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RESUMEN

La enfermedad de Behget (EB) es una vasculitis sistémica de causa
desconocida. En el Ecuador no hay estudios epidemiolégicos de la
enfermedad y de su diversidad clinica, por lo que se realizé la revi-
sién de 5 pacientes ambulatorios con EB, basados en las historias
clinicas, atendidos en Hospital Santa Inés de Cuenca desde el afio
2010 hasta 2022. El objetivo de analizar esta serie de casos es des-
cribir las caracteristicas clinicas de mayor relevancia que nos per-
mita el correcto y oportuno diagnéstico de esta patologia.

ABSTRACT

Behget's disease (BE) is a systemic vasculitis of unknown cause. In
Ecuador there are no epidemiological studies of the disease and its
clinical diversity, so a review of 5 outpatients with EB was carried
out, based on medical records, treated at Hospital Santa Inés de
Cuenca from 2010 to 2022. The objective of analyzing this series
of cases is to describe the most relevant clinical characteristics that
allow us to correctly and opportunely diagnose this pathology.

INTRODUCCION

Descrita por primera vez en 1930 por Benedict Adamantiades y
Hulusi Behget? la EB se caracterizaba por una triada de tlceras
orales, lesiones genitales y uveitis;> sin embargo en la actualidad
tras el compromiso cardiovascular, neurolégico e intestinal la EB
es clasificada como una vasculitis de pequefios y grandes vasos.
Es una entidad poco frecuente siendo ms prevalente en paises del
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Mediterrineo, principalmente Turquia con una rela-
cién de 370 casos por cada 100.000 habitantes.

SERIE DE CASOS

CASO 1: Paciente masculino, 55 afios de edad sin
antecedentes de relevancia presenta desde hace 2 afios
tlceras orales, nasales y genitales urentes, artritis
de manos con rigidez articular matutina (RAM) 60
minutos. A la exploracion fisica: Ulceras orales dolo-
rosas, Artritis de metacapofalingicas (MCF) e Inter-
falingicas proximales (IFP) bilateral y tobillo derecho,
test de patergia positivo. Rx manos y pies: no se
observan erosiones articulares. Laboratorio: Proteina
C Reactiva (PCR) 69, VSG 100 mm/H, Factor Reu-
matoide (FR) negativo, Anticuerpos Antinucleares
(ANA) negativo, Anticuerpos frente al citoplasma de
los neutréfilos (ANCA) negativo, HLA B51 positivo.
Biopsia de tilcera oral: reaccién vascular neutrofilica
compatible con EB. Se inicié tratamiento con meto-
trexate y glucocorticoides (Tabla 1).

CASO 2: Paciente masculino, 42 afios de edad,
fumador y sin otros antecedentes de relevancia pre-
senta desde hace 1 afio tlceras orales y genitales
acompafiadas de oligoartritis de rodilla y mufeca.
Examen fisico: tlceras orales, artritis de rodilla
derecha y mufieca izquierda. Laboratorio: Test de
Patergia positivo, VSG 120 mm/H, PCR 35, FR y
ANCA negativos, HLA B51 positivo. Biopsia de
tilcera oral: reaccién vascular neutrofilica compa-

tible con EB. Se inicid tratamiento con ciclofosfa-
mida y prednisona (tabla 1).

CASO 3: Paciente masculino, 36 afios de edad sin
antecedentes de relevancia que presenta desde hace 3
afios tlceras orales, nasales y genitales, uveitis ante-
rior y oligoartritis. Examen Fisico: tlceras orales con
artritis de IFP bilateral y tobillos, Test de Patergia posi-
tivo. Laboratorio: VSG 48 mm/H, PCR 36, FR, ANA
y ANCA negativos. Biopsia de tlcera oral: reaccién
vascular neutrofilica compatible con EB. Se inici6 el
tratamiento con metotrexato y prednisona (tabla 1).

CASO 4: Paciente femenino, 28 afios de edad sin
antecedentes de relevancia que desde hace 4 afios pre-
senta tlceras orales, nasales y genitales, acompafiada de
poliartritis. Examen Fisico: artritis en codos y mufiecas,
test de Patergia positivo. Laboratorio: VSG 29 mm/H,
PCR 36, FR, ANA y ANCA negativos, HLA B51
positivo. Biopsia de tlcera oral: reaccién vascular neu-
trofilica compatible con EB. Inicia tratamiento con
azatioprina (Tabla 1).

CASO 5: Varén de 24 afios de edad sin antecedentes
de relevancia que presenta desde hace 2 afios tlceras
orales nasales y genitales acompafiada de poliartritis.
Examen fisico: artritis de MCF, IFP, Rodillas y tobillos
de manera bilateral, test de Patergia postivo. Labora-
torio: VSG 49 mm/H, PCR 76, FR y HLA B51 nega-
tivos. Biopsia de tlcera oral: reaccién vascular neutro-
filica compatible con EB. Se inicia tratamiento con
metotrexate. (tabla 1)

Tabla 1. Caracteristicas demograficas y clinicas de los pacientes.

CASO1 CASO 2 CASO 3 CASO 4 CASO 5
SEXO Masculino Masculino Masculino Femenino Masculino
EDAD 55 42 36 28 24
ULCERAS orales orales orales orales orales
genitales genitales genitales genitales genitales
nasales nasales nasales nasales
OCULAR NO NO uveitis anterior NO NO
ARTICULAR Artritis Artritis Artritis Artritis Artritis
LABORATORIO VSG 100 VSG 120 VSG 48 VSG 29 VSG 29
PCR 90 PCR 35 PCR 36 PCR 35 PCR 76
FR -, ANA-, ANCA - FR-, ANA-, ANCA - FR-, ANA-, ANCA - FR-, ANA-, ANCA- FR-, ANA -, ANCA-
HLA B51 + + + + -
PATERGIA + + + + +
BIOPSIA + + + + +
TRATAMIENTO METOTREXATE CICLOFOSFAMIDA METOTREXATE AZATIOPRINA METOTREXATE
PREDNISONA PREDNISONA PREDNISONA
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DISCUSION

Los principales hallazgos clinicos de la EB fueron des-
critos por primera vez por Hipdcrates antes de Cristo,
siendo en el siglo XX (1937) descritos los actuales cri-
terios clinicos y fueron reconocidos con el nombre de
la EB? Epidemioldgicamente los paises con mayor inci-
dencia se encuentra en Turquia en la antigua ruta de la
seda, seguido por el norte de Europa, Estados Unidos
e Inglaterra, en Ecuador atin no hay estudios sobre la
incidencia y prevalencia de esta enfermedad, por ser
una enfermedad rara de causa aun desconocida® La pre-
valencia mayor en el sexo masculino de mediana edad
entre 18-40 afios! El diagnéstico es clinico. Entre las
manifestaciones mucocutineas estdn las tlceras orales y
genitales recurrentes, también estdn las manifestaciones
oculares como la uveitis posterior y anterior, ademas
otros signos como el test de patergia y la artritis® El
gen mis frecuente asociado a la enfermedad es el HLA-
B51 sin embargo su prevalencia difiere de acuerdo a los
grupos étnicos de la poblacion euroasiitica siendo de
hasta el 60% El tratamiento se basa de acuerdo a la gra-
vedad y las manifestaciones clinicas de la enfermedad-;
dentro de los firmacos usados estin los glucocorticoides,
inmunosupresores, firmacos antirreumaticos modifi-
cadores de la enfermedad (FARMES) e inhibidores del
factor de necrosis tumoral (anti-TNF).? A largo plazo
solo un paciente hizo refractariedad y se encuentra en
tratamiento actual con anti TNF con buena respuesta.

En esta serie de 5 casos podemos concluir que las mani-
festaciones clinicas, como la prevalencia en el sexo mas-
culino de la cuarta década de la vida son iguales a los
descritos en la literatura.
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