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Resumen

Objetivos. Describir las manifestaciones clinicas, asi como €l tratamiento y la evolucion de 20 pacientes
diagnosticados de enfermedad de Behget (EB) en nuestro Servicio, en la Unidad de enfermedades
autoinmunes sistémicas (UEAS).

Material y métodos: Estudio descriptivo de un total de 20 casos diagnosticados de EB mediante larevision de
las correspondientes historias clinicasy posterior revision de laliteratura més reciente de dicha entidad. Los
criterios diagnésticos que se utilizaron para €l diagnostico de la EB fueron los criterios de clasificacion
revisados del International Study group for Bechet”s disease (2006).

Resultados: Se estudiaron 20 pacientes en total (12 mujeresy 8 hombres) con edad media de 41 afos. El
100% de los pacientes presento afectacion mucosa; siendo la afectacién mucosa oral comuan en todos ellos
apareciendo la genital en el 65% de los pacientes. La afectacion cutanea se present6 en €l 55% de los
pacientes, siendo la pseudofoliculitis el hallazgo més frecuente (5), seguida de los nédul os acneiformes (3),
apareciendo, un caso de eritema nodoso, un caso de vasculitis cutaneay otro de exantema papuloso. Las
manifestaciones articulares estuvieron presentes en el 75% (15), siendo las atralgias periféricas de grandes
articulaciones la forma mas frecuente de presentacién (10), seguido de la afectacion sacroiliaca. En € 40% de
los pacientes (8) aparecidé compromiso gastrointestinal, siendo los sintomas més frecuentes, las molestias
abdominales, las nduseas y diarrea. En todos ellos se realizé estudio endoscopico, encontrando en 3 de ellos
ulceraciones anivel ileal. Laafectacion del SNC aparecio en 6 pacientes, con manifestaciones clinicas
variadas. neuritis Optica, meningitis aséptica, hipoacusia neurosensorial, afectacion pseudotumoral
troncoencefélicay lesiones desmielinizantes hemisféricas. EI compromiso ocular se encontré en el 65% de
ellos (13) siendo la uveitis anterior laforma més frecuente de presentacion, seguido de la pan uveitis, y en
menor frecuencia epiescleritis, vitritisy un caso de miositis del recto interno. La vasculitis retiniana estuvo
presente en un Unico caso. El test de Patergia se realizo en la mitad de los pacientes siendo positivo en todos
ellos salvo en 2 pacientes que resultd negativo. La determinacion de HLA-b51 fue positivaen €l 81% delos
pacientes. En cuanto al tratamiento, estuvo repartido entre azatriopina (4), adalimumab (4) micofenolato
mofetil (2), metotrexate (2), canakinumab (1) y 5-ASA (1). 2 pacientes levaron tratamiento doble con
azatriopinay adalimumab. Todos |levaban asociado colchicina salvo 2, en los que se retird, por intolerancia.
3 llevaban tratamiento Unico con colchicinay otro sin tratamiento.

Discusion: Tras analizar los datos, podemos decir, que aunque se trate de una serie corta de pacientes, los
resultados obtenidos son similares alos reflgados en la literatura rel acionada, siendo los puntos clave: A. La
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afectacion mucosa oral esta presente en todos |os pacientes siendo dicha afectacion el sintomaguiade la
enfermedad. B. La uveitis anterior es la manifestacion ocular mas frecuente. C. Otros manifestaciones tipicas,
son la afectacion articular, en forma de artralgias periféricas como hallazgo més frecuente; y la afectacion
cutanea con multiples presentaciones diferentes (pseudofoliculitis, nddul os acneiformes, eritema nodoso...).
D. La afectacion neurol 6gica es menos frecuente pero es la afectacion méas grave y por tanto la que marca el
prondstico. E. Con el tratamiento inmunosupresor se consigue en lamayoria de casos remision de la
inflamacion 'y con ello el control de la enfermedad.

Conclusiones. Enla EB lamanifestacion inicial y guia de la enfermedad es la presencia de aftas orales, que
pueden preceder afios a inicio del resto de sintomas de la enfermedad. Esto debe servirnos como sintoma
guia ala hora de sospechar de nuevos casos, adelantando asi € diagnéstico y ofreciendo un tratamiento
precoz que minimice las complicaciones mejorando asi el prondstico de los pacientes.
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