de la reaccion
de patergia es desconocida. Los estudios histolégicos demuestran
principalmente un infiltrado de células mononucleares alrededor de los vasos
dérmicos con aumento de mastocitos. Segun Gul, la inmunopatologia de esta

reaccion tiene datos en comun con la de las aftas orales y las lesiones tipo
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eritema nudoso de la Enfermedad de Behget descritas por otros autores, o
gue sugiere un mecanismo patogénico comun para todas ellas, e indicaria
gue, en la reaccion de patergia, se produce un aumento inespecifico de la
respuesta inflamatoria que simula una respuesta de inmunidad celular.

Suelen aparecer en forma de pustulas similares al acné en el torso y la raiz
de las extremidades, o en forma de placas dolorosas y rojo-violaceas en las

piernas y los antebrazos.

La prueba de patergia o de hiperactividad cutanea consiste en una serie de
pinchazos que el médico realiza de forma perpendicular en la piel del
antebrazo con una aguja estéril. El resultado se examina en 24-48 horas. Se
considera positivo si aparece una pustula en el lugar del pinchazo. Los
pacientes turcos tienen una gran positividad a este test, pero es mucho

menor tanto en los paises del lejano oriente como en los anglosajones.

PRUEBA DE PATERGIA #
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5.3 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnéstico diferencial de la enfermedad de Behget incluye aftas,
penfigoide de mucosas, pénfigo, infecciones herpéticas y bacterianas, sifilis,
SIDA, enfermedades del tejido conectivo como lupus, enfermedad
neurolégica de origen isquémico, artritis, granulomatosis de Wegener;

sarcoidosis, poliarteritis nodosa y reacciones a farmacos.*’

6. PRONOSTICO Y EVOLUCION

La evolucion es crénica y recidivante en dias a meses, con fiebre y ataque al
estado general. La afeccidn ocular se presenta durante los primeros dos

afos, y en 20% puede ocasionar ceguera.

La Enfermedad de Behcet cursa en brotes con una evolucion muy variable, y
en cualquier momento pueden aparecer alteraciones neurolégicas, oculares
y vasculares. En general el prondstico es bueno si no se afectan 6rganos
vitales. Los pacientes con aftas orales y genitales deben ser seguidos con
regularidad por la posibilidad de desarrollo de Enfermedad de Behget, y se
les puede, ademas, realizar la prueba de patergia con estudio histoldgico. La
mayor causa de morbimortalidad es la ceguera, secundaria a uveitis
posterior. En la actualidad, el prondstico de la enfermedad ocular es mas
favorable si se administra terapia inmunosupresora precoz. El sexo
masculino y la menor edad de inicio conllevan manifestaciones mas graves.
La mortalidad de la Enfermedad de Behcet es relativamente baja y esta
relacionada con la afeccion vascular y del Sistema Nervioso Central. En
muchos pacientes, la actividad global de la enfermedad mejora con el paso
de los afios y los brotes se hacen menos frecuentes.
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La evolucion de la Enfermedad de Behcet suele ser intermitente, con
periodos de remision (falta de actividad de la enfermedad) y exacerbacién
(periodos de actividad) a lo largo de los afios, con una tendencia progresiva
hacia la remisién. Los sintomas pueden durar desde dias a semanas, o
pueden comportarse de forma cronica durante meses o afios. Tienden a
causar un gran malestar y pueden provocar niveles de incapacidad

importante que interfieren con la calidad de vida.'®

7. TRATAMIENTO

El tratamiento actual de la Enfermedad de Behcet varia desde simplemente
informar y tranquilizar al paciente e indicar tratamientos tépicos, a altas dosis
de inmunosupresores, segun el tipo y la gravedad de las manifestaciones de
cada paciente. La ausencia de una escala de actividad reproducible, de
marcadores prondsticos y de estudios longitudinales, asi como el reducido
namero de estudios controlados, deja sin respuesta cuestiones como el
momento ideal para el inicio, duracion e intensidad del tratamiento, y sus

efectos a largo plazo.

Las manifestaciones mucocutaneas responden a dosis bajas de prednisona,
pero para prevenirlas o en tratamientos de larga duracion es preferible la

utilizacion de Colquicina o Talidomida.

La artritis se controla bien con antiinflamatorios no esteroideos. En casos
cronicos son Uutiles las inyecciones intraarticulares de corticoides o de
isétopos. La Colquicina y la Talidomida, aunque son mas eficaces para las
lesiones mucocutaneas, también tienen un efecto estabilizador sobre la

artritis.

La uveitis anterior se trata con colirios de corticoides, pero la uveitis posterior
y la vasculitis retiniana requieren dosis altas de corticoides para su control.
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En esta caso es preciso el uso de inmunosupresores y sustancias

inmunorreguladoras.

El Clorambucil es una medicina eficaz para tratar la uveitis posterior y
permite la reduccion en la dosis de los corticoides. Los efectos secundarios

son la esterilidad y el riesgo de aplasia medular.

La Ciclosporina A es muy eficaz en el tratamiento de la uveitis. Es mas
potente que el Clorambucil, pero no inactiva definitivamente la enfermedad,

por lo que el tratamiento debe mantenerse indefinidamente.

Las manifestaciones gastrointestinales suelen responder bien a los
esteroides, y en casos rebeldes se ha demostrado eficacia con la Talidomida.
La afeccion pulmonar se trata con corticoides e inmunosupresores, estando

contraindicados los anticoagulantes.

Las manifestaciones vasculares pueden necesitar una combinacion de
esteroides y anticoagulacién, y en caso de vasculitis puede ser precisa la

ciclofosfamida.

La afeccion del sistema nervioso central requiere corticoides a dosis
elevadas, y el Clorambucil a dosis similares a las empleadas en la uveitis, es

el tratamiento de eleccion de las complicaciones neuroldgicas severas.

El uso de la colchicina y especialmente el de la talidomida se vio refrendado
recientemente por estudios controlado. Su teratogeneidad y el riesgo de
polineuropatia grave restringe el uso de esta ultima. La enfermedad ocular en
general se trata con inmunosupresores. La ciclosporina y la azatioprina son
los Unicos que han sido estudiados de forma controlada. La ciclosporina
parece mas rapida, mientras que la azatioprina preserva la agudeza visual y
quiza previene las recidivas. Su combinacion también puede ser Gtil en casos

resistentes, mientras que los esteroides solos no son eficaces. El clorambucil
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es también una buena alternativa, aunque su toxicidad limita su uso.
Recientemente se revisd la eficacia y toxicidad de la azatioprina con
resultados satisfactorios tanto para la disminucion de casos de ceguera,
pérdida de agudeza visual, como para manifestaciones extraoculares. Los
pacientes tratados precozmente evolucionaron mejor que los que lo hicieron
tardiamente, lo cual incide en la cuestion de si se debe esperar a que
aparezcan complicaciones graves para iniciar el tratamiento con azatioprina

en varones jovenes con la enfermedad de Behget.

La ciclofosfamida oral o en pulsos, sola 0 en combinacion con dosis altas de
esteroides esta indicada en las manifestaciones arteriales y neurologicas
aungue no hay estudios controlados que demuestren su eficacia. Igualmente,
el tratamiento de la trombosis venosa profunda esta lejos de ser satisfactorio
y no esta claro si los anticoagulantes son de utilidad. En general, se puede
suspender el tratamiento de cualquier manifestacion grave después de dos

anos de remision.

La penicilina benzatina es util para la profilaxis de las lesiones mucocutéaneas
y articulares. Y el interferén alfa tiene un efecto tanto como profilactico como
terapéutico de las manifestaciones oculares . Recientemente se ha publicado
un estudio comparativo en el que la asociacion interferén alfa-2b/colchi
cina/penicilina-benzatina redujo la aparicion de lesiones oculares con

respecto a la asociacion colchicina/penicilina-benzatina.

Se han utlizado varios agentes tépicos incluyendo antisépticos vy
antinflamatorios, soluciones causticas, anestésicos, sucralfato y corticoides
en el tratamiento de las lesiones mucocutaneas de la enfermedad, con
repuestas variables. Aunque el agente tépico ideal seria el que cura y
previene el desarrollo de nuevas lesiones, la mayoria de las opciones

terapéuticas se utilizan con propdsito paliativo.
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Se han empleado mdltiples modalidades terapéuticas en la Enfermedad de
Behcet. La eleccion del tratamiento dependera de la gravedad de la
enfermedad. Los pacientes con aftas orales se tratan con corticoides topicos
o intralesionales, lidocaina al 2% o tetraciclinas topicas en enjuagues orales.
La colchicina oral disminuye la intensidad y duracion de las aftas orales en
un 50% y actla inhibiendo el metabolismo, la movilidad y la quimiotaxis de
los neutréfilos. Cuando la colchicina no es eficaz o no se tolera, puede
utilizarse sulfona asociada o no a la colchicina. En la enfermedad
mucocutanea resistente a los tratamientos anteriores se ha empleado
metotrexato oral a dosis bajas. El eritema nudoso responde a colchicina,

sulfona o corticoides orales.

En el tratamiento de las manifestaciones articulares se utilizan los
antiinflamatorios no esteroides.La terapia inmunosupresora esta indicada en
la afeccién ocular y sistémica, y suele asociarse a corticoides orales al inicio
del tratamiento. Los corticoides tienen un efecto beneficioso en la mayoria de
las manifestaciones de la enfermedad de Behcget, pero son ineficaces para
prevenir la ceguera y la muerte. Los farmacos mas utilizados son la
azatioprina, el clorambucilo y la ciclosporina. La azatioprina esta indicada en
la afeccion ocular y cuando fracasan otras modalidades terapéuticas. El
clorambucilo controla o previene episodios de encefalopatia y uveitis en

muchos pacientes. %

Recomendaciones para el Tratamiento en la enfermedad

de Behcet. Afeccion sistematica y/o mucocutanea 3

] . Via de .
Farmaco Dosis o y Toxicidad
administracion
Prednisona 0,5 mg/dia Oral Osteoporosis
Cataratas

Hipertension
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Azatioprina

Clorambucilo

Ciclosfosfamida

Metotrexato

Ciclosporina

1-2,5 mg/kg/dia

0,1 mg/kg/dia

2-3 mg/kg/dia

5-20 mg/semana

5 mg/kg/dia

Oral

Oral

Oral

Oral

Oral

Sindrome de
Cushing
Inmunosupresion
Gastrointestinal
Médula 6sea
Gonadal
Inmunosupresion
Potencial
oncogeénico
Médula 6sea
Gonadal
Inmunosupresion
Potencial
oncogénico
Gastrointestinal
Médula 6sea
Inmunosupresion
Gastrointestinal
Médula 6sea
Hepatica
Hipertension
Renal
Inmunosupresion
Potencial

oncogeénico
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Recomendaciones para el Tratamiento en la enfermedad

de Behcet. Afecciéon mucocutanea 3*

Farmaco Dosis Via de Toxicidad
administracion
Tetraciclina 250 mg en 5 ml Topica -
agua, cada 6-8 h
Lidocaina al 2% 6-8 h Topica -
Acetodino de 6-8 h Topica -
triamcinolona al
0,1%
Colchicina 0,6 mg/8-12 h Oral Gastrointestinal
Supresion médula
Osea
Sulfona 100 mg/dia (50- Oral Gastrointestinal
200 mg/dia) Anemia
hemolitica
Neuropatia
periférica
Talidomida 50-100 mg/dia Oral Cefalalgia
Sedacion

Teratogenicidad

Neuropatia
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[lIl. CONCLUSIONES

Después de haber realizado la presente investigacion sobre la enfermedad
de Behcet podemos concluir que es una manifestacion sistémica que
aungue es rara en nuestro pais; debemos tener los conocimientos
necesarios para dar un diagnéstico temprano, siendo el Cirujano Dentista el

primero en observar las lesiones primarias de esta.

Concluimos que hay que realizar una exploracion clinica adecuada y al
observar una lesion hacer un interrogatorio completo, para asi poder

descartar alguna enfermedad sistémica y realizar el diagndéstico adecuado.

El tratamiento depende de la gravedad de la enfermedad, asi como las
manifestaciones que estén presentes en la misma, si hay aftas orales se
tratan con corticoides topicos, si es lesiones articulares se utiliza
antiinflamatorios no esteroides, si hay afeccion ocular el tratamiento estara

asociado a una terapia inmunosupresora.

El Cirujano Dentista debe conocer que la etiologia de la enfermedad es
desconocida, se han postulado diferentes teorias: la inmunologica, la
genética y la asociadas al virus del herpes simple, pero en la actualidad no
se ha aceptado ninguna como cierta para explicar el origen de esta
enfermedad.

Es importante que los investigadores refuercen estos casos tal vez olvidados

por su baja incidencia, para conocer mas adelante la causa y su posible

prevencion.
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