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Enfermedad de Behcet. ;De qué estamos hablando?

e Se trata de una enfermedad inflamatoria de curso crénico y recidivante
caracterizada por la presencia de aftas orales y otras manifestaciones sistémicas
que incluyen: aftas genitales, inflamacion ocular, lesiones cutaneas, afectacion
neuroldgica, vascular o articular.

¢Por qué se llama asi?

e Recibe el nombre del médico (dermatélogo) que la describid, en 1937, en tres
pacientes turcos que presentaban Ulceras en la boca, los genitales e inflamacion
ocular.

¢ Afecta por igual a toda la poblacién mundial?

e Ladistribucion de la enfermedad en la poblacion presenta una gran variacion segin
la geografia y el grupo étnico considerado. Es especialmente frecuente en los paises
que se sittan en la denominada “Ruta de la Seda”, una ruta comercial de origen
antiguo que unia el Mediterraneo con el Lejano Oriente.

e Es muy frecuente en Turquia, donde se calcula que hay una prevalencia (nimero de

personas afectadas) de 110-420 por cada 100.000 habitantes. En Espafia las cifras no

son bien conocidas. Se calcula que puede haber de 5 a 10 personas con la
enfermedad por cada 100.000 habitantes. Posiblemente sea mas frecuente en las
Comunidades Auténomas del sur del pais que en las del norte.

cQué hace que sea mas frecuente en unas zonas gue en otras?

e Pueden ser varios los factores que influyan. Por una parte es indudable que
participan factores genéticos. Hoy dia se sabe que hay una cierta tendencia a la

agrupacion familiar. Es decir, hay familias con mas de un miembro afectado. Eso no

quiere decir que la enfermedad se herede, sino que hay determinados genes cuya
presencia hace que la enfermedad se desarrolle con més frecuencia.

e Pero también deben de participar factores ambientales. Se sabe que los individuos
que proceden de paises endémicos (con una prevalencia muy alta) como es el caso

de Turquia y viven en otros paises con prevalencia mas baja, por ejemplo Alemania,
tienen un riesgo menor de contraer la enfermedad que la poblacién turca que vive en

su pais de origen. Esto mismo se ha observado con la poblacion japonesa que ha
emigrado a Hawai o al continente americano.
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¢A quién afecta la enfermedad?

Afecta sobre todo a adultos jovenes entre la 22 y 42 década de la vida.

Se asume que es mas frecuente en hombres que en mujeres. No obstante esto es asi
en los paises donde es mas frecuente, como Turquia y paises del Oriente Medio,
pero en paises donde la enfermedad es menos frecuente, entre ellos Espafia, la
enfermedad es igual de frecuente en ambos sexos.

¢ Cuales son las causas de la enfermedad?

Aunque se conocen muchos factores implicados, la causa ultima que da origen a la
enfermedad no se conoce.

Como ya se comentd, hay una base genética, como puede ser el antigeno HLA B51,
que favorece la presencia de la enfermedad, 0 que ésta tenga determinadas
manifestaciones o se exprese con mayor o menor agresividad. Pero esta base
genética no lo explica todo, ni mucho menos, por lo que tiene que haber otros
factores.

Diferentes agentes infecciosos, tanto viricos como bacterianos, parece que pueden
estar implicados en el desarrollo de la enfermedad. Cuando un individuo
predispuesto contrae una infeccion por parte de alguno de estos agentes, su sistema
inmune, que también podria tener determinadas alteraciones, reacciona de un modo
anomalo, de tal manera que interpreta lo propio como ajeno y es capaz de hacer
dafo a sus propios 6rganos y tejidos. En este sentido se piensa que la presencia de
anticuerpos dirigidos contra las células endoteliales, que tapizan el interior de los
vasos sanguineos, podrian jugar un importante papel.

Todos es tos factores, actuando de forma conjunta, conducirian al desarrollo de
procesos inflamatorios y trombosis en los vasos sanguineos de diferentes tamafios
que, a su vez, darian lugar a las diferentes manifestaciones clinicas de la
enfermedad.

¢ Cuales son las principales manifestaciones de la enfermedad?

e Las Ulceras en la boca estan presentes en practicamente el 100% de los casos

e Las Ulceras genitales son también muy frecuentes (entre el 66 y el 88% de las
series procedentes de diferentes provincias de Espafia).

e Lapiel se afecta con mucha frecuencia, entre el 42 y el 88% de los pacientes.
e Hay afectacién ocular entre el 43y el 66% de los casos.

e Las articulaciones se afectan en el 23-70% de los casos.

e El tubo digestivo entre el 8 y el 25%.

e El sistema nerviosos entre el 10 y el 32%.

e Entre el 8y el 38% hay afectacion vascular.

(Todos los datos referidos a las diferentes series publicadas en Espafia)
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¢ Como son las ulceras orales?

Es la manifestacion mas frecuente de la enfermedad. Son redondeadas y de
tamano variable. Se dice que son “mayor” cuando el diametro es mayor de 0.5-1
cm, y son “minor” cuando el didmetro es inferior a ese tamafio. Son similares a
las que aparecen en muchos individuos que no padecen la enfermedad. Tienen
un fondo blanquecino y un borde enrojecido. Suelen ser multiples, dolorosas y
pueden aparecer en cualquier lugar de la boca: la cara interna del labio, la
lengua, la cara interna de la mejilla, la zona del paladar... Normalmente
cicatrizan, en el plazo de 1 a 3 semanas, sin dejar huella. Los brotes, por
definicién, son mas de 3 al afio, pero en algunos casos no desaparecen
practicamente. Se dice que suelen ser la primera manifestacion de la enfermedad
en aparecer y la Gltima en desaparecer. Con el paso del tiempo son menos
frecuentes.

¢ Como son las ulceras genitales?

Por su frecuencia es la segunda manifestacion de la enfermedad.

Son similares a las que aparecen en la boca en cuanto a su aspecto, aunque mas
profundas y de bordes mas irregulares.

Tienen predileccion por el escroto, el pene, el area inguinal, el pubis y el periné
en los varones; y la vulva, labios mayores y menores, el cuello uterino y la
vagina, en las mujeres.

Duran varias semanas y pueden dejar cicatriz al curar.

Son menos recurrentes que las de la boca.

¢ Como son las manifestaciones cutaneas?

La piel se afecta con frecuencia en los enfermos de Behget. Las manifestaciones
son variadas, pero las mas frecuentes son lesiones tipo foliculitis, similares a las
que provoca el “acne”, pero en una edad impropia. Pueden aparecer en espalda,

torax o cara.

Otras lesiones posibles son nddulos o Ulceras.

La patergia es una respuesta andmala ante una minima lesion de la piel como
puede ser un pinchazo con una aguja de insulina. Se caracteriza por una pequefia
pustula (pequefia lesion sobreelevada purulenta) que aparece a las 48-72 horas
del pinchazo. Aunque es un criterio para el diagnostico de la enfermedad, en los
paises occidentales, incluido Espafa, es tremendamente infrecuente.
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¢ Y la afectacion ocular?

e Los ojos se afecctan con frecuencia en los pacientes con Behget y, a diferencia
de las manifestaciones comentadas previamente, puede ser muy grave porque
puede provocar pérdida de vision; aunque en los paises occidentales, con menor
prevalencia de la enfermedad, también suele ser menos grave.

e La manifestacién mas frecuente es la denominada “uveitis” que es la
inflamacion de una de las capas del ojo, la Gvea.

e Suele afectar a ambos ojos y la inflamacion puede persistir entre brote y brote
requiriendo un tratamiento inmunosupresor prolongado.

¢ Se afectan las articulaciones?

e La afectacion articular también es frecuente.
e Suele ser transitoria y no muy grave.

e La manifestacion mas frecuente es una oligoartritis (inflamacién de no mas de 4
articulaciones) o la monoartritis (inflamacion de una sola articulacion), siendo
las articulaciones que mas se afectan: las rodillas, los tobillos y las mufiecas.

.Y el sistema nervioso?

e Sise excluye la cefalea (dolor de cabeza), el dafio del sistema nervioso es poco
frecuente; pero es una de las manifestaciones mas graves de la enfermedad.

e La afectacion del sistema nervioso es mas frecuente en varones que en mujeres.

e Puede tratarse de lesiones “focales”, en las que se afecta s6lo una porcion del
sistema nervioso dependiente de un vaso sanguineo que lo irriga como
consecuencia de una trombosis o inflamacion del mismo, o de lesiones mas
difusas del sistema nervioso que provocan alteraciones de la personalidad o
cambios psicéticos.

e Laafectacion de las meninges, que es la capa que envuelve al sistema nervioso
central, también es posible, dando lugar a una meningitis, que se denomina
“aséptica” para diferenciarla de las meningitis “septicas” producidas por algun
agente infeccioso.

¢ Se afectan los vasos sanguineos?

e La afectacion del territorio venoso es frecuente. Las venas son los vasos que
recogen la sangre de los diferentes érganos y se encargan de llevarla al corazén
para que de alli pasé a los pulmones donde se oxigena. Son relativamente
frecuentes las flebitis (inflamacion de las venas) superficiales y también las
trombosis de las venas profundas.

e La afectacion de las arterias (vasos que llevan la sangre oxigenada desde el
corazon a todo el organismo) es menos frecuente, pero, en general, mas grave, y
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puede dar lugar a trombos que las obstruyan o aneurismas que, Si se rompen,
provocan hemorragias que pueden ser muy graves.

Afectacion digestiva

e Se trataria de la presencia de Ulceras en cualquier zona del tubo digestivo, mas
alla de la boca.

e Pueden aparecer en el esofago, el intestino delgado o el intestino grueso.
e Lapeor complicacion es la perforacion intestinal.

e Ademas, los enfermos pueden tener anorexia (pérdida de apetito), dolor
abdominal o diarreas, durante la fase de actividad de la enfermedad.

¢.Se puede afectar el pulmon?

e No es muy frecuente la afectacion pulmonar.

e Una de las manifestaciones mas graves es la hemorragia pulmonar por la rotura
de un aneurisma presente en alguna arteria pulmonar.

¢ Se puede afectar el corazén?

e Esuna posibilidad muy infrecuente.

e A veces hay infartos como consecuencia de la afectacion de los vasos
sanguineos.

Otras manifestaciones

e Pueden aparecer lo que se denominan manifestaciones inespecificas: cansancio,
fiebre, malestar general. La afectacion de otros érganos, como los rifiones, son
muy excepcionales.

¢ Como se hace el diagnéstico?

¢ No existe una prueba de laboratorio o de imagen que nos de el diagndstico de
una forma definitiva y por eso, el diagnéstico es eminentemente clinico. Es
decir, lo hace el médico en funcidn de la historia clinica que cuenta el enfermo y
los hallazgos de la exploracion del mismo. Las pruebas de laboratorio y de
imagen son una ayuda, muchas veces al permitir descartar otras enfermedades
que se parecen.

e Para establecer el diagndstico se han utilizado diferentes criterios, es decir,
conjunto de manifestaciones clinicas y/o hallazgos de la exploracién que se
exigen estén presentes para poder sentar el diagnostico de la enfermedad en un
determinado paciente. Los mas utilizados hoy en dia son los del Grupo
Internacional para el estudio de la Enfermedad de Behcet, de 1990.
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Estos criterios incluyen uno mayor y tres menores. El diagnostico se hace
cuando esta presente el criterio mayor y al menos dos de los tres menores.

El criterio mayor es la presencia de més de tres episodios de Ulceras orales al
afio. Los criterios menores son la inflamacion ocular (valorada por un
oftalmdlogo), la afectacidén cutanea con una manifestacion tipica y la presencia
de una prueba de patergia positiva.

El problema de la prueba de patergia es que en nuestro pais, como comentamos
antes, es positiva en muy pocas ocasiones.

Logicamente, puede haber casos en los que el médico considere que el enfermo
padece la enfermedad aungue no estén presentes los criterios comentados.

¢ Qué pronostico tiene la enfermedad?

Sigue un curso crénico con exacerbaciones y remisiones impredecibles.
Suele ser mas grave en varones que en mujeres.
En general, se cree que es mas grave cuando el comienzo es mas precoz.

Afortunadamente, la frecuencia y gravedad de los episodios suele disminuir con
el tiempo

La afectacion del sistema nervioso, la de los 0jos y la de los vasos sanguineos de
tamano grande, sigue un curso cronico y requieren tratamientos agresivos en
muchas ocasiones.

¢ Puede quedarse embarazada una mujer con Behcget?

Aunque la enfermedad puede empeorar, sobre todo en el primer trimestre del
embarazo, no debe contraindicarse el mismo en las mujeres como norma
general.

No hay incremento de las complicaciones del embarazo.

Se han descrito casos de Behget transitorio en el recién nacido pero es algo muy
infrecuente.

¢ Qué pasa con los nifnos?

La enfermedad es poco frecuente en nifios.

Cuando aparece los nifios suelen tener entre 4 y 13 afios.
La enfermedad es similar a la de los adultos.

La afectacion ocular puede ser especialmente grave.
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