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RESUMEN

Introduccion: La enfermedad de Behget es una enfermedad crénica, multisistémica,
de causa desconocida, caracterizada clinicamente por la presencia de aftas orales,
genitales, manifestaciones sistémicas y prueba de patergia positiva. Es una
enfermedad poco frecuente y predomina en el sexo masculino, por lo que su relacién
con el embarazo es escasamente reportada en la literatura.

Objetivo: Mostrar las manifestaciones clinicas, evolucién y complicaciones presentes
durante el embarazo en una paciente con enfermedad de Behget.

Presentacion del Caso: Se presenta el caso de una paciente de 26 anos de edad con
diagnostico de Enfermedad de Behcet, la cual presentd complicaciones durante su
embarazo que tuvieron como resultado un producto final de la gestacion bajo peso.
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Conclusiones: La Enfermedad de Behget puede provocar complicaciones sobre el
embarazo como las presentadas en este caso, a su vez el embarazo puede producir
actividad de la enfermedad, por lo que lograr un adecuado control de esta previo al
embarazo y llegar a tener una correcta planificacién familiar son vitales para llegar a
un feliz término del embarazo en estas pacientes.

Palabras clave: Embarazo, Sindrome de Behcget, manifestaciones cutaneas,
manifestaciones orales, vasculitis.

ABSTRACT

Introduction: Behget's disease is a chronic and multisystem illness, of unknown
cause, clinically characterized by the presence of oral sores, genital, systemic
manifestations and positive pathergy test. It is a not very frequent illness and prevails
in the masculine sex; due to this its relationship with the pregnancy is barely reported
in the literature.

Objective: To show the clinical manifestations, evolution and complications that are
present during the pregnancy in a patient with Behget's iliness.

Case’s presentation: A case of a 26-year-old patient with diagnose of Behget’s
iliness is presented, which show complications during its pregnancy that result at the
end of her pregnancy; and underweight. Conclusions: The Behget’s illness could
cause complications during pregnancy like those presented in this case, in turn the
pregnancy can produce activity of the illness, and for that reason, to achieve an
appropriate control of the illness before the pregnancy with the aim of having a
correct family planning, which is vital to arrive to a happy end of the pregnancy in
these patients.

Key words: Preghancy, Behcet’'s syndrome, skin manifestations, oral manifestations,
vasculitis.

INTRODUCCION

La enfermedad de Behget (EB) es una enfermedad multisistémica crénica de causa
desconocida, caracterizada por un curso recurrente, que evoluciona en brotes y con
compromiso inflamatorio de los vasos sanguineos de todos los calibres. De etiologia
incierta, se cree que se debe a una combinacion de factores genéticos, ambientales y
defectos en los mecanismos de inmunorregulacién -2

Su primera descripcion fue publicada por Hipdcrates, en el siglo V a.C. En 1937 fue
reconocida con el nombre de Enfermedad de Behcget tras ser descrita por el
dermatdlogo turco Hulusi Behget, tras 17 afios de estudios de casos similares.3

Tiene una distribucion mundial; sin embargo, es mas frecuente en los paises
correspondientes con la antigua ruta de la seda (Iran, Irak, Uzbekistan,
Turkmenistan, China y Turquia) y menor en el Norte de Europa y los Estados Unidos.
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Se estima que Turquia es el pais de mayor incidencia con 80-420 casos por 100 000
habitantes. En paises como Japon, Corea, China, Irdn y Arabia Saudita fluctia entre
13 a 22 casos por cada 100 000 habitantes. En los Estados Unidos se reportan de
0.12 a 0.33 casos por cada 100 000 habitantes en los primeros afios de vida vy la
juventud, aumentando a 5.2 casos por cada 100 000 habitantes por encima de los 45
afnos. En paises de América su incidencia es mucho mas baja y llega a catalogarse
como una enfermedad rara.3-®

Se reporta una mayor incidencia a partir de la cuarta década de la vida, por lo que
no son muy frecuentes los reportes de asociacion de EB y embarazo. Por tratarse de
una vasculitis sistémica, debe observarse su evolucion antes, durante y después del
embarazo. Se conoce poco acerca de la influencia mutua entre el embarazo y la EB.
Se han reportado remisiones y exacerbaciones de la enfermedad durante la gestacion.
Cuando ocurre reactivacion por lo general las manifestaciones mucocutaneas son la
regla, aunque puede presentarse con trastornos articulares, oculares y
tromboflebitis. Por otra parte, la EB aumenta las complicaciones del embarazo, se
reporta incluso pérdida del mismo en algunos casos. El tratamiento durante el
embarazo es comunmente paliativo y sintomatico. 7-10

Teniendo en cuenta lo inusual de la asociacion entre EB y embarazo, la implicacion
mutua entre ambas y los escasos reportes que existen sobre el tema, decidimos
hacer este reporte de una paciente de 26 afios de edad con diagndstico de EB que
sufrié exacerbaciones durante el embarazo.

OBJETIVO

El objetivo de esta presentacion es mostrar las manifestaciones clinicas, evolucion y
complicaciones presentes durante el embarazo en una paciente con Enfermedad de
Behget.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina, blanca, de 26 afios de edad, con antecedentes de hipertension
arterial para lo cual llevaba tratamiento con Enalapril, 20 mg diarios, y diagnéstico de
EB desde hacia aproximadamente 9 meses con tratamiento en ese momento con
Cloroquina, 250 mg diarios, y Prednisona, 10 mg diarios. Es remitida por presentar
embarazo de 12 semanas con control periddico en su area de salud, alrededor de 5
meses no asistia a consulta de Reumatologia ni se realizaba estudios hemoquimicos ni
inmunoldgicos para seguimiento de su enfermedad. En su primera evaluacion
reumatolodgica la paciente refiere la presencia de Ulceras orales y genitales, febricula
vespertina de 37-37,5°C, artralgias que interesan rodillas, hombros y codos, vy
presencia de sintomas generales como pérdida del apetito y decaimiento marcado. En
este momento ya habia sido valorada por genética clinica, obstetricia y estomatologia,
llevaba tratamiento con multivitaminas y antianémicos como esta protocolizado en
estos casos.

Al examen fisico se constatan aftas orales y genitales, dolorosas, de fondo
blanquecino localizadas en mucosa oral y vaginal, mucosas ligeramente
hipocoloreadas y dolor a la movilidad activa y pasiva de hombros y rodillas. Se
pesquisa desde el punto de vista de laboratorio y se encontré anemia ligera de 10, 6
gr/l, elevacion de la proteina C reactiva (48 mg/ml), velocidad de sedimentacién
globular acelerada (60 mm/h) y estudios inmunoldgicos negativos. Se decide
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aumentar dosis de Prednisona a 30 mg diarios, asi como medidas locales para el
tratamiento de las aftas orales y vaginales y se obtuvo buena mejoria a los 15 dias
del reajuste de esquema terapéutico. Decidiéndose en ese momento comenzar a
disminuir lenta y progresivamente la dosis de Prednisona hasta llegar a 20 mg diarios.

A las 26 semanas, vuelve a presentar exacerbaciones de la enfermedad a pesar de
llevar tratamiento con 20 mg de Prednisona. En esta ocasidn aparece nuevo brote
de aftas orales y genitales, decaimiento marcado, febricula con iguales caracteristicas
y aparece monoartritis de rodilla izquierda, se decide nuevamente tratamiento tépico
local, aumentar dosis a 30 mg de esteroide y al no ver una respuesta favorable se
decide su ingreso 15 dias después.

La paciente permanecioé ingresada con seguimiento diario por parte de obstetra y
semanalmente por parte de Reumatologia, se le continuaron haciendo estudios
inmunoldgicos, hemoquimicos y de bienestar fetal para monitorear el crecimiento,
desarrollo y vitalidad del feto. A las 36,4 semanas de gestacidon comienza con
dinamica uterina importante y signos de sufrimiento fetal por lo que se decide
interrumpir el embarazo. Se obtiene un producto a término, bajo peso al nacer (2 140
gr.), pero con Apgar 7/9. La evolucién posterior, tanto de la madre como de su hijo
fue favorable y se decide alta hospitalaria 1 mes después, al alcanzar el peso ideal el
nino. En el momento del egreso hospitalario, la paciente mantenia tratamiento con 15
mg de Prednisona diario.

Se ha mantenido en seguimiento por Reumatologia, con evolucién satisfactoria
refiriendo en ocasiones Ulceras orales aisladas pero sin compromiso genital ni en otro
sistema de 6rganos del cuerpo humano, el tratamiento actual comprende el uso de
250 mg de Cloroquina diarios, 15 mg de Prednisona diarios y 1 mg de colchicina
diario. El nifio ha mantenido un adecuado crecimiento y desarrollo psicomotor.

DISCUSION

La EB es una vasculitis sistémica inflamatoria de etiologia desconocida, favorecida
por un agente infeccioso o ambiental en pacientes genéticamente predispuestos. El
principal factor de riesgo asociado es el alelo HLA-B51. Puede afectar casi todos los
sistemas del cuerpo, siguiendo un curso de recaidas y remisiones. La forma de
presentacién y evolucion puede variar debido a las diferencias étnicas, geograficas e
individuales, sus elementos clinicos distintivos son la presencia de aftas orales y
genitales acompafiado de manifestaciones oculares, cutaneas y prueba de patergia
positiva. Tiene criterios diagndstico bien definidos y que son de uso actual. 2361011

Se reportan multiples alteraciones durante el embarazo en pacientes con
enfermedades reumaticas, y la EB no queda exenta de este fendmeno, dichas
alteraciones son debidas a los cambios hormonales, hemodindmicos, metabdlicos e
inmunoldgicos que ocurren durante el embarazo y tratandose la EB de una vasculitis
sistémica, es importante observar su evolucién ante, durante y después del
embarazo, asi como su impacto en la madre y el feto. Cabe destacar que por su
caracteristica ciclica y variable las reactivaciones e inclusive su cuadro clinico pueden
variar en una misma paciente con diferentes embarazos.?1%-14

Debido a su baja frecuencia y su predominio en el sexo masculino la asociacién de la
EB con el embarazo se ha divulgado escasamente en la literatura. No existe
informacion concluyente acerca de la influencia mutua entre el embarazo y la EB. En
los reportes, las remisiones tienden a ser mas frecuentemente encontradas, hecho
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que es posible explicarse debido a la inmunosupresiéon humoral y celular presente en
la gestacion.!s

Durante el embarazo el sistema inmune materno es modificado con el fin de lograr la
tolerancia inmune hacia antigenos paternos expresados en las células fetales, aparece
un aumento del cortisol, progesterona y estradiol que causarian una modificacion del
perfil de citoquinas, en la cual existiria un incremento de las citocinas Th2
(antinflamatorias) con una inhibicion de la respuesta Th1 (proinflamatorias), lo cual
explicaria las remisiones de la EB en el embarazo. Por ultimo, la quimiotaxis de
neutrofilos y la funcidon adherencia estan deprimidas en las mujeres embarazadas, y
esto se asociaria con una mejoria en las enfermedades autoinmunes.!1.1>

Existen estudios que reportan que las remisiones de la enfermedad fueron casi cinco
veces mas frecuentes tanto en el embarazo como en el posparto, mientras que las
exacerbaciones se observaron solo en una sexta parte de los pacientes (p <0,001).%°
Los sintomas y signos que se asocian a las exacerbaciones con mayor frecuencia
fueron: Ulceras orales (23 %); artritis (22 %); Ulceras genitales (18 %); problemas
gastrointestinales (17 %); lesiones cutaneas (16 %) y uveitis (1 %), aunque
complicaciones tales como fendmenos tromboembdlicos (embolismo pulmonar,
trombosis venosa profunda extensa, trombosis intracardiaca), Sindrome de Budd
Chiari y encefalitis también han sido descritas durante el embarazo o postparto. Las
exacerbaciones ocurren mas frecuentemente en el primer trimestre del embarazo (57
%), seguidas del segundo trimestre (26 %) y tercer trimestre (17 %) y tanto las
exacerbaciones como remisiones desencadenadas durante el embarazo tienden a
persistir en el periodo del posparto.?1>16

En relacion con la implicacion de la EB sobre el embarazo se reporta que la tasa de
cesarea y el aborto espontaneo son significativamente mayores en el grupo de
embarazadas con EB al compararlas con embarazadas sanas. Las indicaciones de
cesareas en las pacientes con EB fueron principalmente el sufrimiento fetal,
presentacién podalica y la detencion del trabajo de parto. Otras complicaciones
reportadas incluyen hipertension arterial, diabetes gestacional, rotura prematura de
membranas y eventos tromboembdlicos, ocasionados probablemente por un proceso
vasculitico subyacente y los fendmenos tromboembdlicos presentes en esta
enfermedad.>17

El prondstico neonatal es bueno y no difiere de las embarazadas sin la enfermedad
excepto en los excepcionales casos en que se desarrolla una EB neonatal, la cual se
trasmite en forma vertical y puede comprometer la vida del recién nacido. No se
reporta asociacién de EB con prematuridad o anomalias fetales.?10:15:18

Se declara que son escasos los reportes existentes sobre este tema en la literatura,
lo que dificulta establecer el curso clinico de la EB durante la gestacion.

CONCLUSIONES

A pesar del curso variable de la enfermedad durante el embarazo, este Ultimo no
resulta perjudicial para la enfermedad; sin embargo, la EB puede propiciar la
aparicion de complicaciones obstétricas que comprometen el prondstico materno y
fetal.
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