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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN
Historia del articulo: La enfermedad de Behcet es inflamatoria, autoinmune, crénica y multisistémica, que
Recibido el 2 de enero de 2012 tiende a ser recurrente, caracterizada por periodos de remision y exacerbacion de los
Revisado el 20 de enero de 2012 sintomas, de frecuencia y duracion variables, con compromiso inflamatorio a nivel
Aceptado el 2 de febrero de 2012 vascular. Los organos a los que con mayor frecuencia afecta son: piel, membranas
mucosas (cavidad oral y region genital), ojos, pulmones, tracto gastrointestinal y
Palabras clave: sistema nervioso. Las principales manifestaciones otorrinolaringologicas son las
enfermedad de Beheet, diagnéstico, ulceras aftosas en la mucosa de la cavidad oral, hipoacusia de tipo neurosensorial y
vasculitis, uveitis. alteraciones vestibulares.

En este caso se trata de una paciente de 38 afios de edad, que asiste al Hospital de San
José con un cuadro clinico de cuatro aflos de evolucion, de aparicion intermitente
de tlceras en la cavidad oral y el area genital, que alterna con periodos de remision
completa. Consulta con cuatro dias de evolucion de marcada disfagia y disfonia.
Es valorada por el servicio de ORL, y se le realiza nasofibrolaringoscopia, que
evidencia multiples tlceras de fondo eritematoso a nivel de la base de la lengua,
amigdalas linguales, supraglotis y pliegues ventriculares y vocales. En el Servicio
de Dermatologia se toman biopsias de ulceras del area genital, con confirmacion
histopatologica de enfermedad de Behcet. Se inicia manejo con colchicina, y la
paciente presenta marcada mejoria y disminucion del tamaiio y la cantidad de ulceras
en la cavidad oral, faringe y laringe.
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Otolaryngologic manifestations of bechet 's disease, a case
report

ABSTRACT

Behget's disease is a multi-systemic, chronic inflammatory autoimmune disease. It
is usually recurrent and presents with periods of recovery and relapse. The frequency
and duration of the disease are variable, with vascular inflammatory reactions. It
often involves the oral cavity and genital mucosa, eyes, lungs, gastrointestinal tract
and nervous system. The main otolaryngologic manifestations are oral aphthous
ulcers, sensorineural hearing loss and vestibular symptoms.

A 38 year old woman presented to San Jose Hospital with a 4 year history of
intermittent oral and genital ulcers with periods of complete recovery of symptoms.
Four days before she visited to the ENT office she had deglutition disorder and voice
impairment. We practice a fiber optic laringoscopy that showed multiple ulcers in the
posterior tongue, lingual tonsils and ventricular and vocal folds. Biopsies of genital
ulcers are taken by the Dermatology Department with the histopathologic diagnosis
of Behget's disease. The patient undergoes medical treatment with Colchicine with
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partial recovery and decrease of the amount and size of oral and laryngeal ulcers.

Introduccioén

La enfermedad de Behcet es un desorden del grupo de las
vasculitis, de naturaleza inflamatoria y presentacion cronica
y recurrente, de etiologia desconocida, que compromete los
vasos sanguineos, principalmente las vénulas (1, 2, 3, 4, 5).
Tiene una mayor distribucion e incidencia en los paises con
costas sobre el Mediterraneo y el Oriente Medio (2,4, 6,7, 8).
En Turquia, donde por primera vez se describid, puede tener
una prevalencia de hasta 2 a 42 casos por 10.000 habitantes;
sin embargo, en nuestro continente no es una patologia de
presentacion frecuente (4, 6, 8, 9, 10, 11).

Descrita por primera vez en 1937, por el dermatologo
turco Hulusi Behcet, este es un sindrome que por lo general
se presenta con una triada consistente en compromiso
ulcerativo de los genitales (65%-83%), uveitis (35%-69%)
y aftas orales, siendo estas tltimas las mas frecuentemente
encontradas, desde 97% hasta 99% de los casos (10, 12,
13, 14). Las manifestaciones laringeas estan muy poco
documentadas en la literatura.

Las manifestaciones sistémicas son generadas, en su
mayoria, por compromiso microvascular (3, 6, 10, 11).

Existe una estandarizacion mundial para establecer el
diagnostico de laenfermedad de Behcet. Evidenciade aftas orales,
acompafiadas de por lo menos una de las siguientes lesiones:
oculares, genitales y cutaneas (1, 3, 15, 16, 17). Asimismo, se
debe sospechar con la asociacion de otras manifestaciones, como
artritis, lesiones gastrointestinales y vasculares, y compromiso
del sistema nervioso central (4, 18, 19, 20).

Dentro de los factores etioldgicos se contempla una
predisposicion genética, factores inmunologicos, agentes
infecciosos y un desbalance de mediadores inflamatorios. Los
hallazgos histopatologicos incluyen una vasculitis neutrofilica
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con extravasacion de eritrocitos, con necrosis o sin ella, y una
vasculitis mediada por complejos inmunes (3, 11, 21, 22). El
diagnostico se establece con los criterios clinicos, apoyado del
estudio confirmatorio histopatologico (7, 23).

El tratamiento depende del grado de compromiso sistémico,
e incluye antiinflamatorios esteroideos e inmunomoduladores
topicos 'y sistémicos, colchicina, dapsona, talidomida,
metotrexate, cliclofosfamida, ciclosporina, azatioprina y agentes
inhibidores del interferon alfa, como el infliximab (1,3,4,20, 24).

El pronostico y la evolucion son variables, con periodos
de remision y exacerbacion. La mortalidad es baja, y
generalmente es causada por compromiso vascular pulmonar
e intestinal, asi como del sistema nervioso central; sin
embargo, la principal causa de morbilidad es el compromiso
ocular, dado por uveitis posterior y retinitis vascular, que
puede causar ceguera (1, 3, 12, 25).

Reporte del caso

Se trata de una paciente de 38 afios de edad, que asiste al
Hospital de San José con un cuadro clinico de cuatro afios de
evolucion, de aparicion intermitente de ulceras en la cavidad
oral y el area genital, que alterna con periodos de remision
completa. Consulta con cuatro dias de evolucion de marcada
disfagia y disfonia. Es valorada por el servicio de ORL, y
se le realiza nasofibrolaringoscopia, que evidencia multiples
ulceras de fondo eritematoso a nivel de la base de la lengua,
amigdalas linguales, supraglotis y pliegues ventriculares y
vocales. En el Servicio de Dermatologia se toman biopsias de
ulceras del area genital, con confirmacion histopatologica de
enfermedad de Behcet. Se inicia manejo con colchicina, y la
paciente presenta marcada mejoria y disminucion del tamaiio
y la cantidad de tlceras en la cavidad oral, faringe y laringe.
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Figura 1. Lesiones laringeas blanquecinas por compromiso mucoso
en enfermedad de Behcet.

Discusion

La enfermedad de Behcet es rara, cronica, recurrente y
multisistémica, del grupo de las vasculitis, de poca incidencia
en Suramérica, y las manifestaciones otorrinolaringoldgicas,
con excepcion del compromiso de la mucosa oral, son poco
frecuentes y pobremente documentadas en la literatura
cientifica, por lo que siempre se debe tener un alto indice de
sospecha ante la presencia de lesiones recurrentes y sugestivas
de un compromiso crénico inflamatorio o vasculitico de las
mucosas de la via aérea superior, con periodos de remision
y exacerbacion.

Las ayudas diagnoésticas, como la endoscopia laringea,
son utiles para la identificacion de lesiones sugestivas de esta
enfermedad, y es necesario el seguimiento en el tiempo de las
mismas. Este estudio se debe realizar siempre ante la presencia
de alteraciones de la voz o la deglucion, que sugieran extension
de las lesiones hacia la mucosa faringea y laringea.

El diagnostico en esta paciente se realizo con los criterios
clinicos, mas la confirmacion histopatologica, mediante un
enfoque multidisciplinario en conjunto con el Servicio de
Dermatologia del Hospital de San José; en el momento la
paciente se encuentra en tratamiento médico con colchicina, con
mejoria de la sintomatologia, y presenta, de forma clara como
hallazgo interesante, recaidas en relacion con el ciclo menstrual.

Consideramos interesante compartir los hallazgos
endoscopicos laringeos, debido a la amplia gama de patologias
que pueden presentarse con hallazgos similares en la mucosa
laringea, y clinica de patologia vocal y de la deglucion.
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