Enfermedad de Behcet en la Infancia;

Reporte de un Caso

Summary

Behget’s Disease (BD) is a vasculitis of unknown etio-
logy, mainly observed in young adult patients. Clinical
manifestation includes aphthous stomatitis, genital ulce-
rations, uveitis and superficial thrombophlebitis. Juvenile
BD is rare and only a small series of pediatric cases have
been reported. 50% of the cases have an incomplete
form.

We present the case of an adolescent girl with an
incomplete or partial BD. Our objective is to present the
first step to help further future definitions of the epidemio-
logy and clinical factors in Chilean children.
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INTRODUCCION

El sindrome o enfermedad de Behget (EB) es una vas-
culitis sistémica de causa desconocida que debe su nombre
al médico turco Hulusi Behget. Su distribucion geografica
coincide con la de la histérica “Ruta de la Seda”, des-
cribiéndose con mayor frecuencia en paises del Lejano
Oriente, Oriente Medio, cuenca del Mediterraneo como
Japén, Corea, China, Irdn, Turquia, Tdnez y Marruecos.!
En paises como Estados Unidos y Australia se han comu-
nicado muy pocos casos. Se caracteriza por la presencia
de ulceras orales y genitales recurrentes, uveitis, lesiones
cutdneas (tipo acné o eritema nodoso), compromiso arti-
cular, vascular y neuroldgico. Se manifiesta en la segunda
y tercera década de la vida, siendo muy infrecuente en
la edad pedidtrica (en paises de alto riesgo no supera el
3%). Se conocen escasas series clinicas en el mundo. En
Chile sdlo se han reportado publicaciones de casos en
adultos.”® El objetivo de esta comunicacién es dar a cono-
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cer un caso clinico de una nifia adolescente que permitird
poner atencién en el tema para el estudio de esta patologia
en nuestro medio.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino, de 12 aflos 4 meses, con
antecedentes delesiones ulceradas enlamucosabucal, recu-
rrentes y dolorosas desde pequefia. Ingresa por sindrome
febril de una semana de evolucidn, cefalea holocraneana,
compromiso del estado general y lesiones ulceradas muy
dolorosas en genitales de grandes labios. Presenta disu-
ria intensa. Al examen tiene desarrollo mamario Tanner
IV, vello pabico Tanner V, lesiones ulceradas descritas y
abundante flujo genital. El estudio demostré hemocultivos
(-), cultivos de flujo genital: negativos para hongos bacte-
rias y tricomonas, hemograma normal, VHS 54 mm/hora,
PCR 119 mg/L, VDRL no reactivo, VIH negativo, PCR
para herpes virus 1 y 2 negativa, orina completa normal,
urocultivo negativo, FR, AAN, DNA, ENA, C3 y C4
negativos. ASLO elevada 800 UI/mL. Se pidieron evalua-
cidén cardioldgica con ecocardiografia, que fue normal, y
examen oftalmologico, que descartd uveitis. Durante la
evolucién las molestias cedieron con Ketoprofeno e.v.
para manejo del dolor y la fiebre. Fue dada de alta y con-
trolada ambulatoriamente. Las lesiones genitales cedie-
ron en un plazo de 15 dias sin dejar cicatrices.

Tres meses después ingresa nuevamente por episodio
febril, dolor abdominal y diarrea. Presentd tlceras genita-
les muy dolorosas en zona de grandes labios similares a la
crisis anterior, flujo genital y disuria severa que la llevd
a una retencién urinaria manejada con sonda Folley. El
examen ginecoldgico demostrd tlcera en la base del clito-
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ris, a nivel de horquilla. El labio menor izquierdo presen-
taba pérdida de sustancia que se interpretd como secuela
del episodio anterior. Su estudio se completé con RXEED
que fue normal y rectocolonoscopia que descarté lesio-
nes ulceradas. Serologia para herpes virus que demostré
positividad IgG para herpes virus 1 y se realizé biopsia
de lesion ulcerada vulvar que informd: “Trozo de mucosa
con inflamacién crénica tlcero-necrdtica extensa, tejido
de granulacion. En profundidad, elementos de vasculitis
incompleta caracterizada por la presencia de linfocitos y
polimorfonucleares en pared de vasos de mediano calibre,
con minimo foco de necrosis. El aspecto morfolégico es
altamente sugerente de enfermedad de Behget”. Se realiz6
test de Patergia que no fue reactivo (Figuras 1y 2).

Se pidié una evaluacién en el Centro de Medicina
Reproductiva del Adolescente de la Universidad de Chile
(CEMERA), donde se coincidié con el diagndstico de EB.

En esta segunda crisis nuevamente el proceso fue
autolimitado, siendo manejada con AINE y terapia sinto-
matica. No fue necesario uso de corticoides ni de drogas
de base como Colchicina.

Por razones de orden econémico no fue posible hacer
estudio HLA B51, lo cual se encuentra pendiente. Actual-
mente la paciente estd asintomdtica y hace vida normal,
manteniéndose en control.

Figura 1. Lesiones ulceradas vulvares y abundante flujo genital.
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Figura 2. Biopsia de lesion ulcerada vulvar que muestra elementos de vas-
culitis caracterizados por presencia de linfocitos y polimorfonucleares en
pared de vasos de pequeno calibre, con minimo foco de necrosis.

COMENTARIO

Los criterios diagndsticos de enfermedad de Behget
han sido establecidos por el International Study Group
(ISG) publicados en 19907 y también se consideran los
criterios de Mason y Barnes.! Ambos son de gran utili-
dad, pero no han sido validados en la infancia, donde la
enfermedad se comporta de manera diferente. Aun en
paises de mayor incidencia s6lo el 3% de los nifios retine
criterios antes de los 16 afios.® Las publicaciones revelan
que el cumplimento de los criterios puede demostrarse en
un plazo de uno a cinco afios.! En este caso se cumplen
claramente dos criterios: lesiones ulceradas recurrentes
bucales y genitales. La evolucion de esta paciente nos per-
mite hacer diagnostico de enfermedad de Behget parcial
o incompleta. La certeza de exposicidn a estreptococo
por ASLO elevado apoya la hipétesis de que este germen
puede estar involucrado en la expresion del cuadro, al
igual que el parvovirus B19 y herpes virus tipo 1.

CONCLUSIONES

La enfermedad de Behget en la infancia es una enti-
dad desconocida en nuestro medio. Su gran polimorfismo
se debe a las diferentes respuestas inmunes y a factores
étnicos y su diagndstico es clinico. El criterio de prueba
de la Patergia es de muy baja positividad en los casos de
EB reportados en adultos chilenos.’ El marcador genético
HLA B51 (pendiente en nuestro caso) sdlo se presenta en
el 50% de los enfermos y se relaciona con evoluciones
mads severas.! El curso de esta enfermedad puede ser leve
y autolimitada como en este caso, presentando una crisis o
algunas recurrencias. Se ha establecido que es mds grave
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en varones, donde el compromiso ocular y vascular puede
ser mds agresivo.” !°

Con respecto al manejo terapéutico, éste debe ser
aplicado segun el grado de compromiso del paciente. Hay
niflos que no necesitan ninguna terapia y otros que por su
compromiso ocular, vascular o neurolégico pueden reque-
rir terapias combinadas. La Colchicina ha demostrado ser
util para la artritis y el eritema nodoso, los corticoides son
efectivos para controlar la inflamacién y se administran
especialmente en nifios con compromiso ocular, vascular
y del sistema nervioso. Los inmunosupresores se pres-
criben en nifios con enfermedad grave con compromiso
ocular y de drganos. Dentro de este grupo estdn la Aza-
tioprina, Ciclosporina-A y la Ciclofosfamida. También se
usan anticoagulantes y antiagregantes en casos de afec-
cioén vascular. La Talidomida se estd usando en algunos
centros para el manejo de las grandes ulceras orales. La
terapia bioldgica anti TNF estd siendo evaluada en algu-
nos centros de investigacion.!

El caso reportado es un aporte para comenzar el estu-
dio de la EB en los niflos de nuestro medio. Esta paciente
estd siendo controlada en el tiempo con el fin de estar
atentos ante la expresion de otros criterios diagndsticos y
de complicaciones, para actuar en forma oportuna en su
manejo terapéutico.

NOTA: Quiero expresar mis agradecimientos a los internos de
Medicina de la Universidad Mayor Gonzalo Henriquez y Rodrigo
Ramirez, que en su pasada por el Servicio de Pediatria del Hospital
de Carabineros trabajaron con gran interés y entusiasmo en el caso
y colaboraron activamente en la revision de la literatura.
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