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COMPORTAMIENTO DE LA ENFERMEDAD DE BEHCET EN 
PACIENTES PEDIATRICOS ATENDIDOS EN EL INSTITUTO 

NACIONAL DE t•EDIATRIA. 

+DR. Luis Enrique Chávez Gómez, ++Dr. Marlín Penagos +++Dr. Marco Antonio 
Yamazaki, +++ Dr. Rena to nerrón Pércz 

La enfermedad de Behcet es una vasculiti s sis témica con múltiples 
manifestaciones que puede afecta a cualquier género y órgano, se caracteriza por 
úlceras orales y genitales recurrentes, lesiones dérmicas, afección de órganos 
importantes como los ojos, SNC, tracto gastrointestinal y otros, es más frecuente en 
ciertos grupos étnjcos de aqui que se haya establecido predisposición genética tal 
es el caso del l-ILA B- 51, además se han involucrado agen tes infecciosos en esta 
enfermedad que actúan como dispa radores en aquellas personas con fondo 
genético 
Objetivos: describir el comportamiento clín ico de esta enfermedad en pacientes 
pediá tricos mexicanos que consul tan al Ins tituto Nacional de Pedia tría ya que no 
existen estudios previos en esta población. 
Materiales y Métodos: se reali zó un estudio retrolectivo, comparativo y 
transversal. Se revisaron todos los expedientes clínicos de los pacien tes 
diagnosti cados y que cumplbn los criterios Je clasificación para esta enfermedad 
desde enero de 1988 al 31 de diciembre de 2001. 
Resultados: se encontró que en todos los pacientes revisados presentaron 
úlceras orales (lOO%) lo cual es diferente a lo que reporta la literatura que la 
reportan hasta un (70-80%), que gran parte de ellos presen tan afección cutánea 
como acne, foli culitis, que la fiebre se encuentra en la mayoría de estos la cual es 
de fuerte intensidad, las afección ocular no se encon tró en ninguno de los pacientes 
revisados lo cual es muy im portan te ya que cuando es ta presente se asocia con 
gr;m frecuencia a ceguera y se .encuen tra presen te en pacien te que padecen esta 
patología hasta en un 13%, además ninguno de los pacientes revisados se encontró 
que padecieran de hemoptisis la cual se asocia a mal pronóstico y que con el uso 
de Talidomida la úlceras no solo disminuyeron en tamaño cuando recurrieron sino 
que también la recurrencia fue cada vez menos frecuen te y en menor numero y que 
en 4 de estos pacientes que se usó Talidomida por dos años no presentaron 
recurrencia de las úlceras. 
Conclusión: se encontró que la enfermedad de Behcet es una enfermedad poco 
frecuen te en población pediátrica, en nues tra pohlación no contamos con afección 
ocular importan te como lo reporta en la litera tura, tampoco afección pulmonar, 
además se encon tró que los resultados terapéuticos con Talidomida son muy 
buenos, aunque es necesario realizar más estudio sobre esto. 

Palabras clave: Behcet-comportamiento- INP 



AN'l'J·:CEDENTES 

La enferm edad de Behce t es una vasculilis sistémica crónica con 
m anifestaciones múltipl es de causa desconocid a, que afec ta dive rsos órganos y 
sistemas, con compromiso importa nte y pronóstico sombrío. Se ca racteriza por 
impredecibl es periodos de exacerbaciones y remi s iones, con manifes taciones 
clínicas variadas tales como: manifes taciones oculares las cuales pued e llegar hasta 
la pérdida de la visión, lesiones mucocutáneas com o úlceras o aftas orales o en los 
genitales, a rtritis que puede ser incapacitante, a fección neurológica, 
manifes taciones dérmicas com o eritema nodoso, pseudofolicu litis, lesiones 
papopustulares, afección gastrointestinal, epidíd imo-orquitis y la p m eba de 
patergia positiva.(l) Afecta a indi viduos de todas ];¡s edad es, ya q ue se ha descrito 
predolllinio por individuos entre los :.!0-:JO afíos y se prese11ta en and >os géneros, 
cuando se present a en individuos de tempra na edad se asoci¡;¡ con un curso más 
agresivo (l y 6) 

Se trata de una enfermedad tan ;ntti gua como la hum ani dad misma, los 
primeros escri tos sobre ell a se remontan al s iglo V antes de Cri s to, cuando 
1-Iipócra tes la describió como una enfermed ad que se ca racte1iza por fi ebre, aftas 
principalmente en región ora l y en genitales, afecc ión ocula r que podía ll eva r a la 
pérdida de la visión con periodos d e exacerbación y un curso cróni co.(!) 

Tiene distribución mundi al, aunque se ha descrito predomin io por ciertos 
grupos é tni cos, se report a mayor incid encia en países corno: J apón, en regiones 
t:olllo el Medio Ori ent e y Medit errúlll:o aunque es ta enfer111 edad se ha ex tendiuo en 
lodo el mumlo y es to se relaci ona a la constante migración de las personas que 
exist e actualmente.(! y 12). 

La en fermedad de Behcel es una enfermedad que ha incrementad o en los 
últimos 40 años, principalmente en países como Japón , Irán, AJ ema nia, Arabia 
Sa udita , Turquía (1) . Se ha vis to m CJyor rrev;¡ lcnci<J en ciert ;1s fam ili <Js y en 
gemelos, por lo que se busc6 una asociación gené ti ca y se encon tró asoc iación con 
ciertos 1-IJ..A, especí fi ca mente con el 1 ILA-B 51, y<:~ que has ta en un 72% de los 
pacientes que la padecen muestran es ta asociación, particularmente hombres y se 
asocia a un pronostico más grave, con complicaciones como uveiti s, espondililis y 
eritema nodoso (3) . Se ha encontrado polimorfismo en estos genes indicando que 
existe o tros genes rclacionac.los con la enferm edad, es tos se encuentra n ubicados en 
l<J región que cod ifi ca entre el TNF y III.J\-13 y genes liLA-C, MIC; PERB y NOn 
(4). Adem ás de que se ha demos trado es tél pr disposición genét ica, se ha 
propuesto léJ ex istencia de f<Jclores exógenos ta les como infección por el Il erpes 
virus simple tipo 1, Slreplococus sangui, E. coli y Mycobacterium tuberculosis. 

De es l<J ma nera el mecan is mo inmunológico es import ;mle en el cu;tl interviene l<J 
suscept ibilidad Jel individuo y la presencia de un agente dispa rador ll amese 
infección bacteriana o viral, es tos antígenos son p resentados por medio d el MHC­
tipo JI de los macrófagos a las células CD4, activándose especialmente con patrón 
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Th - 1 con la producción de citocinas ( ll.-2, 1 l'-y, T r- ~ ) (4) e induciendo la 
ac ti vación y ¡ rol if'eración de célul as B, el 1 F g~1mm ;J ac li v;l a macrófagos y es tos 
liberan TN I,.- u., IL-1, e IL-B, lo cua l iii Juce la expresión J e moléculas Je aJhesión 
sobre las células endoteliales, la ll.-8 induce quimiotaxis y ac ti vación de 
neut ró fil os, estos even tos son los responsables de la ac livación trans itoria de 
polimorfonucleares y lin focitos- T en el endo tel io del área innamada (5), la 
predi sposición g néti ca puede contri bui r a la expresión y perpetuac ión de la 
enferm edad (4). 

Periódica mente se reúnen grupos de expertos a nivel mund ia l para revisa r y 
dar a conocer los criterios para el diagnós ti co de es t<l enfermedad y difundirla en la 
comunidad médica y en la población genera l (1) . Es importa nte su 
reconocimiento, saber cual es el comportami ento en la niñez, cual es el curso en 
mujeres embarazadas, y en la pohla ciún en genera l pa ra ofrecer di;1gnóst icos 
tempranos, además de tratamientos oportunos y eficaces 

El diagnóstico de esta enfermedad no es fácil especialmen te en individuos con 
si11t omatología leve si empre constituye un reto pa ra el médi co, por lo que se han 
propues to criterios para su di agnós ti co, los prim eros que se conocen fueron 
propues tos en 1969 (6), pos teriormen te los japoneses presentaron nuevos 
crit eri os, lu ego surgieron otros como los de O ' DuiTy (7), Zhang (R), Dilsen y cols 
(()). cada un o de es tos con cierta sensibili dad y especifi cidad, sin embargo para 
unifi car se reunieron grupos de expertos de lodo el mundo en es ta en fe rmedad y 
dan a conocer los criterios de clasificación internac ional los cuales comprenden 
:(10) A- úlceras orales recurrentes aft as menores o mayores o úlceras herpetiforme 
observadas por el médi co o paciente las cuales deben ele tener una recurrenci<1 ele 
por lo menos 3 veces en un período de 12 meses, B-dos o más de los si gui entes B-1: 
úlceras genitales recurrentes ( ulce r<~c i ón aft osa esc<IS<lS observ<Idas por el medico o 
paciente) B-:.1: les ión ocular ( uvcí tis ant eri or, pos teri or, vasculilis de los vasos 
retinianos observados por el oftalmólogo) U-3: Le iones cutáneas ( eritema nodoso 
observ<~ cl o por el méd ico o paciente, pseudofoliculiti s o les iones p<~p ulopustulos<~s o 
nódulos z¡cneiform es en el pacientes en el p ri odo pos t <Idolescenci<I o sin que use 
corticoitk s) B - 4. La prueba de pa lergia posit ivo ( el cual consiste en una 
hiperreac ti vidad de la piel la cual es inducida por pu nción in tradermica con una 
aguja y que es leída 24-48 horas después de la agres ión ( 1). 
Estos criteri os propues tos por es te grupo internacion<I I ofrece una sensibilidad del 
91 % y una especifi cidad del96%. (11). 

Basándose en es tos cril eri os de clasifil';Ici(Hl se h;111 revis;1do una serie de p~I c i e nl es 

encontrand o h frecuencia de llla.nifcstaciones clíni cas: úlceras orales se cn cu entr~m 
con una frecuencia del 64-71%, compromiso ocu lar hasta un 9- 13%, les iones 
cutáneas en un 5-18%, úlceras en genitales en un 3-19%, artritis y arlralgia has ta 
un 3-13%, vasculitis en un 2-7% y peri cardi tis en 2% (1). 
1-<l enfermedad de Behcet es una vasculitis sis témi ca que puede afectar a órga nos 
importantes comprometiendo la función específica de ellos, a nivel ocular hay una 
variedad ele lesiones como: Iri docicl itis <~gucla anterior, ca taratas, glaucoma, 
vit ritis, retinitis, panuveítis, edema de la retina, degenerac ión macular, oclusión de 
<~ rt eri a y ven<Is (9). La uveí tis se cbsi li c<~ ele acuerdo a la región anatómica 



afectada y se menciona compromiso ocular has ta un 45-72% (12) se ha asociado 
en hombres con mayor severidad y frecu encia, puede haber afección bilateral has ta 
en un So% de los pacientes con afección ocular (2) aunque hay series de casos que 
presentan djferentes frecuencias, la uveitis ante1ior es típicamente recurrente y se 
resuelve espontáneamen te., El ti empo que transcurre desde que se instala la 
enfermedad ocular y la pérdida de la visión es cercana a 5 años.(1 3) 
Otras de las manifestaciones son las art ralgia o artrit is, esta artritis se caracteriza 
por ser monoa rti cular, oligoarticular o poliar ti cular, afectando principalmente 
articulaciones de miembros inferiores, con recurrencia ocasional y croni cidad, con 
una frecuencia de afección hasta de un 40-60% (1) es una artriti s no deformante y 
no hay lesión destmctiva de las arti culaciones (9), hay compromiso simétrico hasta 
en un 86% (12), cuando hay afección monoarti cular hay predominio de rodillas 
(fin%), muñecas ( 2~¡% ), tob illos (11 %) y codos (5%) (12). T.;t os teonecrosis es un 
compromiso raro aunque se han reportJdos lesi ones de os teonecrosis reversibles 
(14). 
Tlasl a un 10% <..le los pacientes con es ta enferrnechd padecen de espon<..lilitis 

anquilosante y de es te grupo has ta un :14% padecen de sacroilitis, la cual se asocia 
con 1-ILA-13 27 positivo, además se asocia con miositis y enfermedad de Sjogren 
(lf)) . 
l'u et.le presenta rse afección t.le grant.les vasos y capilares, con trombonehitis hasta 
en un to% y la vasculitis hasta un (8-38%) (1) , se Jescriben cuatro tipos de 
vasculi lis: oclusión arterial, aneurisma, oclusión venosa y varices (16), la trombosis 
puede ser profunda o superfici al, la superficial se reporta hasta en un 24% y la 
profunda en un 10%. 

Otro de los sis temas afec tados en es ta enfermedad es el sis tema nervioso central 
y cuando se ve afectado se le ll ama Neuro nehcet, se ve involucrado con una 
frecuencia de 3-10% (17) con alteración neurología sensorial y con un mal 
pronostico(17). 

A nivel de laboratorio no existe un dala pa tognomónica, encon trándose elevación 
de ( ESR, CRD, plaquetas), además se puede encontrar elevación ele JgM e TgA (18), 
se ha encontrado i munocomplcjos deposi la dos en los si Li os de les ión ( 18). 
En cuanto al tratamien to se han descrito una se rie <..le medicamentos <..!entro de los 
cuales se incluyen los antinflamatori os no es teroideos(AJNES) para controlar el 
dolor y la lichre, el uso de medidas genera les, el uso de corti coides ya sea lm:al o 
sistémico son muy importantes en el tra tam ien to de la enfermedad, además se 
describe el uso de antibióticos ya sea de manera local como la tetraciclina o de 
form a sis témi ca, si existe afección sistémica el tr<J tam ienlo ti ene que ser más 
agresivo rara evil ;lr que la lesión se pcrpetu c, ;tsl se menciona el tlso de h 
colchi cin a a dosis de 1-1.5 mg/d ía , cuando existen art ralgias o lesiones 
mucocu táneas. La ciclospori na A es otro de los medicamentos usados a dosis de 3-5 
mg/kg/d ía En aquellos casos de uveiti s, artriti s y lesiones m ucocu taneas se usa la 
azatioprina a 2.5 mg/kg/dia, cuando existe una afección im portante es la 
ciclofosfamida a dosis <..le 2.5-4 mg/kg/<..lía de manera ora l con o en bolos de 750-
JOoomg 1 mensual. Otras alterna ti vas de tra tam iento que se describen incluyen el 
uso de INF a a dosis de 5 millones de U/dosis cada 3 semanas, Metotrexate, 
Talidomida, anti agrega nles plaquelarios ele. La tera pia se puede da r t.le manera 



combinada en aquellos p<:~c i e ntcs en los que la enfermedad se presenta de forma 
m5s agres iva (2). 
El pnlllústico de es tos pac il' llt es es lll ll' IHJ (' ll :lndo 11o exis te a l"cn:il'lll de (n·g;nlus 
importantes pero cuando hay afecciún del SNC el pronc'¡s ti co es malo, la afección 
del ojo pueue llevar a l paciente a presenta r pé rdi d ~1 o J ism inución de b visión, se 
ha reportado un a mort<:~ l idad del 20% cuando afecta al SNC a 7 años del 
di agnós ti co, c u <:~ n do hay trombosis de las a rt erias pulm ona res el pronos tico es peor 
se h;¡ descrit o que has ta un !)O% de es tos p;H.: ient es afectados h;m mu ert o a los 11 

meses de instalada la hemoptisis, se ha indicado anticoagulación con werfarina (19), 
tiene peor pronóstico los hombres jóvenes que en mujeres jóvenes. 

JUSTIFICACIÓN 

No exis ten revisiones de es ta pa tologÍ;l e11 pohbcic'H l pec..li CI!rica mex ica na y 11 0 se 
COI\oce si ti e11 e 1111 co ln porl;nnicllt!J d ir!' l"l' ll tc ;¡ lo rcport :1dos por es tudios 
rea li zados en otros países. /\dem Cts el tr;ttami ento no h;J sido establecido 
consisten te111cn te. 

OB.JETIVOS. 

OII.IETI VO (;ENI·: I{I\1.. 

Describir el curso clínico y pronós ti co de la enferm edad de fk hcet en ni ños 
mexicanos at endidos en ellnstitut o N; tcion;d de l'edi a trí ;J. 

Ohjet i vos es pl'CÍ li cos. 
1- Conocer el e u rso clín ico de los p:1<.: i en tes con en fc rmcd:td de Behcet 

at endidos Cll el Institut o N;H·i on:tl dC' l' l'd i:t tt-Ll. 
2- Describi r b s <.:o1npli c:1cio l1 es 1\\ [ls frl't'llent cs present ;1dos en pacient es con 

en l"c rmedad de llehce t. 
:¡- Conocer la sohrevida de pacie nt es con en fcrnwd:td de llehcc· t. 

111 PÚTES IS. 

1- Fl 100 % de los p:1cienles a t!'ncli dos en !'s te lns littl lo curs;tn con úlceras 
orales y un (¡ <J % curs;m con úlceras en lllli CtJS :l gc niLJ! y li cll ell rccurrencia 
de las úlcer;Js cu;lt ro veces a l ;1íío. 

2 - Las compli c H:iones orta lmol6gi<:<1s en ¡x1ci •nl ·s pcdi ~ l ri cos mexica nos con 
eni't'n nnl:Hl de llell ce t son el e! !)'X,, l:ts 1\ l' tl ro l{,gicas del Jo'X, y l;1 trombosis 
pulmona r no es lan frecuente. 

3- La sobrevida de los pacientes pediátrico con enfermedad de 13ehcet 
a tendidos en el Ins tituto nac ional de Pedia tría es del 8o%. 



JUSTIFICACIÓN Y PLANTEAJ'VIIENTO DEL PROBLEMA 

(.Cuál es el curso clínico y pronóstico de pacientes con enfermedad de I3ehcet 
atendidos en el Instituto Nacional de Pediatría'? 

TIPO Y DISEÑO DEL ESTUI)IO. 

Tipo de Estudio: Curso Clínico y Pronóstico. 
Diseño del estudio: serie de casos y revisión de la lit era tura. 
Nivel!: por la aplicación de una maniobra. Observacional. 

2: Por la presencia de hipótesis causal: Desc1iptivo. 
3 : Por la dirección del análisis: Efecto a causa. 
4: l'ur la captación de la Infonnaci{HJ: Ih:trokctivo 
5 : por la unidad de análisis: Individua l 
6. Por la selección de los casos: Prevalen te 
7: Por la relación en tre grupos: I ndepcndicntcs 

Mi\TEJUALES Y METODOS. 

Población universo y objetivo. 
Se revisaron los registros clínicos ele los pacien tes con diagnóstico ele 
enfermedad de llchcct <.~tendidos en la consult ;J ex terna y hospit a li zación del 
servicio de Inmunología del Ins tituto Nacional t.le l'et.liatría t.lc\1 t.le enero 1988 
al 31 de diciembre del 2001. Se regis trará en cuestionario las variables de 
interés Jcl estuuio, las cuales ser[lll analizauas. 

CRlTEIUOS DE SELECCIÓN DE LA l'OI3LACIÓN. 

CIUTEIUOS DE INCLUSIÓN. 

1- Edad menor a 18 años. 
2 - Cualquier género. 
3- Diagnos tico de enfermedau Je Behcel. 

CRITERIOS DE EXCLUSIÓN. 

Pacientes que no presenten el Ro% Je la información rel(ueriua en el 
expediente. 

CRITERIOS DE EI.IMIN/\CI(>N. 

Ninguno 



DESCJUPCIÓN DEL METODO. 

Los <.latos <.le cada paciente se obtendrón del regis tro clínico, en formato especial 
siempre y cuando en ellos se evidencien los crite1ios de clasificación de la 
enfermedad, incluyendo genero, edad, raza,desenlace procedencia, tiempo de 
evolución previo a diagnostico, úlceras orales, genitales, alteraciones 
neurológicas, visuale , gas troin testinales, nódulos cu táneos, osteoarticulares, 
marcadores inmunológicos, tra tamiento recibido, evolución, estado actual, 
posteriormente los datos se analizaran en el sistema de computo con programa 
Excel y el análisis estadístico se efectuará a través de SPSS para Windows 
versión 9.0 

DEFINICIONES OPERACIONALES. 

ENFERMEDAD DE BE! ICET: es una vasculitis sistémica "polisintómatica'" 
recurrente <.le curso crónico y causa desconocida y que cumpla los criterios: 
ulceras orales recurrentes, más dos de los siguientes A) ulceración genital 
recurrente, B) lesión ocular, C) lesión en la piel, D) prueba de patergia positiva. 

E0/\0: tiempo cronológico de un individuo ia cual es expresada en años, meses 
y <.lías. 

SEXO: caracteristica fenotípica de un individuo. 

TIEMPO TRANSCURRTOO IT/\ST/\ EL 01/\GNOSTICO: 

Tiempo que transcurre desde las primeras manifestaciones <.le la enfermedad 
hasta el momento en que es diagnosticada en el Instituto Nacional de Pedia tría, 
la cual se expresarú en una escala ordinal de años y meses. 

/\NÁLISJS ESTADÍSTICO. 

Se calculó la distribución <.le las variables cuantita tivas con la prueba de 
Kolmogorow-smirnov. En general, la distribución fue normal , por lo que se 
empleó a la mediana y limites intcrcuantiles como medidas de resumen. Las 
variables nominadas se resumieron proporciones. 

CONSIDERACIONES ETICAS. 

Por tra t<Jrsc de 1111 es tuc..lio rclrolectivo no a tneri t(¡ consentimien to inform<Jc..lo, por 
no tener implicación é ti ca. 

.., 



RESULTADOS. 

I>escripción del yr·upo yener·ul. 

Once padentes cumplieron con los criterios ele selecdón, Jurante el período oc 
estudio. La mediana para la edad fue de 142 meses (Liq 72-216) y la mediana para 
el tiempo de evolución del padecimiento previo al diagnóstico fue de 15 meses (Liq 
11-48). 

Cinco fueron hombres y 6 mujeres. El 75% era residente del D.F. Cinco pacientes 
tenían el antecedente de úlceras familiares (45%). Dos pacientes ten ían el 
antecedente de enfermedades inmunológicas familiares (artritis reumatoide y 
tiroidi lis). 

Tabla 1 

Como se muestra en la tabla 1, las úlceras fueron la manifestación más común. La 
afección cutánea se encontró en 9 oc los pacientes revisados. l.a fi ebre es tuvo 
presente en 8 de estos pacientes. La afccciones ostcoarticularcs se encontró en 4 
padentcs las articulaciones más frecuentemente a fectadas son las oc miembros 
inferiores, pelvis y de columna vertebral. En un paciente al cual se le rea lizó el test 
de patcrgia fue positivo, un paciente presento afección del SNC (vasculitis). Otro 
presento manifest.1cioncs gastrointestinales (CUCI). Ningún paciente presentó 
afección ocular. 

Tahla t. Si~nn.s díni<:ns 

Signo 
Ulceras 
Manifestación cutúnea 
Fiebre 
Ostcoarticularcs 
l'rueha de patcrgia* 
Manifestadón SNC 
CUCI 
Oculares 
*solo fue realizada en un padcnte. 

V 

l' recuencia 
H/11 
9/11 
8/u 
4/11 
1/11 
1/11 
1/11 
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Lesión de mucosas. 

En general, las úlceras medían menos de 0 .5 cm, y los 11 pacientes presentaron 
úlcer;¡s orales, seis de los once presentaron úlcer<Js genitales y bucales. 

Signo 
m ceras bucales 

Tabla 2 

Lesiones en mucosas 

Frecuencia 

mceras genitales y bucales 
11/ 11 
6/11 

Relación con mnrcador·es inmunológicos y agentes infecciosos 

Sólo en un paciente se encontró anti cuerpos antinucleares y en otros se detectó 
serológicamente anticuerpos IgG contra herpes virus sim ple, en dos paciente se 
aisl ó de la secreción de las úlceras StTeptococcus del grupo A. 

Caracleríslicas de las úlcer·as. 

Como se mues tra en la tabla 3, 10 de los 11 pacientes revisados tenían úlceras con 
diámetro menor de 0.5 cm y un paciente presentó úlceras mayor de 0.5 cm. En 8 
de los pacientes revisados presentaron menos de tres úlceras y 3 de estos once 
revisados prescnt<mm m[ls de tres úlceras . 

Tabla 3 
Características de las úlceras 

Tamaño de úlceras Menor de o.scm Mayor de o.scm 
10/ 11 1/11 

Número de úlce1·as Menor de tres Más de tres 
·-·ª!_:_1 ___ ___ 3~--

·-· ·-
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Manifestaciones cutáneas. 

Como se muestra en la l<Jbla 4· t.l e los once pacientes revisat.los 9, presentaron 
afección cutánea . El acné en cara se encontró en siete de los nueve. Foliculitis y 
acné se encontró en 4 de los pacientes con afección cutánea 

Tabla 4 
Manifestaciones cutáneas 

Signo 
Manifestación cutáneas 
Acné en cara 
Foliculitis +acné 

1hrlmnienlo. 

Frecuencia 
9/11 
7/9 
4/9 

J.a mediana del ti empo de adminis tración de 1\TNI'.s fu e de 14 meses ( liq 10-33), 
tiempo de ad ministración de esteroidcs 18 meses (Liq 13-60), ti empo de 
inmunosupresor en los 2 pacien tes que lo recibieron 27.5 meses (Liq 25-30). Se usó 
AINEs en 4 de los 11 pacientes. Esteroides (prednisona) en 3 de los pacientes 
revisados, en dos pacientes se uso inmunosupresor (Azatioprina y Ciclofosfamida), 
Talidomida se usó en 9 de la serie de pacientes revisada y fac tor de trans ferencia 
en 5 de los 11 pacientes. 

Tabla 5 
Tr·atamicnto 

Signo l'recucncia 
AINEs 4/ 11 
Esleroides 3/ 11 
Inmunosupresores 2/11 
Talidomida 9/1 1 
~F~·a~c~to~r~d~e ~tr~a~n~s~~~r~e~n~c~ia~--------~5/ 1_1 __________ __ 

Recw•J•encia de las úlce1·as orales al previo tratamiento del 
diagnostico. 

Como se puede ver en la tabla 6, antes del iniciar tratamiento los pacien tes que 
consultaron presentaban recurrencia más frecuentes de las úlceras orales (7/11) 
con una frecu encia de 1 a 3 meses, y ( 4/ 11) presentaban recurrencia cada 3 a 6 
meses. 
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Tabla 6 

Meses Recurrencia 
1-3m 7/11 
3-6m 4/11 
6-9m ü/ 11 
9-12m ü/11 

Respuest-a a la Talidomida a un año de tratamiento 

Como se muestra en la tabla 7 a un año de tratami ento con talidomida,el intervalo 
de recurrencia de las úlceras orales fue más prolongado parte de pacientes la 
presentaron recurrencia cada 3-6 meses. Se empleó en el primer año de 
tratamiento una dosis promedio de Talidomida de 150mg/día. 

Intervalo de recurrencia de las úlceras orales a un año de tratamiento 
con Talidomida 

Tabla 7 

Meses Recurre ocia Dosis media de 
Talidomida 

1-3m 2/9 1oomg/dia 
3-6m · 6/9 150mgjdia 
6-9m 1/9 lOOmg/dia 
9-12m ü/9 o 

Respuesta al tratamiento con Talidomida a dos años. 

Como se muestra en la tabla 8, fueron más los pacientes que presentaron 
recurrencia de las úlceras con un intervalo más prolongado ( 3-6 meses) 3 de los 9 
pacientes, ninguno presento recurrencia en un periodo menor de 3 meses al 
segundo año de tratamiento, uno de estos pacientes presentaron recurrencia de las 
úlceras cada 6-9 meses del segundo año de tratamiento, y otro presento 
recurrencia entre los 9-12 meses, es de mencionar que en 4 de los pacientes en que 
se uso talidomida en el segundo año no presentaron recurrencia de las úlceras 
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Intervalo de recurrencia de las úlceras orales después de un año de 
tratamiento con Talidomida. 

Tabla 8 
Meses Recm-rencia Dosis media de 

Talidomida 
1-3m 0/9 o 
3-6m 3/9 125mgjdia 
6-9nl 1/9 womg/dia 
9-12m 1/9 150mgjdia 

Evoludón y desenlace. 

En general a como se muestra en la tabla 9, sólo un paciente presentó 
complicaciones graves (afección del SNC y CUCI, en ningún paciente se 
presentaron complicaciones oculares, así como ningún paciente presentó 
complicaciones pulmonares, 4 ele los u pacientes revisados presentaron afección 
ostcoarticular, y en dos oc ellos se presentaron relación con ot ras cnfcnnecladcs 
inmunológicas como artritis reumatoidea juvenil y tiroiclitis, al término del estudio 
todos los pacientes se encuentran vivos. 

Tahla 9 
complicaciones 

SNC(vasculitis) t/11 
Oculares(Uveitis o seguera) 0/11 

Gastrointestinales(CUCI) _)_/}__ 1 

Pulmonares(Hemoptisis) 0/11 
Osteoarticulares 4/11 
Relación con enfer. inmunologicas 2/ u(AR.J y Tiroiditis) 
Estado al termino de la revisión u/u( vivos) 
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DISCUSIÚN 

La enfe rmedad de Behce t no es una enfermedad tan frecuente en la población 
mexica na com o lo es en o tros países (.Japón, Turquí a , países árabes), es una 
pa to logía en gene ra l poco conoc ida por la com unidad médica, y n o se encuentra n 
en México publicaciones que hagan referencia a la expe ri en cia de es ta enfermedad 
en edad pediá trica. 

Se sabe que los pacientes que la padecen pueden sufrir complicaciones 
importan tes que ponen en peligro la vida tal es como: Vasculi ti s del SNC , 
H emorragia pulmonar o afección d el tracto ga tJ·o int e tina! o afeccion es tan 
import ante como Uveiti s que pu eden 1\ rva r a ceguera a qui enes la padrrrn. 

En la seri e de pacientes revisados en el Instituto acional de Ped iatría se encontró 
que solo 11 de es tos cumplían los criterios para el d iagnós ti co de enfermedad de 
Behccl , que esta patología se presenta tambi én ·n la población m exica na au nque 
con m enor in cid encia que en o tras Meas del mundo y además que la mayor parte 
d e los pac ientes di agnosticados (75%) p roced ían del Dis trito Federal, es to 
probablemente se expli ca por el f;)cil acceso a consultar al hospital y no ha que 
exis tan condi ciones diferentes en los ha b itantes del Distrito Federal a l resto de la 
repúbli ca. 

Se encontró que existe un ligero preuominio con respec to a género femenino y 
masculin o con una rebción de t : 1. 2 Femenino: masculino, <Jd em ;Js en la población 
estudiada 5 de es tos pacientes tenían a nleceuen les de úlceréls en familiares 
cercanos lo que correlaciona con lo reportado en la litera tura en la cual refi eren 
que exis te una predis pm;ición gené ti ca, ya que se ha a ·oci<Jdo con 1 IL!\ - 13. B51 
(mismo que no se d eterminó en el es tudi o). 

En nues tra seri e las manifes taciones más frecuentes fu eron las úlceras orales en el 
too% de los pacien tes, las Cll <llcs se encontraba n en lab ios, carrillos d e mucosa ora l 
y con un tamaño en la mayoría de los pacientes menor de o .scm. Las úlceras en 
genitales se encontraron en 6 de los pacientes y estaban presentes en lab ios 
menores y mayores en el sexo femenino y escroto y región perianal en los 
ho mbres. En general todas medían menor de o.scm, eran d olorosas y con costras 
amarill entas, en la m<~yor parl e d e paci entes se encontraron en numero menor de 
3 · estas úlceras se deben a la V<lsctdilis ti c pequ eños vasos qu e p;1decen los 
p;1ci enl es. 

Dentro de las ma nifes taciones cu tá neas se encontra ro n en 9 de los pacientes, 
entre las más frecuentes es de menciona r el acné y la foliculilis, es to se encontró 
con m[Js frecuencia de lo reportado en o tras p ublicaciones, en ninguno de los 
paci entes se encontró eritema nodoso. La fi ebre fue una característica presente 
con gran frecuencia; en lodos la describen c¡ ue fu e intensa entre 38 y 39.5°C, y se 
encont ró en 8/n pacientes revisados. Las afecciones os teoarliculares se 
encon tra ron en 4 de los 11 pacien tes, las ar ti culaciones m ás frecu entem ente 
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involucradas fueron la de las rodillas, tobillos, pelvis y en un paciente afección de 
columna lumbar, torácica y cervical. No se encontró diferencia a lo reportado en la 
litera tura. La prueba de patergia solo fue realizada en uno de los pacientes 
estudiados, la cual fue positiva. 

En un paciente(9%) se encontró afección del SNC, quien padeció de vasculitis, 
esto se encontró con menor incidencia a lo reportado ya que mencionan que se 
encuentra hasta en un 10 %(17), aunque es de aclarar que la serie de pacientes 
revisada es pequeña con respecto a las realizadas en otros países por lo que esto no 
tiene importancia estadística, Además es te mismo paciente padeció de CUCI. 

Es de mencionar que se reporta a la uveitis como una complicación frecuente en 
esta patología hasta en un 13% de los pacientes y es causa frecuente de ceguera, sin 
embargo en al revisión rea li zada no se encontró es ta asociación y en todos los 
expedientes revisados se busco intencion<Jdamente esta asociación, la cual fue 
descartada por los oftalmólogos. 

La mayor parte de los pacientes fueron tratados con Talidomida 9/11, al 
año de tratamiento las úlceras recurrieron menos frecuen temente y es to fue aun 
menos frecu ente en el segundo año de tratamiento e incluso cuatro de los nueve 
pacientes tratados no presentaron recurrencia de las úlceras a los dos años de 
tra tamiento, además se uso en 5/11 Factor de transferencia evidenciándose en 
estos pacientes mejoría en incluso en tres de los cuatro en los que las ulceras 
desaparecieron. A los dos años de tratamiento con talidomida se había usado, en 
dos de estos pacientes se uso inmunosupresor (me t o trex<~te en uno y ciclofosfamid a 
y azatioprina en otro) debido a la scvcrid ;ui (Vasculitis y CUCI) ele la enrcrmedad, 
presentando mejoría del cuadro clínico. 

En tres de estos pacientes se uso prednisolona y en 4 de estos ATNEs el más 
frecuente usado fue el ácido ácetil salicilico seguido del piroxican, acetaminofen y 
en uno de ellos antiagregante plaquetario. (ácido acetil salicilico) 
En dos de los pacientes se encon tró que padecían de otra enfermedad 
inmunológica (artritis reumatoidea juvenil y tiroiditis autoinmune) y en un solo 
paciente se encontró la asociación con anticuerpos antinucleares , lo cual no se 
puede tomar como asociación con es ta enfermedad ya que pueden ser presentes en 
poblaciones sanas, dentro de los agentes infecciosos encontrados se determino por 
serología lgG para herpes virus simple, esto es important e ya que es t;1 pa tología se 
ha asociado con ciertos LJgente.s infecciosos con los herpes virus, Yersinia 
enterocolitica y Campylobacter jejuni. 

Dentro ele la serie de pacientes revisados solo uno ele ellos presentó comp[jcaciones 
graves, es de mencionar que es tos pacientes durante el tratamiento presentaron 
recurrencia de las úlceras pero que cada vez fue menos frecuentes en número y 
menos severas, ninguno de ellos ha fallecido, algo que es de importante de 
mencionar es que ninguno de ellos presento uvei tis o ceguera o hemorragia 
pulmonar, lo cual es considerado como mal pronostico. 
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CONCLUSIONES. 

La enfermedad de Behcel es una enfermedad poco frecuente en la edad 
pediálrica. En nuestra población no encontramos afección ocular importante a 
diferencia de lo reportado en la li teratura. Tampoco encontramos afección 
pulmonar en nues tra población . Los resultados terapéuticos con la talidomida 
son adecuados pero no óptimos. Es necesario reali zar estudios incl uyendo una 
población más grande para corroborar nuestros resu ltados. 

HOJA DE RECOLECCIÓN DE DATOS. 

Nombre: 
Registro: 
Sexo: M----- F. 
Edad: Meses: 
Procedencia: 
Antecedentes Familiares. 
Evolución Previo a Diagnóstico. 
Tiempo: 
Úlceras Orales. 
Localización 
Extensión.--------­
Fiebre. -------- oc 
Úlceras genitales: 
Localización 
Extensión­
Patergia 
Afección Cutánea : 
Localización-­
Extensión .--­
Tipo : 
Afección osteoarticular. 
Localización--------­

Articulación 
Afección del SNC 
Tipo 
Tiempo. 
Afección oftalmológica.--­
Tipo: 
Tiempo: 
Afección del TGI. -­
Tipo: 
Otras: 
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Marcadores inmunológicos.-
Asociación con otras enfermedad inmunológica. 
Tratamiento: AINES.--
-Tiempo ( ) 
Esteroides. 

Tiempo 
Inmunosupresor. 
Tiempo ( ) 
Anti agregantes Plaquetarios. Tiempo : 
Talidomida: 
Factor de transferencia:­
Respuesta al tratamiento: 

Inicio tratamiento desde el Diagnóstico: 
Vivo:-
Muerto 

Complicaciones-
Recurrencias de úlceras antes del tratamiento 
Recurencia de úlceras a un año de tratamiento con talidomida: 
Recurrencia de las úlceras a dos años de tratamiento con talidomida: 
Estado actual: 
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