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RESUMEN:

Se analizan las características clínicas de tres casos de enfermedad de Behcet (Síndrome de 
Behcet) diagnosticados y tratados en el Servicio de Medicina Interna General del Hospital Carlos 
Andrade Marín del Instituto Ecuatoriano de Seguridad Social, durante los últimos once años 
(1978-1989). .

La definición de los casos estuvo basada en los criterios diagnósticos propuestos por 
O’Duffy y el Comité Japonés. Solo los pacientes que cumplieron con cuatro criterios mayores al 
momento del diagnóstico definitivo fueron analizados en este estudio. Hemos prescindido de los 
casos de síndrome de Behcet incompleto, de los que hemos observado tres varones en estos últimos 
dos años.

Los tres casos diagnosticados pertenecen al sexo masculino y la edad media en el momento 
de efectuarse el diagnóstico fue de 29.7  años (límites de 22 a 4 0  años).

Las manifestaciones iniciales en nuestros pacientes fueron las úlceras orales y genitales. En el 
caso detallado presentó: uveitis posterior, hipopion, hipertensión endocraneana benigna, trombo­
flebitis profunda y tromboembolia pulmonar.

En uno de nuestros pacientes se confirmó la presencia de manifestaciones articulares asocia­
das al antígeno HLA B27, sin comprobarse datos clínicos y/o radiológicos de espondilitis y en el 
caso descrito se demostró la asociación de manifestaciones oculares corno la uveitis posterior e 
hipopion con la detección del antígeno HLA B5.

Dos pacientes fallecieron por causas no relacionadas con la enfermedad y el paciente que 
sobrevive cumple ocho años de vida a partir del diagnóstico.

El síndrome de Behcet es una enfermedad multisistémica y creemos que ésta no ha sido diag­
nosticada en pacientes de nuestro medio o por lo menos desconocemos que haya alguna comunica­
ción sobre casos estudiados, no pudiendo, por lo tanto establecer su incidencia o prevalencia. 
Nosotros alertamos acerca de la necesidad de presumir más e identificar mejor su presencia. (Rev. 
F.C.M., 13(3-4): 55 , 1988).

Hipócrates (460 -370  AC) es citado por crónica, 
algunos autores (2 9 ,5 4 ) como el primero en Casos similares se dieron a conocer en la
describir pacientes con ulceraciones orales y literatura médica universal entre 1908  y 1931 ,
genitales, acompañadas de inflamación ocular atribuidos a infección sifilítica, estafilocócica o
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tuberculosa. Por la ausencia de úlceras orales 
al síndrome de Behcet se lo puede confundir 
con los síndromes de Reiter y Stevens-Johnson 
que presentan lesiones palatinas, faríngeas y 
tonsilares, áreas raramente comprometidas en la • 
enfermedad de Behcet cuyas lesiones orales,,■ 
úlceras aftosas, son dolorosas y únicas o múl­
tiples y se localizan en la lengua o en la mucosa 
labial, gingival o yugal (12, 49, 54).

Si bien Bluthe (23, 29 ) en 1908 nos legó 
una descripción de la enfermedad, fue el derma­
tólogo turco Hulusi Behcet (4) quien definió el 
síndrome como tal entre 1937 y 1940  con la 
tríada clásica de úlceras orales y genitales reci­
divantes e iridociclitis recurrente.

El síndrome de Behcet es un trastorno 
multisistémico, de etiología desconocida que se 
caracteriza por la,presencia de manifestaciones 
mucocutáneas, oculares, articulares,- vasculares, . 
urogenitales, gastrointestinales.)' neurosiqujátri- , 
cas (16, 29, 43).

No es mucho lo que se puede decir res­
pecto de su etiología y patogénesis. La exposi­
ción a metales pesados, factores tóxicos como 
la intoxicación por, los organofosforados y la , 
ingestión de nuez de nogal inglés (tóete) han 
provocado ataques, de la enfermedad en algunos 
casos (21, 28 , 49).

Existe una sugestión indirecta de que la 
infección persistente por el virus del herpes sim­
ple puede estar involucrada en la patogénesis 
de la enfermedad de Behcet (3, 7, 18', 21, 42, 
3 3 ,4 9 , 54). :

Actualmente se considera que en esta 
enfermedad hay compromiso del sistema inmu­
ne (10, 19, 21, 23 , 24, 25, 26, 29, 54).

Originariamente la enfermedad se creyó ■ 
limitada á los países mediterráneos, actualmen­
te se sabe que tiene una distribución universal 
pero es mas frecuentemente observada en Gre­
cia, Turquía, Chipre y Oriente Medio con ma­
yor prevalencia en el norte del Japón e Israel 
(49).

En el Japón su prevalencia es de 1 por
10 .000  y ha sido establecida la incidencia anual 
en el Condado de Olmstead, Minnesota, EÉUÚ  
en 1 por 30 0 .0 0 0  (48 ,49 ). No se presenta con

frecuencia en los japoneses que viven en los 
EEUU, sugiriendo tal vez que factores ambien­
tales, a mas de una predisposición genética in- 

i tervienén eri la etiología de la enfermedad 
(9, 16, 21, 48 , 54).

. Creemos que esta enfermedad no ha sido 
diagnosticada en nuestro medio o por lo menos 
desconocemos que haya alguna comunicación 
sobre casos estudiados, no pudiendo, por lo 
tanto establecer su incidencia ó prevalencia.

Presentamos nuestra experiencia basada 
en el análisis de tres casos de síndrome de Beh­
cet diagnosticados y tratados en el Servicio de 
Medicina Interna General del Hospital Carlos 
Andrade Marín, durante los últimos once años.

Pacientes y métodos

Se analizan tres casos de Síndrome de 
Behcet; diagnosticados y tratados en dicho ser­
vicio durante los^últimos 11 años, desde 1978  
hasta lv 89 . • . • .

Hemos conocido y seguido ¡el proceso de 
, la enfermedad en todos y cada uño de los pa­

cientes (Tablas 1,. 2, 3)
La definición de los casos estuvo basada 

¡ en los criterios diagnósticos propuestos por 
O’Uuffy y el Comité Japonés (29, 38, 40 , 43., 
48).

Solo los pacientes que cumplieron con 
cuatro criterios mayores al momento del diag­
nóstico definitivo, han sido analizados en este 

: estudio, dichos criterios son: presencia de úlce­
ras orales recidivantes, úlceras genitales, com­
promiso ocular y lesiones dérmicas pustulosas, 
patérgicas.o del tipo de eritema nodoso y com­
promiso vascular.

Hemos prescindido de los casos de Sín­
drome de Behcet incompleto como lo estable­
cen diferentes autores (19, 29, 34, 38, 4 3 )  de 
los cuales hemos observado tres casos en estos 
dos últimos años.

Se destacan en este trabajo los datos 
generales (Tabla 1), las características clínicas 
(Tabla 2), el tratamiento y evolución de los 
casos estudiados (Tabla 3).

A continuación describimos el caso clí-
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Tabla 1 Datos Generales de los Pacientes

Síndrome de Behcet

Pacientes 1 2 3

Sexo masculino masculino masculino
Edad de inicio 15 24 36
Edad al diagnóstico 22 28 40
Historia familiar ausente ausente ausente

Tabla 2 - - Sintomatología y Signología

Pacientes 1 2 3

Orales + + +

Ulceras:
Genitales + + +

Lesiones oculares + + +

Lesiones cutáneas y patergia + + +

Lesiones articulares + + +

Manifestaciones gastrointestinales:

signos y síntomas + . .. + +

úlceras intestinales N + N

Manifestaciones neurológicas - + . : +

Cambios psicológicos + + +

Lesiones vasculares + + +

Lesiones urogenitales:

epidi dimitís - - +

hematuria microscópica - - +

H.L.A. N A2 

A 9 

B5 

CW 2

AW 24  

BW 35 

B 27 

CW 4

+ — presente; — =  ausente; N =  estudio no realizado
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Tabla 3.— Tratamiento y Evolución

Pacientes 1

Tratamiento

Evolución:
Modalidad

Años

Causas de muerte

Prednisona Prednisona
Azatioprina Clorambucil
Anticoagulantes Acyclovir

Anticoagulantes

Prednisona

Recidivas

siete

accidente

Recidivas

ocho

sobrevive

Recidivas

cuatro

paludismo

nico número 2 por ser representativo y el único 
sobreviviente y que lleva ocho años de evolu­
ción.

J.M.V. varón de 28 años, casado, restau­
rador de pinturas, natural de Quito, sin antece­
dentes familiares de interés. De entre los perso­
nales se destaca la presentación de faringo amig­
dalitis a repetición desde su infancia. Ingresó a 
nuestro servicio refiriéndonos una historia de 
4 años de evolución de su enfermedad.

En 1981 el paciente notó la presencia de 
lesiones ulcerosas aftosas bucales, que se acom­
pañaban de molestias faríngeas. En 1982 el 
paciente tuvo diez episodios de faringoamigdali- 
tis acompañados de úlceras orales, por lo que 
facultativos prescribieron vanada antibioticote- 
rapia y además antimicóticos. Fue tratado en 
Lima como si adoleciera de fiebre tifoidea, po­
siblemente porque a la sazón también presen­
tó sintomatología gastrointestinal y fiebre de 
algunos días de evolución, se le administró clo- 
ranfcnicol.

El 2 de febrero de 1983 fue ingresado al 
servicio de urgencias del Hospital C.A.M. por 
presentar absceso periamigdalino y gastroente- 
rocolitis. Fue transferido al servicio de ORL en 
el cual se indicó amigdalectomía que no se llevó 
a cabo. El 8 de noviembre de 1983 , reingresó al 
servicio de ORL por manifestaciones clínicas 
evidentes de úlceras orales recurrentes, úlceras

en la lengua, faringe y escroto que se acompa­
ñaron de sintomatología genital, hiporexia, náu­
sea y cefalea fronto—occipital intermitente.

En 1984, el paciente fue tratado en el 
servicio de Urgencias por presentar cefalea fron- 
tooccipital tipo pesantez, pérdida de peso, fle­
bitis superficial en extremidad inferior derecha, 
dolor precordial y úlceras orales.

En enero de 1985, ingresó a nuestro ser­
vicio presentando malestar general, mialgias, 
artralgias, cefalea gravativa, náusea, vómito, 
deposiciones dúirreicas, lesiones acneiformes en 
la cara, úlceras orales y escrotales tipo aftas, 
dolorosas, acompañadas de fiebre de hasta 
38.5°C .

Las úlceras teman de 2 a 10 mm de diá­
metro, con un fondo necrótico amarillento, lo­
calizándose en los labios, la mucosa bucal y 
laringe. Las úlceras escrotales, de similares ca­
racterísticas, eran muy dolorosas.

Además el paciente presentó conjuntivi­
tis, flebitis superficial, hipersensibilidad cutánea 
(signo del pinchazo o patergia) positivo. Se rea­
lizó el diagnóstico y fue tratado inicialmente 
con prednisona (1 mg por Kg de peso/día) 
respondiendo adecuadamente a la terapia.

Reingresó el 9 de mayo de 1 9 8 5 , por 
presentar reagudizaczón de su sintomatología, 
acompañada de lesiones papulosas en las extre­
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midades inferiores y úlceras en el muslo y 
pierna izquierda. A su vez, estuvieron presentes: 
depresión, irritabilidad y alteraciones de la 
afectividad.

El paciente evolucionó apropiadamente 
desapareciendo toda la sintomatologia hasta el 
23 de enero de 1987 en que notó disminución 
de la agudeza visual, presencia de forunculosis 
en las piernas. Se realizó examen oftalmológico 
detectándose la presencia de uveitis posterior, 
iniciándose inmediatamente clorambucil (2 mg/ 
kg/díá).

El paciente no colaboró y no acudió a los 
controles. Se hospitalizó de nuevo el 26 de ene­
ro de 1988, por presentar recidiva de las úlceras 
orales y disminución de la agudeza visual con 
sensación de cuerpo. extraño en el ojo izquier­
do, se realizó control oftalmológico detectán­
dose inflamación conjuntival mixta en ambos 
ojos y uveitis posterior con hipopion en el ojo 
izquierdo, por lo que se incrementó la dosis 
de prednisona (a 0.5 mg x  Kg/dia) ya que el 
paciente dejó, de tomar el clarambucil y se ini­
ció el tratamiento con acyclovir (se mantuvo 
durante 2 meses) con desaparición de su proble­
ma ocular y úlceras orales.

Datos Analíticos

Hemograma: Leucocitosis con neutrofilia, pla­
quetas normal, VSG persistentemente eleva­
da, PCR++++.
Factor reumatoide y A.N.A. negativos. 
Proteinograma electroforético: elevación de las 
alfa 2 globulinas.
H. LA.: HLA A2, B5, A9, CW2.
Hemocultivos y cultivos de úlceras negativos. 
PPD: negativo.
E.M.O.: Hematuria microscópica, investigación 
de Baar negativa, urocultivo negativo 
RX. Std. de tórax: normal. ECG. normal. 
Urograma excretor: normal.
Colon por enema: úlceras mínimas en la por­
ción alta del colon descendente.
EEG: trastorno lento, difuso e intermitente 
de la actividad electrocerebral con predominio 
por las regiones frontales y centrales del hemis­

ferio izquierdo.
LCR: presión aumentada^ cultivos negativos. 
El TAC de cerebro fue normál.

Evolución del caso

El paciente permaneció asintomático solo 
mientras continuó con el tratamiento de pred­
nisona (5 a 10 mg por día) recidivando sus sin- 
tomas cuando suspendió el tratamiento.

Reingresó el 12 de abril de 1980 , queján­
dose de dolores articulares en las manos y rodi­
llas, fatigabilidad, mialgias, úlceras orales y le­
siones ulcerosas en las caras lateral externa e 
interna de la pierna izquierda con bordes ne- 
cróticos y fondo amarillento, piel circundante 
caliente y pierna edematosa, pulsos permeables, 
signos de flebitis, no presentó alza térmica. 
La biometría no detectó anomalías, VSG 30. 
PCR + +, complemento normal. Se realizó flebo- 
grafía isotópica en la que muestra dos defectos 
en las vénas del muslo izquierdo y derecho sobre 
los pliegues de las rodillas, y en la gamagrafía 
pulmonar muestra un defecto de captación que 
abarca el lóbulo inferior del pulmón izquierdo 
en su segmento anterior y otro en el vértice 
pulmonar. Se incrementó la dosis de prednisona 
(1 mg/Kg/día) administramos acyclovir además 
de anticoagulación total con notable mejoría 
de su sintomatologia quedando en fase de cica­
trización la úlcera de la cara interna en la pierna 
izquierda. Por descuido del paciente y por ha­
berse aplicado emplastos de hierbas la úlcera 
se sobre infectó, razón por la que recibió anti 
bióticos y además se decidió realizarse un injer­
to en la zona afectada que hasta la actualidad 
se encuentra en buenas condiciones.

Al momento recibe 10 mg. de prednisona 
y warfarina sódica. A pesar de las viscisitudes 
propias de la enfermedad el paciente continúa 
trabajando.

DISCUSION

Pese a la reducida casuística nos ha pare­
cido de interés presentar y destacar nuestra 
experiencia basada en el análisis de tres casos de



60 Enfermedad, de Behcet

síndrome de Behcet diagnosticados y tratados 
en el servicio de Medicina Interna General del 
Hospital Carlos Andrade Marín, durante un pe­
ríodo de once años.

En nuestra casuística se confirmó el claro 
predominio del sexo masculino, señalado en la 
mayoría de series (11, 16, 4 8 ) exceptuando las 
series de Norteamérica, Australia y de Gran Bre­
taña en las que predominan las mujeres (29, 
54).

La edad media al comienzo de los. sínto­
mas fue de 24,5 años y al momento de efectuar­
se el diagnóstico fue de 29.7  años (límites de 
22 a 40 años) similar a las series presentadas 
por Castillo (11 ) y Chajek (16).

Los tees pacientes cttmpkn con c«£trí> de 
los criterios mayores establecidos para el diag- 
nóstico del síndrome de - Behcet complico.

Las úlceras af tosas orales se presentan en 
un 99 o/o de los casos y en 70  o/o de ellos 
constituyen la primera manifestación de la en­
fermedad. Las.manifestaciones iniciales en.nues- 

' tros pacientes fueron las úlceras orales y genita­
les como lo demuestra se presentan en la mayo­
ría de las series (11 , 14, 19, 45 , 48).

Los síntomas oculares acaecen en 90 o/o  
de los pacientes, las lesiones cutáneas en un 
85o/o, las ulceraciones genitales en 70 o/o y los 
síntomas articulares en un 50 o/o (29.43). 
Pero, de 40 a 88 o/o de enfermos presentan el 
curioso fenómeno de la patergia consistente en 
una intensa reactividad frente a cualquier tipo 
de prueba cutánea o subcutánea con antígenos 
o incluso, por inyección de suero fisiológico o 
punzadura con aguja estéril (51, 54). Este fenó­
meno ha sido observado en todos nuestros pa­
cientes en los cuales se desencadenó la aparición 
de pústulas estériles e inflamación local, fenó­
meno que, sin embargo, no es patognomónico 
.el síndrome de Behcet (19 , 47 , 50, 51, 52).

Las oclusiones venosas superficiales atri- 
buíbles a trastornos en el sistema fibrinolítico, 
se han descrito en un 40  o/o de los casos (49). 
Se han comunidado casos de obstrucciones leta­
les de las venas cava superior e inferior, de la 
vena porta e inclusive arteriales aórticas (11, 12, 
16, 37). Anotamos que la afección vascular en

nuestros dos pacientes se limitó a tromboflebi­
tis superficiales y en el caso detallado a trombo­
flebitis profundas o tromboembolia pulmonar.

Un 10 o/o de los pacientes comprome­
te el sistema nervioso central, en dos de nues­
tros pacientes la hipertensión endocraneana be­
nigna y la presencia de disritmia cerebral han 
sido las manifestaciones neurológicas más im­
portantes, también hemos constatado trastor­
nos psicológicos como: irritabilidad, angustia,, 
depresión, manifestaciones que concuerdan con 
el informe de otros autores (13 , 16, 19, 39, 48).

De un 6 a 10 o/o de los pacientes con en­
fermedad de Behcet se complica con epididimi- 
tis (16, 19, 48 , 49 ), la presente fue observada 
en uno de nuestros pacientes. La presencia de 
hepiaturia ratcroseópica,persistente fue un ha­
llazgo en dos pacientes, sin que hayamos podi­
do comprobar alguna otra patología que la ex­
plicara.

En el síndrome de Behcet con frecuencia 
se encuentran inmunocomplejos circulantes, 
(IgG, IgA ) y una elevación de la actividad qui- 
miotáctica de los leucocitos, así como anticuer­
pos anticélulas de la mucosa oral y toxicidad 
para las mismas producida por factores origina­
rios en los linfocitos del paciente, hallazgos que 
comparten con aquellos que adolecen de esto­
matitis aftosa recurrente (21, 23, 25, 54). Se 
ha constatado una elevación del complemento 
sérico C9 (21, 23, 24, 54).

En pacientes japoneses y mediterrános se 
ha establecido una relación pronunciada entre 
el síndrome de Behcet y el antígeno HLA-B5, 
a diferencia de lo que ocurre en otras áreas geo­
gráficas (10, 16, 20). En nuestro caso descrito 
se detectó esta asociación.

Se relata (20) la existencia de una familia 
en la que todos los miembros afectos de Behcet 
subtipo mucocutáneo compartían el antígeno 
HLA BW 35, siendo importante considerar la 
fuerte reacción cruzada entre este antígeno y 
el HLA B5. En uno de nuestros pacientes se 
detectó la presencia del antígeno HLA BW 35 
pero sin historia familiar, aunque la presen­
tación familiar es infrecuente y posiblemente 
seguiría un modelo de herencia autosómico do­
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minante de baja expresividad (2 , 5, 20, 25, 33).
: i ‘Muchos clínicos describen subtipos de ia 

enfermedad' de acuerdo al compromiso tisular 
más importante, así por ejemplo, Behcet ocular, 
muco cutáneo, vascular, rieurológíco, etc. Leh- 
ner (25, 26), asoció el subtipo mucocutáneo 
con el antígeno HLA B12., el subtipo oftálmi­
co con el HLA B5 y el articular con el HLA B 
27, sin embargo, esta asociación no fue confir­
mada en otros estudios (20, 31).

En uno de nuestros casos se confirmó la 
presencia de manifestaciones articulares asocia­
das al áritígeno HLA B27, sin comprobarse da­
tos clínicos o radiológicos de espondilitis. 
En el caso descrito (No. 2) se demostró la aso­
ciación d e ; manifestaciones oculares como la 
uveítis posterior; hipopion con la detección del 
antígeno HLA B5 y además se encontró el 
antígeno HLA A2 descrito en pacientes con sín­
drome de Behcet (6, 19, 20, 46).

La elevación de la proteína Ú reactiva y 
de la velocidad de eritrosedimentación en fases 
de actividad de la enfermedad, se observaron en 
todos nuestros pacientes, de igual forma que lo 
demuestran otros trabajos (16, 19, 32, 43).

Los dos pacientes .fallecieron por causas 
no relacionadas con la enfermedad y el uno 
sobrevive ocho años a partir del diagnóstico.

En él smdrome de Behcet se han intenta­
do ju ch as  alternativas terapéuticas sin obte­
nerse éxito curativo, así, el uso de corticoides 
a dosis inmunosupresoras (16, 29, 37, 48 ), el 
clorámbücil (16; 2:7; 29, 49 ), la ciclofosfámida 
(8), azáthioprina (9, 34, 49), la colchicina (1, 
22, 30, 4,7), el levamisol (17 ), drogas fibrinolí- 
ticas (14, 15), factor de transferencia (49 , 5 3), 
ciclosporina (35, 36, 41 ) y acyclovir (3, 7, 42, 
44)V Es súgérénté la mejoría notada en el pa­
ciente Ño. 2 al recibir tratamiento con acyclo­
vir para la uveítis posterior e hipopion.

SUMMARY

The clinical characteristcs of three cases 
of Behcet’s syndrome are analyzed. The patients 
were diagnosed and managed in the Internal 
Medicine Service of the Hospital Carlos Andra-

de Marín in Quito, in the last eleven years 
(1 9 7 8 -1 9 8 9 ) .

The cases were defined fóllowing the 
O’Duffy’s and the japanese, Committe’s dignos- 
tic criteria. Only the patients who dísplayed 
four major criteria at the time of the definitiva 
diagnosis are analyzed in this repórt. We have 

dismissed other three cases of un complete 
Behcet’s Syndrome observed and managed in 
the last two years.

All of the three cases were men. The 
mean agé at the tíme of diagnosis was 29 .7  
years (range: from 22 to 40  years).

The early signs in our patients were oral 
and genital ulcers. The case number two suf- 
fered from posterior uveitis, hypopyon, endo- 
craheal benign hipertensión as well as deep 
thrombophlebitis complicated with pulmonary 
thromboembolism.

One patient with ■ joint involvement 
.howed a positive HLA B27 and other with pos- 
erior uveitis was HLA B5.

Two patients died with prpblerns únrela- 
ted to the disease. The third one is still alive 
eight years after beeíng diagnossed. -

Behcet’s disease is a multisystemic ail- 
ment and we are not su re il has been repórted 
previously in Ecuador, at least we don’t know 
of any communication related to this syndrome, 
beeing unable to establish incidence and preva- i 
lence. We alert about the need to pressume and 
to try to identify beter this type of human 
pathology.
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