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Caso clinico
Neurobehcet: a propoésito de un caso
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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Historia del articulo: La enfermedad de Behget es un trastorno inflamatorio sistémico, caracterizado por aftosis orogenital asi

Recibido el 7 de febrero de 2008 como por alteraciones oftalmolégicas y cutineas. Un 5% de los pacientes presenta manifestaciones

Aceptado el 2 de junio de 2008 neurologicas. Se presenta un caso de neurobehget con participacién neurolégica inhabitual.

On-line el 2 de abril de 2009 Varén de 28 afios con antecedente de aftas orales y genitales recurrentes e historia de foliculitis, que
acudib por cuadro de 48 h de fiebre, cefalea, nduseas, paresia del sexto par craneal y del miembro superior

Palabaras clave: derecho. El analisis del liquido cefalorraquideo reveld pleocitosis linfocitaria con hiperproteinorraquia, se

Enfermedad de Behcet inici6 tratamiento antibiotico de amplio espectro. Se realizd resonancia magnética cerebral, que mostro

Neurobehcet lesiones hiperintensas de predominio troncoencefalico con realce tras infusion de gadolinio y trombosis

Afectacién neurolégica del seno transverso izquierdo. El paciente mejoré progresivamente con tratamiento intravenoso con

corticoides hasta quedar asintomatico.

La afectacion neuroldgica en la enfermedad de Behget es infrecuente y mas atn la coexistencia de
lesiones intraparenquimatosas y extraparenquimatosas. Habitualmente, presenta buena respuesta al
tratamiento inmunosupresor.

© 2008 Elsevier Espafia, S.L. Todos los derechos reservados.

NeuroBehcet: A case

ABSTRACT

Keywords: Behcet's disease is an inflammatory systemic disorder, with oral and genital ulcers, as well as
ophthalmologic and cutaneous disturbances. 5% of the patients have neurological alterations. We present
a case of neuroBehget with a rare neurological involvement.

A 28 years-old male patient with recurrent oral and genital ulcer history and folliculitis presents 48 h
progressive fever, headache, nausea, right sixth cranial nerve palsy and right upper limb paresis. The CSF
showed lymphocyte pleocytosis and high proteinorrachia, so antibiotic treatment was initiated. Cerebral
MR found hyperintense enhancing lesions in the brainstem and left transverse sinus thrombosis. Patient
improved with endovenous corticosteroids and was discharged asymptomatic.

Neurological involvement in Behget’s disease is rare and moreover the coexistence of parenchymatous
and non-parenchymatous alterations in the same patient. It normally has a good response to
immunosuppressant treatment.

Behget’s disease
NeuroBehget
Neurological alterations

© 2008 Elsevier Espafia, S.L. All rights reserved.

Introduccion se dispone de marcadores genéticos o bioldgicos para su
diagnéstico o seguimiento'.

La enfermedad de Behcet (EB) es un trastorno inflamatorio
sistémico poco frecuente de base autoinmunitaria que afecta
preferentemente a varones jovenes de raza blanca. Suele mani-
festarse en forma de aftosis orogenital recurrente, poliartritis,
alteraciones cutaneas (eritema nodoso, foliculitis, fendmeno de
patergia, papulopistulas) y oculares (uveitis anterior o posterior,
vasculitis retiniana). Pueden verse afectados otros 6rganos, entre
ellos, el sistema nervioso. Su etiopatogenia no esta aclarada y no

Observacion clinica

Paciente varon caucasico de 28 afios de edad es admitido
en nuestro hospital por un cuadro de 48 h de evolucion
de fiebre, cefalea, nauseas, malestar general y mialgias,
acompafiado de diplopia binocular y torpeza del miembro
superior derecho.

* Autor para correspondencia. La exploracion fisica general y las constantes vitales fueron

Correo electrénico: ger.latorre@gmail.com (G. Latorre Gonzalez). normales, salvo por la presencia de febricula. En la exploracion
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Figura 1. A) Secuencia fluid-attenuated inversion recovery (FLAIR) transversal; imagen hiperintensa troncoencefalica izquierda (flecha blanca). B) Secuencia FLAIR coronal;

trombosis de seno transverso izquierdo (flecha blanca).

neurologica destacaba paresia del sexto par craneal derecho,
paresia de miembro superior derecho, rigidez de la nuca y
papiledema.

En urgencias se obtuvo un estudio analitico completo que fue
normal, a excepcion de una velocidad de sedimentacion globular
de 25mm/h. Se realiz6 una puncién lumbar con presiéon de
abertura del liquido cefalorraquideo (LCR) de 23 cm de agua; 140
leucocitos con un 90% de mononucleares; 85,6 mg/dl en el
recuento de proteinas, y 45 mg/dl en el valor de la glucorraquia.
Los estudios microbioldgicos de LCR (gram, tinta china y pruebas
antigénicas directas) fueron negativos.

Ante los datos clinicos y las pruebas realizadas en urgencias, se
inici6 tratamiento antibidtico empirico de amplio espectro, a
pesar de lo cual persistieron los sintomas. A los 2 dias de ingreso,
aparecid una tlcera escrotal dolorosa, por lo que se reinterrog6 al
paciente, que admitid historia previa de aftosis oral en al menos 3
ocasiones en el Gltimo afio y foliculitis de repeticion. Se realizo
una resonancia magnética cerebral en la que apareci6 una lesién
hiperintensa en las secuencias potenciadas en T2 en la region
paramedial izquierda de la protuberancia, que presentaba un
realce nodular tras infusion de gadolinio, asi como una imagen de
relleno del seno transverso izquierdo compatible con trombosis de
éste (fig. 1). El resto de estudios serologicos, inmunoldgicos y
microbioldgicos fueron negativos. Se inicid tratamiento intrave-
noso con corticoides a dosis altas y anticoagulacion, con lo que
desaparecio la sintomatologia. A largo plazo se decidi6 el uso de
azatioprina de cuyo abandono voluntario resultaron en los meses
siguientes 2 recaidas en forma de meningoencefalitis aséptica, que
se resolvieron con nuevos ciclos de tratamiento intravenoso con
corticoides . En el momento actual, el paciente se encuentra
asintomatico, sigue un tratamiento cronico con azatioprina y no
ha presentado nuevos brotes de su enfermedad ni complicaciones
relacionadas con la medicacion.

Discusion

La participacion del sistema nervioso ocurre en el 5% de los
casos de EB y es excepcional en el momento del diagnostico.
Asimismo, es raro que las alteraciones neuroldgicas precedan a

otras manifestaciones clasicas, como la aftosis o la uveitis?. El
sistema nervioso central se puede afectar en forma de alteraciones
parenquimatosas (meningoencefalitis aséptica, con predominio de
romboencefalitis y mielitis) y extraparenquimatosas o secunda-
rias, debidas a la aparicion de episodios tromboéticos arteriales o
venosos que afectan al sistema nervioso central. Estas tltimas
suponen aproximadamente el 20% de los casos de neurobehcet en
la mayoria de las series descritas>. Es excepcional que ambos tipos
de manifestaciones coexistan en un mismo paciente. En la
actualidad, se desconoce la relacion entre la aparicion de
episodios trombogénicos, debidos a una situacion de trombofilia
probablemente desencadenada por una disfuncién endotelial
primaria, y las manifestaciones parenquimatosas en el seno de
una vasculitis supuestamente producida por inmunocomplejos*>.
La fisiopatologia de las manifestaciones parenquimatosas no se
conoce con exactitud al no disponer de series anatomoclinicas
extensas. Algunos estudios anatomopatolégicos han encontrado
areas de meningoencefalitis con infiltrados linfociticos cronicos de
bajo grado, asi como infiltrados perivenulares y periarteriolares
neutrofilicos, plasmociticos y linfociticos y zonas de necrosis
multifocales que tienden a localizarse en el tronco y los ganglios
basales y pueden extenderse a la médula espinal®. También se
puede afectar el sistema nervioso periférico (mononeuritis
maltiple, polirradiculoneuritis, miositis)’. En ocasiones aparecen
manifestaciones neuropsiquiatricas (depresién, demencia, psico-
sis, corea), otovestibulares, gastrointestinales, vasculares (trom-
boflebitis, aneurisma toracico), cardiacas (pericarditis, miocarditis),
renales y urologicas (uretritis, epididimitis).

El tratamiento de las manifestaciones neurologicas de la EB es
controvertido dada la heterogeneidad clinica y fisiopatoldgica, la
dificultad para predecir el curso clinico y la ausencia de ensayos
controlados. Se suelen utilizar dosis altas de metilprednisolona
intravenosa en los brotes y afiadir un tratamiento de fondo con
inmunosupresores para evitar las recaidas®. No hay prueba alguna
sobre el inmunosupresor que pueda ser mas util en casos de
neurobehcet, y su uso se basa en observaciones empiricas. Los
farmacos mas utilizados son azatioprina, methotrexate o pulsos
mensuales de ciclofosfamida; se desaconseja el uso de ciclospo-
rina por haberse descrito un empeoramiento de las manifestacio-
nes neuroldgicas®'°. La decisién de utilizar uno u otro firmaco se
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basa en criterios operacionales y en recomendaciones de grupos
de trabajo y de mesas de expertos, mas que en pruebas cientificas
s6lidas. Sobre otros farmacos utilizados para las manifestaciones
oculares o sistémicas de la EB, como micofenolato mofetilo,
infliximab o etanercept, no se tiene por el momento informacion
disponible sobre su potencial utilidad en el neurobehcet'"'2, En
cuanto al tratamiento anticoagulante, su uso también es contro-
vertido y, de nuevo, no se dispone de estudios controlados. La
mayoria de los autores estd de acuerdo en el uso de una
medicacion anticoagulante o antiagregante, con o sin corticoides,
para el tratamiento de la trombosis de senos venosos cerebrales,
pero no hay consenso en cuanto al farmaco que se debe utilizar
(heparina sddica, heparinas de bajo peso molecular, cumarinicos,
antiagregantes) ni el tiempo de mantenimiento de éste, por lo que
se debe realizar una recomendacion individualizada en cada caso,
basada en la experiencia del equipo médico y en las preferencias
del paciente’®.

Conclusiones

El diagnostico de EB es clinico, y para esto se han diseflado una
serie de criterios diagnédsticos'®. El caso que se ha presentado
supone una observacion extremadamente rara de EB con
afectacion del sistema nervioso con un cuadro grave de romboen-
cefalitis y trombosis de senos venosos cerebrales de forma
simultanea. En las series mas largas presentadas hasta la
actualidad, esta coincidencia se ha descrito con una frecuencia
de menos del 1% de los casos de neurobehcet'®. Debe sospecharse
este proceso en todos los casos de meningoencefalitis linfocitaria
aséptica o trombosis venosa cerebral sin otros factores que
favorezcan un estado procoagulante’®.
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