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RESUMEN

La enfermedad de Behget (EB) es un trastorno inflamatorio, multisistémico,
recidivante y remitente de etiologia desconocida. Una caracteristica clave de la
enfermedad es la ulceracién orogenital que provoca una morbilidad considerable
con gran impacto en la calidad de vida de los pacientes. Su manejo médico consiste
en un esquema con colchicina, esteroides o inmunomoduladores. Comunicamos el
caso de una paciente con lesiones genitales quien consulté en multiples ocasiones,
recibiendo manejo antibidtico e incluso quirdrgico, con respuesta refractaria a
estas intervenciones. Posteriormente, por las caracteristicas de las lesiones y el
comportamiento clinico se sospechd enfermedad de Behget y se instauré manejo
médico con esteroides orales y curaciones con fitoestimulina. Hubo resolucion de las
Ulceras genitales y posteriormente la paciente fue llevada a cirugia para correccién
de las sinequias vulvares.
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ABSTRACT

Behcet's disease (BD) is an inflammatory, multisystemic, relapsing-remitting disorder
of unknown etiology. A key feature of the disease is orogenital ulceration that causes
considerable morbidity with great impact on patient’s quality of life. Its medical
management consists of a scheme with colchicine, steroids or immunomodulators.
We report the case of a patient with genital lesions who consulted on multiple
occasions, receiving antibiotics and even surgical management, with refractory
response to these interventions. Subsequently, due to the characteristics of the lesion
and clinical behavior, Behcet's disease was suspected and medical management
with oral steroids and cures with phytostimulin was initiated. The genital ulcers were
resolved, and the patient was subsequently taken to surgery for correction of the
vulvar synechiae.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Behget (EB) es un trastorno inflamatorio cronico,
multisistémico y de peri-vasculitis, descrito por primera vez por el der-
matélogo turco Hulusi Behget en 1937. Se caracteriza por lesiones mu-
cocutaneas recurrentes. Otras manifestaciones clinicas incluyen infla-
macion ocular, afectacién reumatoldgica, complicaciones vasculares y
del sistema nervioso central. La etiologia y patogenia no estan comple-
tamente aclaradas. Se considera que los sintomas se basan en la corre-
lacién de factores intrinsecos (genéticos) y factores desencadenantes
extrinsecos (microbianos y/o ambientales), asi como desregulacion hor-
monal y del sistema inmunolégico®.

La aparicion de la EB suele ocurrir entre la tercera o cuarta década de
la vida con una proporcién casi igual entre hombres y mujeres, aunque
los hombres suelen tener sintomas mas graves®. La prevalencia es mas
alta en paises de oriente medio como Turquia donde ocurre en aproxi-
madamente 370/100,000 habitantes y en Iran con una prevalencia de
80/100,000; también se la encuentra en paises del asia central y lejano
oriente®. En Colombia se estimé una prevalencia de 0,001% en mayores
de 18 afios y en los Estados Unidos se estima entre 0,3 y 6,6/100,000
habitantes®. Este comportamiento epidemioldgico guarda relacion con
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la existencia de una predisposicién genética que
facilita la presentacion y diagnostico de la EB®).

El espectro terapéutico es amplio, desde el tra-
tamiento con colchicina en monoterapia para
las formas mas limitadas (cutaneomucosas o ar-
ticulares) hasta los corticoides; los tratamientos
inmunosupresores y las bioterapias son usadas
para las formas mas graves o refractarias. La in-
tensidad del tratamiento se gradua en funcion
del tipo de manifestacion, de la velocidad de
eficacia deseada y de la amenaza para el pro-
noéstico funcional o vital®”. En cuanto al mane-
jo quirurgico como tratamiento de las lesiones
cutaneas, no hay evidencia suficiente en la lite-
ratura. Una prueba diagnostica es la prueba de
patergia positiva, que consiste en una reaccién
de hipersensibilidad de los tejidos de la piel al
trauma, por lo que cualquier procedimiento
quirudrgico puede favorecer la exacerbacién de
las lesiones y, en particular en el caso del area
genital, existe mayor riesgo de sobreinfeccién o
sinequias®.

CAaso cLiNIco

Una paciente de 29 afios consultdé por cuadro
clinico de 7 dias de evolucion caracterizado por
malestar general, cefalea, mialgias, artralgias y
fiebre no cuantificada, asi como lesién Unica en
el labio mayor izquierdo de la vagina acompafia-
da de sensacion urente. Con diagndstico inicial
de herpes genital y tratamiento con aciclovir

400 mg cada 8 horas, al segundo dia del manejo
médico presentd aftas en mucosa oral, progre-
sion de las lesiones vulvares, dolor y secrecion
purulenta. Tuvo nueva consulta (figura 1), sien-
do diagnosticada como herpes sobreinfectado y
afiadiéndosele manejo antibidtico con clindami-
cina endovenosa y terapia enterostomal.

Posteriormente a la primera curacion de las le-
siones present6 edema vulvar, exacerbacion del
dolor, fiebre de 39°Cy sangrado en las lesiones.
Valorada por medicina interna, inicialmente se
sospecho enfermedad autoinmune, a descartar
vasculitis o enfermedad de Behget. Dicha im-
presion diagndstica se asocié al antecedente de
que en el afio 2019 curso con artralgias y exan-
tema en dorso de las manos, autolimitado, con
reporte de anticuerpos antinucleares (ANAS)
positivos, ademas de antecedente familiar de
hermana con lupus y muerte de la tia materna
por complicaciones asociadas al lupus. La espe-
cialidad decidio iniciar manejo antibiotico de am-
plio espectro con piperacilina/tazobactam 4,5 g
cada 8 horas endovenoso y vancomicina 500 mg
endovenoso cada 12 horas, ademas de solicitar
perfilinmunolégico y valoracion por ginecologia.
Esta especialidad decidio el desbridamiento qui-
rdrgico mas toma de espécimen para biopsia y
adicionar al manejo médico hidréxido de alumi-
nio con nistatina y lidocaina en enjuague bucal
cada 8 horas (figura 2). Al dia siguiente del proce-
dimiento quirdrgico y ya en sala de hospitaliza-
cion a cargo de ginecologia, se solicitd consulta

FIGURA 1. SE OBSERVA ULCERAS AFTOSAS EN LA MUCOSA ORAL Y, EN LA REGION VULVAR, EDEMA EN LABIOS MAYORES Y MENORES, LESIONES ULCERADAS CON
PRESENCIA DE TEJIDO DESVITALIZADO Y DE GRANULACION.
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FIGURA 2. SINEQUIAS VULVARES POSTERIORES AL DESBRIDAMIENTO QUIRUR-

a dermatologia, que no descartdé enfermedad
de Behget e inici6 prednisolona 50 mg al dia via
oral. Ginecologia suspendi6 la antibioticoterapia
de amplio espectro e inicié6 manejo con doxicicli-
na 100 mg cada 12 horas por 7 dias, ademas de
curaciones con fitoestimulina. Dos dias después
se evidenci6 resolucién de las Ulceras vulvares 'y
mejoria clinica del dolor. Se hallé aumento de los
reactantes de fase aguda y ANAS positivos.

Una semana después, la paciente fue dada de
alta. Durante la cita de control con ginecologia a
la semana, se evidencié resolucion del 90% de las
lesiones y formacion de sinequias vulvares par-
ciales, las cuales eran asintomaticas. El reporte
de patologia fue vasculitis leucocitoclastica. La
paciente fue también valorada por reumatolo-
gia, con solicitud de HLA-B, el cual fue negativo.
Ante la adecuada evolucién clinica, la paciente
tuvo reseccién quirdrgica de las sinequias vul-
vares, con buena evolucion y recuperacion de la
anatomia vulvar (figuras 3y 4).

Discusion
La presencia de Ulceras orales y genitales es una

caracteristica clinica distintiva de la EB en el con-
texto de un paciente con sospecha de autoinmu-

FIGURA 3. RESECCION QUIRURGICA DE LAS SINEQUIAS VULVARES.

FIGURA 4. APARIENCIA DE LA VULVA EN EL POSTOPERATORIO MEDIATO.

——— -

nidad, especialmente cuando hay concurrencia
de sintomas articulares, oculares, cutaneos y
neurolégicos*?.
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Las Ulceras genitales son comunes en las muje-
res entre los 20 y 40 afios y pueden ocurrir en
los labios, vulva y vagina. La aparicién frecuen-
te de Ulceras genitales en este grupo de edad
puede estar relacionada con una combinacién
de factores ambientales y hormonales. La ma-
yoria de las Ulceras genitales en las mujeres son
de morfologia herpetiforme, aunque también
se producen Ulceras aftosas menores y mayores
09 En el abordaje clinico, se recomienda reali-
zar estudio genético de tipificacion del complejo
mayor de histocompatibilidad (HLA) y la prueba
de patergia, ya que, aunque es una enfermedad
rara en nuestro medio, puede ser clinica y pa-
tolégicamente subdiagnosticada. Es importante
conocer sus diferentes manifestaciones clinicas
y el requerimiento de un abordaje multidiscipli-
nario“1,
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