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RESUMEN 

Se presenta una revisión 
actualizada de la enfermedad de 
Beh<;et, especialmente en lo relativo a 
los criterios diagnósticos y a las 
posibilidades terapéuticas actuales. 

Concepto 

La enfermedad de Beh<5et (EB) es 
un transtorno multisistémico, descrito 
por píimera vez por el turco Hulusi 
Beh<5et en 1937, cuyos rasgos más ca
racterísticos son la aparición de úlce
ras orales y genitales recurrentes, y 
uveitis que en ocasiones conduce a la 
ceguera 1 

- J . 

Prevalencia 

Se trata de una enfermedad de dis
tribución universal, aunque su inci
dencia varía ostensiblemente de unas 
regiones a otras. Japón se halla entre 
los países con más número de casos 
con una prevalencia estimada de 
1:1000. En países del este de la Cuen
ca Mediterránea, como Turquía, tam
bién es bastante frecuente. Europa 
Occidental y Estados Unidos, con pre
valencias de alrededor de 1:500.000, 
se encuentran entre las regiones me
nos afectadas '- 1

• 

La EB ocurre predominantemente 
en adultos jóvenes. En algunas ocasio
nes se da en varios miembros de una 
misma familia. 
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Etiopatogenia 

Numerosos agentes han sido evoca
dos como posibles causas de la EB, 
como por ejemplo el estreptococo 7 

• 
8

, 

otras bacterias, virus o agentes am
bientales 6

' 
9

• No obstante, por el mo
mento no existen pruebas convincen
tes sobre el papel etiológico de ningu
no de ellos. 

La EB se considera en la actuali
dad un proceso autoinmune debido a 
que en la misma ocurren una serie de 
transtornos inmunológicos, como son 
una vasculitis leucocitoclástica que 
afecta sobre todo a las vénulas, pre
sencia de inmunocomplejos circulan
tes y de autoanticuerpos dirigidos a 
las mucosas oral y ocular, activación 
del complemento, etc 6

' 
1

• 
10

• 

En los pacientes con EB, al menos 
en los países del este de la Cuenca 
Mediterránea, Oriente Medio y Leja
no Oriente, el antígeno HLA-B5 apa
rece con una frecuencia significativa
mente mayor que en la población ge
neral i 1 , i 2 . 

Manifestaciones clínicas 
(Véase tabla I) 

Las ulceraciones aftosas recurren
tes constituyen la manifestación más 
característica de la enfermedad. Nor
malmente son dolorosas, tienen un 
diámetro de 2 a 10 mm y se pueden 
localizar en los labios, lengua, encías, 
mucosa bucal, amígdalas o laringe; 
pueden ser profundas o superficiales; 
unas veces aparece una sola, y otras 
aparecen numerosas al mismo tiempo. 
Generalmente se resuelven en 10 ó 
15 días sin dejar cicatriz 13

• 

También suelen aparecer úlceras en 
los genitales, siendo habitualmente de 
similares características a las orales. 

No obstante, las que ocurren en la 
vagina casi siempre son indoloras. 

Las manifestaciones cutáneas son 
casi constantes en un momento u otro 
del curso evolutivo de la EB. Entre 
ellas destacan el eritema nodoso, un 
exantema acneiforme, la foliculitis y la 
pseudofoliculitis o lesiones nodulares 
que suelen ocurrir en los miembros 13

• 

La patergia o exagerada respuesta in
flamatoria cutánea a estímulos como 
pinchazos o arañazos, es muy caracte
rística de la EB. Todas estas alteracio
nes cutáneas están relacionadas con 
fenómenos vasculíticos 1

'. 

En la EB las afecciones oculares 
son las que más serios problemas plan
tean, ya que en ocasiones pueden pro
vocar la ceguera en poco tiempo. En
tre dichas afecciones destacan por su 
frecuencia la iritis, la uveitis posterior, 
la neuritis óptica y la oclusión de los 
vasos retinianos. Aunque la uveitis con 
hipopion es muy característica de la 
EB, es una manifestación muy rara. 

Las artritis también son frecuentes 
en la EB ', afectando con más fre
cuencia a rodillas y tobillos. No sue
len ser deformantes. 

El sistema nervioso se afecta oca
sionalmente, siendo la hipertensión 
endocraneal benigna, los transtornos 
extrapiramidales y un cuadro similar 
a la esclerosis múltiple, lo que más 
frecuentemente se ha descrito. En una 
proporción importante de pacientes 
ocurren . alteraciones psiquiátricas y 
cefalea. La mayoría de las veces estos 
transtornos no revisten excesiva gra
vedad 15

• 

Un porcentaje considerable de pa
cientes presentan trombosis venosas 
superficiales o profundas. No obstan
te, complicaciones graves de dichas 
trombosis, como embolia pulmonar u 
obstrucción de la vena cava, ocurren 
con poca frecuencia. Las' afecciones 
arteriales, como trombosis, aortitis, 
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Tabla l. MANIFESTACIONES CLINICAS DE LA ENFERMEDAD DE BEH<;ET 

Ulceras orales dolorosas recurrentes 

Ulceras genitales 

Manifestaciones cutáneas: eritema nodoso 
exantemas 
foliculitis 
pseudofoliculitis 
patergia 

Manifestaciones oculares: iritis 
uveitis 
episcleritis 
coriorretinitis 
neuritis óptica 
oclusión de vasos retinianos 

Artritis 

Afección del sistema nervioso: hipertensión endocraneal benigna 
transtornos extrapiramidales 
déficits neurológicos focales 

Cefalea 

Transtornos psiquiátricos 

Trombosis venosas 

Afecciones arteriales: aneurismas 
estenosis 
trombosis 
aortitis 

Afecciones digestivas: engrosamientos 
irregularidades 
úlceras de la pared del tubo digestivo 

Afecciones pulmonares: hemoptisis 
infiltrados 
nódulos 

aneurismas, estenosis, etc, también 
suceden pocas veces 16 

-
18

• 

A nivel gastrointestinal estos pa
cientes pueden presentar ulceraciones 
de la mucosa a lo largo de todo el 
tubo digestivo e irregularidades y en
grosamientos de la pared del íleon y 
ciego que, muchas veces resultan difí
ciles de diferenciar de la enfermedad 
inflamatoria intestinal 19

• 
2 0

• 

En los pulmones pueden aparecer 
infiltrados como consecuencia de vas
culitis de los vasos pulmonares, que 
clínicamente se presentan como epi
sodios de disnea, tos, dolor torácico, 
hemoptisis, etc. Con menor frecuen
cia aparecen lesiones nodulares en las 
exploraciones radiológicas, que pue
den corresponder a aneurismas de las 
arterias pulmonares 2 1 

• 
22

• 

En la EB la mayoría de las altera
ciones analíticas que se producen son 
inespecíficas, como aumento de la ve
locidad de sedimentación, leucocito
sis, etc. También se pueden detectar 
anticuerpos frente a las mucosas oral 
y ocular 23

, así como elevación de los 
niveles de lgM en el líquido cefalorra
quídeo en pacientes con afección neu
rológica 24

• 

Diagnóstico 

Según la mayoría de autores 25
• 

26
, 

el diagnóstico de la EB se debe basar 
en los siguientes criterios: 

a) Crite1ios mayores: 
l. Aftas orales o faríngeas re

currentes. 
2. Lesiones dermatológicas: erite

ma nodoso o lesiones similares, pater
gia o hiperirritabilidad cutánea, trom
boflebitis subcutánea o foliculitis. 

3. Lesiones oculares: hipopion re
currente, iridociclitis, episcleritis o co
riorretinitis. 

4. Ulceras genitales. 

b) Ciiterios menores: 
l. Lesiones gastrointestinales. 
2. Epididimitis. 
3. Lesiones vasculares: oclusión, 

aneurisma, etc. 
4. Alteraciones del sistema nervio

so central. 
5. Artritis. 
6. Historia familiar de enfermedad 

de Beh¡;et. 
Cuando se dan los cuatro criterios 

mayores se denomina EB completa. 
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Cuando se dan tres criterios mayo
res o dos de ellos, si uno es la afec
ción ocular, se denomina EB comple
ta . 

Cuando se dan dos criterios mayo
res, ninguno de los cuales es la afec
ción ocular, estamos ante una sospe
cha de EB. 

Cuando se da un solo criterio ma
yor estamos ante una posible EB. 

Los criterios menores tienen poco 
valor diagnóstico, aunque cuantos 
más de ellos están presentes, más pro
bable es la EB. 

De cualquier modo, el diagnóstico 
de la EB es complicado debido a que, 
como hemos visto, se basa en una se
rie de signos clínicos que también 
ocurren en otras enfermedades sisté
micas 21, 2s . 

El desarrollo de nuevos métodos 
exploratorios como tomografía axial 
computadorizada, resonancia magné
tica nuclear y tomografía por emisión 
de positrones, están ocupando un lu
gar cada vez más importante tanto en 
el diagnóstico como en el seguimien
to de los pacientes con EB 2

• · 
30

• 

Evolución y pronóstico 

Las distintas manifestaciones clíni
cas de la EB pueden aparecer al mis
mo tiempo, o separadas por meses o 
incluso años. 

Esta enfermedad suele afectar con 
más intensidad a varones jóvenes, y 
conforme pasa el tiempo, los síntomas 
mejoran y tienden a desaparecer. 

Se ha señalado que en pacientes 
con anticuerpos anticardiolipina las 
manifestaciones clínicas son más seve
ras 31. 

El embarazo no parece influir en 
la evolución de la EB, ni esta parece 
que produzca efecto alguno sobre el 
desarrollo del feto 32

• 

La esperanza de vida de estos pa
cientes es normal, salvo en raros ca
sos de afección neurológica grave. La 
ceguera es la única secuela grave de 
la enfermedad que ocurre con cierta 
frecuencia. 

Tratamiento 

El tratamiento de la EB es sinto
mático, utilizándose sobre todo los 
corticoides: por vía tópica en las afec
ciones de la piel y las mucosas y por 
vía sistémica en el resto de los casos. 
En las tromboflebitis se recomienda 
el empleo de aspirina y dipiridamol. 
En casos de artritis con reposo y anal
gésicos suele ser suficiente. 
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En los últimos años numerosos es
tudios han puesto de manifiesto la uti
lidad de la ciclosporina A en el tra
tamiento de los casos graves de 
EB 33,34, 

Otros inmunosupresores como ci
clofosfamida, azatioprina y clorambu
cil, y la plasmaféresis, también pueden 
ser eficaces en casos graves 35

• 

Según algunos autores la colchicina 
también es efectiva en el tratamiento 
de estos pacientes 36

• 
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