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RESUMEN

Introduccion: La enfermedad de Behget es un trastorno autoinmune raro

caracterizado por la inflamacién vascular recurrente.

Objetivo: El objetivo del estudio fue analizar detalladamente el caso clinico de un

paciente ecuatoriano diagnosticado con la enfermedad de Behget, centrandose en
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la presentacion de los sintomas, el diagndstico, el tratamiento y la evolucion del

paciente.

Métodos: Se llevé a cabo un estudio de caso en un paciente de 51 anos de Ecuador,

diagnosticado con la enfermedad de Behget.

Resultados: La presentacion clinica inicial del paciente se caracteriz6 por ulceras
aftosas dolorosas, manifestaciones cutdneas, y sintomas oftalmoldgicos,
reflejando la diversidad de sistemas afectados por esta Vasculitis. La deteccidn de
antecedentes familiares y la conexién con el COVID-19 subrayaron la complejidad
de los factores contribuyentes y resaltaron la importancia de considerar multiples
aspectos al abordar esta enfermedad. El diagnéstico de la enfermedad de Behget
resulté ser un desafio significativo, dada la variedad en la presentacion clinicay la
necesidad de descartar otras condiciones con sintomas similares. La colaboracién
interdisciplinaria entre oftalmoélogos, urélogos y dermatodlogos, respaldada por
pruebas diagndésticas como la prueba de Patergia y la verificacion del alelo HLA-
B51, fue crucial para confirmar el diagnéstico y garantizar una gestion integral y

precisa.

Conclusiones: El tratamiento implementado, adaptado a los sintomas especificos
del paciente, demostré ser eficaz en el control de la enfermedad. La Colchicinay la
Azatioprina, junto con corticosteroides y tratamientos oftalmoldgicos especificos,
contribuyeron a la mejoria significativa de las lesiones cutaneas, sintomas

oculares y otros aspectos sistémicos.

Palabras clave: enfermedad de Behget; Colchicina; Azatioprina; estudio de caso;

Patergia.

ABSTRACT
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Introduction: Behget's disease is a rare autoimmune disorder characterised by

recurrent vascular inflammation.

Objective: The objective of the study was to analyse in detail the clinical case of an
Ecuadorian patient diagnosed with Behget's disease, focusing on the presentation

of symptoms, diagnosis, treatment and evolution of the patient.

Methods: A case study was conducted in a 51-year-old patient from Ecuador,

diagnosed with Behget's disease.

Results: The patient’s initial clinical presentation was characterised by painful
aphthous ulcers, cutaneous manifestations, and ophthalmological symptoms,
reflecting the diversity of systems affected by this vasculitis. The detection of
family history and the link to COVID-19 underlined the complexity of the
contributing factors and highlighted the importance of considering multiple
aspects when approaching this disease. Diagnosis of Behget's disease proved to
be a significant challenge, given the variety in clinical presentation and the need to
rule out other conditions with similar symptoms. Interdisciplinary collaboration
between ophthalmologists, urologists and dermatologists, supported by diagnostic
tests such as Patergia testing and HLA-B51 allele verification, was crucial to
confirm the diagnosis and ensure comprehensive and accurate management.
Conclusions: The implemented treatment, tailored to the patient's specific
symptoms, proved effective in controlling the disease. Colchicine and Azathioprine,
together with corticosteroids and specific ophthalmological treatments,
contributed to significant improvement of skin lesions, ocular symptoms and other

systemic aspects.

Keywords: Behget's disease; Colchicine; Azathioprine; case study; Patergia.
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Introduccion

e Contextualizacion de la enfermedad de Behget

La enfermedad de Behget es un trastorno autoinmune raro y complejo que se
caracteriza por la inflamacion recurrente de los vasos sanguineos. Su etiologia
exacta no esta completamente comprendida, pero se cree que involucra factores
genéticos y ambientales. Esta enfermedad puede afectar a varios drganos y
sistemas, y se presenta con una combinacion variable de sintomas, incluyendo

ulceras bucales, lesiones cutaneas, uveitis, artritis, y complicaciones vasculares.

La enfermedad de Behget es mas prevalente en areas geograficas especificas,
siendo mas comun en las regiones que rodean la Ruta de la Seda, como el Medio
Oriente, el Lejano Oriente y el Mediterraneo. Sin embargo, su presentacion no esta
limitada a estas areas, como lo demuestra la diversidad geografica de los casos
que se informan en diversos estudios, asi como el presente en un paciente de

Ecuador.

Aunque la enfermedad de Behgcet es mas frecuente en poblaciones con
antecedentes genéticos especificos, su manifestacion en diferentes grupos
étnicos puede variar. Este aspecto es crucial al abordar un caso en un paciente
ecuatoriano, ya que la enfermedad puede presentar caracteristicas unicas en esta
poblacién. Ademas, la enfermedad de Behget plantea desafios diagndsticos debido
a la variedad de sintomas y la ausencia de pruebas especificas. La identificacion
temprana y precisa es esencial para iniciar un tratamiento adecuado y prevenir

complicaciones a largo plazo.

La contextualizacion de la enfermedad de Behget en el caso de este paciente
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ecuatoriano destaca la importancia de la sensibilizacion global sobre esta
enfermedad, incluso en areas donde su prevalencia es baja. Ademas, los autores
resaltan la necesidad de considerar la diversidad genética y étnica al abordar esta
enfermedad, ya que la presentacion clinica puede variar significativamente en
diferentes poblaciones. Esto subraya la importancia de un enfoque individualizado

y multidisciplinario en la gestion de la enfermedad de Behget en un contexto global.
e Breve revision de la literatura sobre la enfermedad de Behget

La base tedrica de este estudio, segun una investigacion que se realiza en 2019,
establece que la enfermedad de Behget es una afeccion inflamatoria cronica del
sistema vascular de origen desconocido. Esta enfermedad se caracteriza por la
presencia recurrente de Ulceras aftosas en la boca y los genitales, asi como
lesiones cutaneas, manifestaciones oculares y otros sintomas. Aunque la causa
exacta de la enfermedad de Behget aun no se comprende con certeza, varios
estudios sugieren que las alteraciones en el sistema inmunolégico desempenan

un papel significativo en su desarrollo y progresién.("

La razén fundamental detras de la justificacidon de este caso clinico radica en la
importancia de investigar la enfermedad de Behget, dada su capacidad para afectar
considerablemente la calidad de vida de los pacientes y la carencia de tratamientos
efectivos. Aunque no es el caso que ocupa en este estudio, resulta de interés
indicar que la variante Neuro-Behget representa una forma grave de esta
enfermedad, impactando el sistema nervioso central. Esta variante emerge como
una de las principales causas de complicaciones a largo plazo y puede tener
consecuencias significativas en la morbilidad y mortalidad de los pacientes. Por
ende, reconocer y abordar esta condicion de manera oportuna resulta crucial para

mejorar la evolucion y la calidad de vida de aquellos afectados.?

Segun una investigacion que se difunde en la revista Seminarios en Artritis y
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Reumatismo en 2022, la enfermedad de Behget se define como un trastorno
autoinflamatorio, destacandose principalmente por la aparicion recurrente de
Ulceras mucocutaneas dolorosas. Aunque aun no se logra una comprension
completa de su patogenia, se postula que esta enfermedad tiene una
predisposicion genética, donde un estimulo externo desencadena una respuesta

inflamatoria a través de la activacion del sistema inmunolégico.®

Segun una investigacién que se lleva a cabo en 2019, la enfermedad de Behget se
presenta como una condicién crénica multisistémica caracterizada por una
inflamacion recurrente, con una base histopatoldgica de vasculitis oclusiva. Esta
enfermedad exhibe una alta prevalencia en la regiéon mediterranea y en naciones
del Lejano y Medio Oriente. Desde el punto de vista clinico, se manifiesta mediante
Ulceras en labocay los genitales, inflamacion ocular, lesiones cutaneas, afectacion

vascular y otras expresiones sistémicas.®

Segun un estudio del ano 2021, Behcet es una enfermedad de origen desconocido
que se caracteriza por ser una vasculitis sistémica que afecta a los vasos
sanguineos de diversos tamanos en los sistemas venoso y arterial. Debido a la
diversidad de sintomas presentes, las variaciones en su manifestacion en
diferentes regiones y las similitudes con otras enfermedades como la enfermedad
de Crohn, se postula que la enfermedad de Behcget implica multiples vias

patolégicas.®

El objetivo del presente estudio es analizar detalladamente el caso clinico de un
paciente ecuatoriano diagnosticado con la enfermedad de Behget, centrandose en

la presentacion de los sintomas, el diagndstico, el tratamiento y la evolucién del

paciente.

Métodos
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¢ Diseno del estudio

Se llevo a cabo un estudio de caso con un enfoque de investigacion cualitativa en
el campo de las ciencias médicas. El estudio abordé empiricamente un caso de un
paciente de 51 anos Ecuador, diagnosticado con la enfermedad de Behcet. Dada la
complejidad y rareza de esta enfermedad, se enfocé en la precisiéon del analisis

debido a su importancia cientifica.
Presentacion del caso

v Historial médico del paciente

El paciente, un hombre de 51 anos de raza mestiza, era docente en una Unidad
Educativa en, Ecuador. Su padre tenia antecedentes de la enfermedad de Behget.
El paciente también habia contraido COVID-19 dos veces en el ano 2022, periodo
durante el cual se realizo6 el estudio. Tenia antecedentes de Diabetes Mellitus tipo
Il e hipertensién arterial controlada. No tenia historial quirdrgico, no fumaba ni

consumia alcohol, y no era alérgico a medicamentos o alimentos.
v Descripcion de la presentacion clinica inicial

El paciente presentaba ulceras aftosas dolorosas en la boca y en areas genitales
(pene y escroto) de aproximadamente un didmetro en 4 y 9 mm, con bordes

cercenados y fondo amarillento, recubiertos de una pseudomembrana.

Igualmente, presentaba dolor ocular, nédulos y eritema nodoso, fatiga y sintomas
articulares. Se sospechaba de enfermedad de transmision sexual o Behget. La
anamnesis revelo ulceras orales recurrentes. Se realiz6 una exhaustiva revision de

la literatura para un diagndstico preciso.
v Sintomas principales y hallazgos en el examen fisico

El paciente experimentaba ulceras aftosas recurrentes, inflamacion ocular,

lesiones cutaneas, afectacion articular y manifestaciones vasculares. Se
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realizaron exdmenes para descartar enfermedades de transmisiéon sexual, y se
llevé a cabo la prueba de Patergia, evidenciando una respuesta inmunoldgica
exagerada. Se verifico la presencia del alelo HLA-B51 y se realizaron estudios de

imagen para visualizar complicaciones vasculares.
v Resultados de pruebas diagndsticas relevantes

Se realizaron examenes complementarios para descartar la presencia de una
enfermedad de transmision sexual, pero todos se encontraron dentro de los

términos normales.

Ante la sospecha de tratarse de enfermedad de Behget y como parte de la
evaluacion integral del paciente con sospecha de esta enfermedad, se procedié a
realizar una prueba de Patergia, que es una prueba cutanea utilizada en el
diagnodstico de la enfermedad de Behget. Consistié en realizarle al paciente una
pequefa puncién o pinchazo en la piel (se inyecté 1 cc de suero fisiolégico
intradérmico), en este caso en el antebrazo, con una aguja estéril. Luego, se evalué

la respuesta de la piel al traumatismao.

La prueba de Patergia fue positiva, respaldando el diagnéstico. Se detectaron
anomalias en los estudios de imagen y la biopsia de lesiones mostré infiltrado
leucocitario. El diagnéstico se confirmé con la discusiéon del caso entre

especialistas.

Se acudié a laresonancia magnética (RM) y la tomografia computarizada (TC) para
visualizar complicaciones vasculares. Se realiz6 exéresis y biopsia de lesiones. Se
detectaron hallazgos anémalos en los estudios de imagen que respaldaron la
presencia de Vasculitis. La exéresis y biopsia de las lesiones evidencié infiltrado
leucocitario en dermis superficial, necrosis epidérmica y presencia de leucocitos

polimorfonucleares (no lesién tumoral).

¢ Diagnostico
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Se discutié el caso de conjunto con especialistas de las areas de Oftalmologia,
Urologia, y Dermatologia, existiendo los criterios de Signos de uveitis (pérdida de

la vision), ulceras genitales y aftosis oral recurrente.

Por los antecedentes, cuadro clinico, y complementarios, se llegé a la conclusion

de que se trataba de la Enfermedad de Behget.

e Tratamiento

v Plan de tratamiento implementado

Inicialmente, el tratamiento se hizo segun los sintomas especificos y al momento
de su aparicion, por lo que los medicamentos se enfocaron e la reduccion de la

inflamacioén e intentar regular el sistema inmunoldgico.

El paciente se mantuvo sistematicamente con curas locales consistente en
corticoides tdpicos, los cuales se le aplicaron directamente en las lesiones
cutaneas, reduciendo la inflamacidn y el dolor, asociados a los antinflamatorios no
esteroideos, con una evolucion discontinua, caracterizada por periodos de

remision y exacerbacion.

En esencia, el tratamiento se centré en reducir la inflamaciéon y modular el sistema
inmunolégico. Se utilizaron antiinflamatorios no esteroides, corticosteroides
topicos, Azatioprina, y Colchicina. La Uveitis se tratd con corticosteroides tépicos,

y las complicaciones vasculares se abordaron con Warfarina.
v" Respuesta del paciente al tratamiento

La respuesta fue positiva. Con la Colchicina, las ulceras comenzaron a cicatrizar y
la frecuencia de los brotes disminuy6. La Azatioprina redujo significativamente la
frecuencia y gravedad de los brotes, mejorando también los sintomas sistémicos.

El tratamiento oftalmoldgico con corticosteroides topicos mejoré la Uveitis.

Después de iniciar el tratamiento con Colchicina, el paciente experimentd una
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mejoria significativa en las lesiones cutaneas. Las Ulceras comenzaron a cicatrizar,
y la frecuencia e intensidad de los brotes disminuyeron gradualmente. La
inflamacion y el dolor asociados con las lesiones también mejoran, lo que

contribuyd a una mejora notable en la calidad de vida del paciente.

En las visitas de seguimiento con el médico, se observd una reduccién en la
gravedad de las lesiones cutdneas, y los efectos secundarios de la Colchicina
fueron minimos y manejables. Se realiz6 una evaluacién clinica completa,
incluyendo la monitorizacion de la funcién renal y hepatica, asi como la funcién

sanguinea, para garantizar la seguridad continua del tratamiento.

El médico y el paciente trabajaron en colaboracién para ajustar la dosis segun fue
necesario y para abordar cualquier inquietud o pregunta del paciente. Ademas, se
realizaron evaluaciones regulares para determinar la necesidad de continuar o
modificar el tratamiento, y se exploraron estrategias adicionales para el manejo

integral de la enfermedad.

Después de iniciar el tratamiento con Azatioprina, el paciente experimentd una
disminucion significativa en la frecuencia y la gravedad de los brotes de la
enfermedad de Behget. Las lesiones cutaneas comenzaron a cicatrizar, y los
sintomas sistémicos, como la fatiga y el dolor articular, mejoran de manera
notable. Las pruebas de laboratorio mostraron una reduccion en los marcadores
de inflamacién. La respuesta fue sostenida con una monitorizacién regular y

ajustes en la dosis segun fue necesario.
v' Consideraciones especiales o desafios

El diagnéstico fue desafiante debido a la variabilidad en la presentacién clinica. La
colaboracién entre especialistas y la consideracion de multiples aspectos clinicos

y pruebas fueron esenciales para un diagnéstico preciso.
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Discusion
Al comparar este caso con otros informes de casos en la literatura, se evidencia
que segun la revisién bibliografica que se realiza en 2020, la enfermedad de Behget,
que se clasifica como una Vasculitis que afecta vasos de diversos tamanos y se

manifiesta con sintomas en multiples sistemas del organismo, exhibe una notable

variabilidad entre los pacientes.®

Esta variabilidad abarca aspectos como caracteristicas demograficas, sintomas
organicos, frecuencia y gravedad de las recaidas, progresion de la enfermedad,
respuesta a los tratamientos y prondstico. Este amplio espectro de diferencias
entre los pacientes genera complicaciones en la interpretacién y comparacion de
los resultados de los estudios, asi como en la estandarizacion de la evaluacién de
la enfermedad y el disefio de estrategias de manejo. La falta de uniformidad en los
perfiles de los pacientes dificulta la identificacion de patrones definidos y la

formulacién de pautas de tratamiento efectivas y uniformes.®

Conforme a una investigacion de 2020 que se publica en la revista Rheumatology,
el sindrome de Behcet se presenta como una Vasculitis que afecta vasos de
diversos tamanos, exhibiendo una variedad de manifestaciones clinicas. Aunque
la implicacion en la piel, mucosas y articulaciones puede tener repercusiones
negativas en la calidad de vida de los pacientes, generalmente no conlleva dafos
permanentes. No obstante, la afectacion de érganos como los ojos, vasos
sanguineos, sistema nervioso y sistema gastrointestinal, si no se aborda de
manera apropiada, puede resultar en danos severos e incluso tener consecuencias

fatales.(

En otra publicacién del mismo afo y revista, se indica que el sindrome de Behget
se configura como una enfermedad sistémica que presenta un curso recurrente y

remitente. Su impacto puede extenderse a diversos sistemas corporales,
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abarcando la piel, mucosas, articulaciones, vasos sanguineos (arterias o venas),
0jos, sistema nervioso y sistema gastrointestinal. Debido a la amplia variedad de
manifestaciones clinicas, se clasifica como un sindrome en lugar de una unica

entidad nosoldgica.®

Conforme a una investigacion de 2021, el sindrome de Behcet se define como una
enfermedad inflamatoria sistémica crénica que se caracteriza por una amplia
variedad de sintomas clinicos, entre ellos ulceras recurrentes en la boca y los
genitales, lesiones cutaneas, asi como afectaciones en los ojos, sistema nervioso
y tracto gastrointestinal. Aunque se observa en todo el mundo, su prevalencia es
mas significativa en poblaciones ubicadas a lo largo de la conocida Ruta de la

Seda.®

Otra investigacion de 2020 senala que la enfermedad de Behget es una condicion
inflamatoria crénica recurrente cuyo origen aun se desconoce, caracterizada por
periodos impredecibles de exacerbacién y remision. Inicialmente descrita en 1937
por el dermatélogo turco Hulusi Behcet como un complejo trisintomatico que
abarca ulceras orales y genitales, asi como Uveitis, hoy en dia se reconoce como
una enfermedad multisistémica capaz de afectar virtualmente todos los sistemas
organicos. Varios estudios indican la implicacion de las células T y los monocitos
en la patogénesis de esta enfermedad, particularmente cuando estas células son

estimuladas por proteinas de choque térmico y antigenos estreptocécicos.(19

Segun un estudio de 2019, dada la naturaleza compleja y dificil de tratar de la
enfermedad de Behget, es esencial realizar investigaciones adicionales sobre su
tratamiento. Histéricamente, se emplea la Medicina Occidental para tratar esta
enfermedad mediante la administracién de medicamentos con acciéon local y
sistémica. Aunque este enfoque terapéutico a menudo arroja resultados positivos,

las recaidas son frecuentes después de reducir la dosis de los medicamentos. Por
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consiguiente, podria ser provechoso considerar una estrategia de tratamiento
combinada que integre tanto la Medicina Occidental como la Medicina Tradicional

China para abordar la enfermedad de Behget.(')

Conforme a una investigacién que se publica en 2020, en el tratamiento de los
sintomas clinicos de la enfermedad de Behcget se utilizan diversos farmacos
inmunosupresores e inmunomoduladores. Los médicos expresan inquietud acerca
de como estos medicamentos, que comunmente se emplean en el tratamiento de
enfermedades cronicas como la enfermedad de Behget, podrian aumentar el riesgo

de transmision de la enfermedad COVID-19.

Ademas, surge la preocupacion de que los pacientes con enfermedad de Behget
podrian experimentar una progresion mas grave de la enfermedad después de la
infeccion por COVID-19. Hasta la fecha, no se encuentra en la literatura ningun
estudio especifico que aborde el manejo de pacientes con enfermedad de Behget

durante la pandemia.('?

Investigaciones recientes exploran las lesiones cutaneas en pacientes de COVID-
19 en cuidados intensivos.('3 Este tema presenta una vinculacion con las lesiones
cutaneas inducidas por la enfermedad de Behcget, lo que justifica una indagacién
mas profunda en futuros estudios. Ademas, es crucial considerar un analisis de las
variantes de COVID-19 predominantes en Ecuador y sus sintomas asociados, como
se aborda en un estudio de 2022.09 Estas diversidades deben examinarse de
manera individual, y se debe prestar atencién a los aspectos éticos relacionados

con la vacunacion contra el COVID-19.(19

Los autores de este estudio consideran que, aunque es una enfermad rara, ante un
paciente con lesiones ulcerosas genitales rebeldes a tratamientos, se debe pensar

en la posibilidad del diagnéstico de la enfermedad de Behget.

Es importante destacar que la respuesta del paciente puede ser altamente
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individualizada, y no todos los pacientes responderan de la misma manera al
tratamiento. En algunos casos, puede ser necesario considerar ajustes en la
terapia o la adicion de otros medicamentos, especialmente si la respuesta inicial
no es satisfactoria. La comunicacion abierta y continua entre el paciente y el

equipo médico es esencial para optimizar el manejo de la enfermedad de Behget.

Conclusiones

Este estudio de caso sobre un paciente ecuatoriano diagnosticado con la
enfermedad de Behget proporcioné valiosas perspectivas sobre la complejidad y

las variabilidades de esta afeccion.

La presentacion clinica inicial del paciente, caracterizada por Ulceras aftosas
dolorosas, manifestaciones cutaneas, y sintomas oftalmoldgicos, reflejé la
diversidad de sistemas afectados por esta Vasculitis. La deteccion de
antecedentes familiares y la conexién con el COVID-19 subrayaron la complejidad
de los factores contribuyentes y resaltaron la importancia de considerar multiples

aspectos al abordar esta enfermedad.

El diagndstico de la enfermedad de Behget resulté ser un desafio significativo,
dada la variedad en la presentacion clinica y la necesidad de descartar otras
condiciones con sintomas similares. La colaboracion interdisciplinaria entre
oftalmologos, urélogos y dermatologos, respaldada por pruebas diagnésticas
como la prueba de Patergia y la verificacion del alelo HLA-B51, fue crucial para

confirmar el diagndstico y garantizar una gestion integral y precisa.

El tratamiento implementado, adaptado a los sintomas especificos del paciente,
demostro ser eficaz en el control de la enfermedad. La Colchicina y la Azatioprina,

junto con corticosteroides y tratamientos oftalmoldgicos especificos,
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contribuyeron a la mejoria significativa de las lesiones cutaneas, sintomas
oculares y otros aspectos sistémicos. La respuesta positiva del paciente subrayé
la importancia de un enfoque personalizado y multidisciplinario en el tratamiento

de la enfermedad de Behget.

Sin embargo, es esencial reconocer las limitaciones inherentes a un estudio de
caso y la singularidad de cada paciente. La variabilidad en la presentacion y
evolucion de la enfermedad destaca la necesidad continua de investigaciones
exhaustivas y colaborativas para comprender mejor esta condicién y desarrollar

estrategias de manejo mas efectivas.

En conclusion, este estudio de caso ofrecié valiosa informaciéon sobre la
complejidad de la enfermedad de Behget y destacé la importancia de un enfoque
integral en su diagndstico y tratamiento. A medida que se avanza en el
conocimiento de esta enfermedad, se requiere una mayor conciencia vy
comprension de la misma para mejorar la atencién y la calidad de vida de los

pacientes afectados.
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