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Enfermedad de Behc¢et asociada a trombosis venosa

Behget’s disease associated to venous thrombosis
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Resumen

La enfermedad de Behcet es una enfermedad crénica y multisistémica, carac-
terizada por uveitis, Glceras orales y Glceras genitales recurrentes. Se reporta
un paciente con enfermedad de Behcet asociada a trombosis venosa profunda,
que present6 edema en la pierna derecha, Glceras orales y genitales, y papulo-
pustulas en rodillas. Hubo mejoria clinica con la administracién de colchicina
y prednisolona.
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Summary

Behcet’s disease is a chronic multisystemic disorder, characterized by recurrent
mouth and genital ulcers and uveitis. We describe the case of a 31 years- old man,
with edema in his right leg due to venous thrombosis, recurrent mouth and ge-
nital ulcers, and papules-pustules on his knees. He was treated with colchicine

and prednisolone.
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Caso clinico

Se trata de un paciente de sexo masculino de 31 afios
de edad, albanil, natural y residente en Medellin, An-
tioquia. Consulté por dolor de dos meses de evolucion
en los masculos gemelos de la pierna derecha, con im-
potencia funcional para la marcha. En la revision por
sistemas, refiri6 la aparicién de tlceras recurrentes y
dolorosas en la cavidad oral en los ltimos seis afos,
que desaparecian de manera espontanea en tres meses
y, recientemente, tilceras dolorosas en los genitales.

En el examen fisico se encontraron tlceras orales con
bordes bien definidos, rodeadas de halo eritematoso y
fondo amarillo, de 10 mm de diametro, localizadas en
la mucosa oral, el paladar duro y el blando, y la cara
lateral de la lengua (Ficura 1). En los genitales se en-
contraron tlceras con bordes bien definidos, de fondo
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limpio y con engrosamiento hacia la periferia, locali-
zadas en el escroto y en el cuerpo del pene (Ficura 2). En
la zona de los gemelos de la pierna derecha, se encontr6
edema, eritema y dolor a la palpacién; ademas, papulo-
pustulas en la rodilla y el maléolo externo de la misma
extremidad.

Con estos hallazgos, se hizo una impresion diagnos-
tica de enfermedad de Behget. Se solicitaron exdmenes
de laboratorio (TaBLa 1) y ecografia Doppler venosa de
miembros inferiores, que demostré trombosis de la vena
femoral superficial derecha desde el territorio medio al
popliteo, tronco tibio-peroneo y gemelar.

Se tomaron biopsias de piel y los hallazgos histopa-
tolégicos mas llamativos se apreciaron en el labio: dl-
ceras superficiales con pisos tapizados con fibrina, lin-
focitos, histiocitos y polimorfonucleares neutroéfilos;
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Enfermedad de Behget

Ficura 1. Ulceras en el labio inferior y la comisura labial, redondeadas, con base limpia y centro blanquecino
Ficura 2. Ulceras irregulares en el cuerpo del pene y la regién escrotal, con engrosamiento hacia la periferia y
base limpia.
Ficura 3. Vaso con ectasia y congestion con endotelio prominente y tumefacto, sin necrosis fibrinoide,
rodeado por un denso infiltrado inflamatorio crénico con algunos linfocitos que penetran la pared.

Ficura 4. Resolucidn de las lesiones después de tratamiento.

el infiltrado era mas denso en el corion cutaneo y era
de predominio crénico, con algunos plasmocitos. Los
vasos presentaban dilataciéon, eran congestivos, con en-
dotelios prominentes y tumefactos. Existia escasa leu-
cocitoclasia, extravasacién eritrocitaria y penetracion
de linfocitos a la pared vascular, sin necrosis fibrinoide
(Fiura 3). Los margenes epidérmicos de la tilcera eran
acantosicos con algunos disqueratocitos, acompafiados
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de espongiosis y exocitosis de linfocitos y polimorfonu-
cleares neutrofilos.

Recibié tratamiento con 1 mg diario de colchicina
y 15 mg al dia de prednisolona. De forma transitoria,
se le administraron 5 mg diarios de warfarina por seis
dias, y al comprobarse el diagnéstico de enfermedad
de Behcet se descontinué dado que en estos pacientes
no es necesaria la anticoagulacién porque los trombos
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son inflamatorios y adherentes, y no producen em-
bolia; el riesgo de la anticoagulacién es mayor, porque
se producen hemorragias pulmonares. El paciente evo-
lucioné favorablemente de la trombosis venosa y las
lesiones cutaneas en 20 dias (FiGura 4).

° o &

Discusion

La enfermedad de Behcet es una alteracién inflamatoria
y multisistémica, caracterizada por ulceras orales y
genitales recurrentes, papulo-ptstulas en las extremi-
dades y uveitis. Otras manifestaciones incluyen artritis,
prueba positiva de patergia, tromboflebitis, alteraciones
neurolbgicas y gastrointestinales?.

La enfermedad fue descrita por Hipocrates en el
siglo V a. C. y, s6lo hasta 1936, Hulusi Behcet report6
el primer caso en un paciente turco. En 1966, Hamza la
defini6 como una enfermedad autoinmunitaria determi-
nada genéticamente?.

La enfermedad de Behcet es mas frecuente entre la
segunda y la cuarta década de la vida, pero se han re-
portado casos en nifios y ancianos. Afecta ambos sexos,
con mayor prevalencia en hombres del Mediterraneo y
mujeres del continente asiatico3, Es mas grave en hom-
bres jovenes que en mujeres.

La etiologia es desconocida. Sin embargo, se ha pro-
puesto que antigenos de agentes infecciosos, como
los del virus Herpes simplex y Streptococcus spp., V las
proteinas de choque térmico, disparan una respuesta
autoinmunitaria en individuos genéticamente predis-
puestos. La asociacion genética mas fuerte es con el
HLA-B51, aunque también, se han implicado los HLA-
B15, 102, 108 y 109. El antigeno viral o bacteriano es
captado y procesado por las células presentadoras de
antigenos para presentarlo a los linfocitos T CD4+. Las
citocinas como la IL-1, IL-8, IL-12 e IL-15, el interferén
gamma (IFN-7) y el factor de necrosis tumoral alfa
(TNF o), promueven el dafio tisular por el reclutamiento
de numerosas células inflamatorias y la produccién de
especies reactivas de oxigeno y 6xido nitrico*.

El diagnostico se orienta por la triada de tlceras
orales, Gllceras genitales y uveitis. Las Gilceras orales son
recurrentes, con bordes bien definidos, rodeadas de un
halo eritematoso, fondo amarillo y variables en tamafio
y ntimero; suelen ser dolorosas y afectan usualmente la
cara interna de los labios, las mejillas y el borde de la
lengua. Tienden a resolverse en dos semanas y curan
sin dejar cicatriz.

Las tlceras genitales son similares a las aftas orales.
En los hombres se localizan en el escroto y en el pene,
y en las mujeres tienen predileccién por los labios ma-
yores y menores, y dejan cicatriz.

Las manifestaciones mucocutaneas son las mas fre-
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Examen de laboratorio Resultado valor d?
referencia
Globulos blancos por pl 16.400 5.000 a 10.000
Neutrofilos (%) 69,3 37-73
Linfocitos (%) 19 20-55
Monocitos (%) 8,5 2,5-10
Eosinofilos (%) 2,4 0,5-11
Basofilos (%) 0,8 0-2
Hemoglobina (g/dl) 12,1 12-16
Hematocrito (%) 35,7 36-45
Neutrofilos por pl 11.300 1.500 a 8.000
Linfocitos por pl 3.100 1.500 a 4.000
Velocidad de
sedimentacién gobular 53 0a20
(mm en una hora)
Proteina C reactiva
cuantitativa (mg/dl) <t 0-0,82
BUN (mg/dl) 12 7-17
Creatinina (mg/dl) 0,9 0,5-1,1
Glucemia (mg/dl) 95 70-100
Tiempo de protrombina 3 921265
(s)
Tiempo parcial de trom-
boplastina (s) = HhEEsE
INR 1,25 1,5a4
ANCA Negativo Negativo
ANA (diluciones) Negativo 1:,80 dilu-
ciones)
Anticoagulante lipico Negativo (=29)

TasLA 1. Exdmenes de laboratorio.

cuentes, pero las oculares, vasculares y neurologicas
son mas graves, y se presentan como cambios del com-
portamiento, convulsiones y seudoaneurismas cere-
brales. Pueden existir cambios en el habito intestinal,
acompainados de dlceras en la mucosa.

Es frecuente la formaciéon de papulo-pastulas con
traumas minimos, que aparecen a las 24 horas, conside-
randose como un fendémeno positivo de patergia.

El diagnéstico de la enfermedad de Behcet es clinico.
Sin embargo, la histopatologia y la inmunofluores-
cencia directa ayudan a excluir otras enfermedades.

El Grupo Internacional de Estudio de la Enfermedad
de Behcet propuso los criterios diagnosticos (TasLa 2) 6.

El compromiso vascular esta presente en 7 a 49 % de
los casos; la oclusién venosa es mayor que la arterial y
es mas frecuente en hombres jovenes. La tromboflebitis
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CRITERIOS DIAGNOSTICOS

Ulceras orales, al menos, tres recurrencias en un
periodo de un afio.

Dos o mas de los siguientes hallazgos:
1) Olceras genitales recurrentes.

2) Uveitis.

3) Lesiones cutaneas.

4) Fenémeno positivo de patergia.

Ausencia de otros diagnésticos alternativos, como
infeccion por herpes, artritis reactiva y enfermedad
intestinal inflamatoria, entre otros.

TagLa 2. Criterios diagnoésticos de la enfermedad de Behcet.

y la trombosis venosa profunda ocurren en 30 a 40 %
de los casos, en especial, en la vena cava; sin embargo,
pueden comprometer cualquier vaso. La anticoagu-
lacién no se recomienda y debe hacerse seguimiento
del paciente. La vasculitis arterial ocurre en 1 a 7 %, su
compromiso puede ser aislado o miltiple, y genera, en
especial, aneurismas aérticos y pulmonares, con una
mortalidad del 50 %*.

El tratamiento de eleccion es 1 mg al dia de colchicina
por tiempo indefinido y 15 mg al dia de prednisolona
seglin necesidad’. Existen otras alternativas para el ma-
nejo de las tlceras orales y genitales, como dapsona,
metotrexato, talidomida e IFN-« 2a, entre otross.

La resolucion de las lesiones ocurre en el primer mes.
Sin embargo, es necesario el seguimiento a largo plazo®.
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Conclusion

Se reporta el caso de un paciente que consultd por
edema e impotencia funcional del miembro inferior
derecho. En el examen fisico se encontraron tlceras
orales y genitales. Con la correlacién clinico-patologica
y la ecografia Doppler venosa, se hizo el diagnostico
de enfermedad de Behcet asociada a trombosis venosa
profunda. Con el tratamiento con colchicina y predniso-
lona, presentd una evolucion clinica favorable.
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