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•• La La EnfermedadEnfermedad de de BehBehççetet ((EBEB) ) fuefue descrita en 1937 como la descrita en 1937 como la 
““clcláásicasica triadatriada””: : úúlceraslceras oralesorales, , úúlceraslceras genitalesgenitales y y uveitisuveitis

•• Es una Es una enfermedadenfermedad inflamatoriainflamatoria crcróónicanica sistsistéémicamica ((cutaneacutanea,  ,  
articular, articular, gastrogastro--intestinalintestinal, vascular, renal, cardiopulmonar , vascular, renal, cardiopulmonar 
o o neurolneurolóógicagica -- NRB NRB --) de ) de etiologetiologííaa desconocidadesconocida

•• TTíípicamentepicamente afecta a afecta a adultosadultos jjóóvenesvenes (20(20--40 a) con una 40 a) con una ratioratio
V/M de 11:1 a 1:1 V/M de 11:1 a 1:1 segsegúúnn los los diferentesdiferentes papaíísesses

•• La La prevalenciaprevalencia es es mayormayor en la en la antiguaantigua Ruta de la Seda: 80Ruta de la Seda: 80--
420 en 420 en TurquTurquííaa, 10, 10--20 en 20 en JapJapóónn, 5 en , 5 en EspaEspaññaa o <1 en GB o o <1 en GB o 
EEUUEEUU, por 100.000 , por 100.000 habitanteshabitantes

INTRODUCCIONINTRODUCCION



PATOGENIAPATOGENIA
ActividadActividad inmuneinmune exageradaexagerada desencadenada por la desencadenada por la 

exposiciexposicióónn a un a un agenteagente ((infecciosoinfeccioso?) que presenta ?) que presenta 
una una reaccireaccióónn cruzadacruzada con con ppééptidosptidos humanoshumanos en en 
individuosindividuos con una con una predisposicipredisposicióónn gengenééticatica = = 
vasculitis?!?! (vasculitis?!?! (HadfeldHadfeld,, 1997)1997)

•• ActivaciActivacióónn de de TH con TH con reduccireduccióónn de TSde TS
•• Incremento Incremento actividadactividad PMN (ILPMN (IL--8) y 8) y nivelesniveles de de GG--CSFCSF
•• Elevada Elevada producciproduccióónn de de IFNIFN--γγ y y TNFTNF--αα
•• ActivaciActivacióónn endotelialendotelial ((nivelesniveles altos de NO)altos de NO)
•• Elevada Elevada prevalenciaprevalencia de HLAde HLA--B51 (y B51 (y mmááss severa?)severa?)
•• OtrosOtros genesgenes nono--HLAHLA: ICAM: ICAM--1, 1, FMFFMF, NO , NO synthasesynthase, , 

VGEF VGEF genesgenes



CRITERIOS DIAGNOSTICOSCRITERIOS DIAGNOSTICOS
(International (International StudyStudy Group Group forfor BD, 1990)BD, 1990)

•• ÚÚlceras recurrentes orales (> o <1 cm, lceras recurrentes orales (> o <1 cm, herpetiformesherpetiformes), ), 
observadas por un mobservadas por un méédico o paciente, recurrentes al dico o paciente, recurrentes al 
menos 3 veces en 1 amenos 3 veces en 1 aññoo

•• MMáás al menos 2 de los siguientes criterios:s al menos 2 de los siguientes criterios:
–– ÚÚlceras recurrentes genitales lceras recurrentes genitales 
–– AfectaciAfectacióón ocular: n ocular: uveitisuveitis, , hipopionhipopion, , vasculitisvasculitis

retinianaretiniana
–– AfectaciAfectacióón cutn cutáánea: Eritema nudoso, nea: Eritema nudoso, pseudofoliculitispseudofoliculitis, , 

papuloppapulopúústulasstulas, n, nóódulos dulos acneiformesacneiformes
–– PatergiaPatergia positiva: npositiva: nóódulo asdulo asééptico eritematoso >2 ptico eritematoso >2 mmmm

a las 24a las 24--48h punci48h puncióón n s.cs.c., por un m., por un méédicodico



Úlceras orales mayores (dolorosas)



Úlcera típica: redondeada, con un borde eritematoso y una 
pseudo-membrana amarillenta en la superficie



Úlcera oral (suele curar en unos 10 dias sin cicatriz)



Úlceras genitales (dolorosas y sí suelen dejar cicatriz)



Hipopion. (N Engl J Med 1999;341:1284-91)



Uveitis posterior 



Vasculitis retiniana



Lesiones papulo-pustulares



Eritema nodoso



Test de Patergia



NEURONEURO--BEHBEHÇÇETET ((NRBNRB))
•• PresentePresente en 3en 3--44% de los 44% de los pacientespacientes con EB (con EB (EspaEspaññaa 12,512,5--

31,3%; HUB 20/100). En una 31,3%; HUB 20/100). En una serieserie autautóópsicapsica, 20% de 170 , 20% de 170 
casos con EB casos con EB presentabanpresentaban afectaciafectacióónn NRLNRL

•• TTíípicamentepicamente afecta a afecta a adultosadultos jjóóvenesvenes (20(20--40 a.). 40 a.). MMááss
frecuentefrecuente en en hombreshombres (y (y gravegrave))

•• SueleSuele apareceraparecer despuesdespues de 5de 5--6 a. de la EB (7,5% al inicio; 6 a. de la EB (7,5% al inicio; 
3% 3% inclusoincluso puedepuede precederlaprecederla))

•• Las pales. Las pales. causascausas de de mortalidadmortalidad son por son por afectaciafectacióónn NRL o NRL o 
vascularvascular

•• Dg es difDg es difíícil cil DD con infecciones, EM, DD con infecciones, EM, AVCAVC, , neoplasiasneoplasias
(M1 o (M1 o linfomaslinfomas SNCSNC). ). NecesidadNecesidad de de neuroimagenneuroimagen: TAC y RM: TAC y RM

•• Curso: brotes o Curso: brotes o progresivoprogresivo secuelassecuelas
•• Dos Dos tipostipos: PARENQUIMATOSO y : PARENQUIMATOSO y NONO--parenquimatosoparenquimatoso



AFECTACIAFECTACIÓÓN PARENQUIMATOSA (I)N PARENQUIMATOSA (I)
•• MMááss frecuentefrecuente (y severa)(y severa)
•• El inicio El inicio suelesuele ser ser bruscobrusco, con una , con una evolucievolucióónn subsub--agudaaguda
•• LocalizacionesLocalizaciones: tronco : tronco encefencefáálicolico (TE) ((TE) (mmááss ttíípicopico), TE ), TE ““plusplus””, , 

gangliosganglios basalesbasales, , hemisferiohemisferio, , mmééduladula espinalespinal
•• Lesiones Lesiones úúnicasnicas, , asimasiméétricastricas con con extensiextensióónn caudal, a veces caudal, a veces 

con con efectoefecto de de masamasa o o captacicaptacióónn de de contrastecontraste en en anilloanillo..
•• DiferentesDiferentes de de otrasotras E E sistsistéémicasmicas (vasculitis):(vasculitis):

– LES: afectación cortical
– EM o sarcoidosis: lesiones periventriculares

•• Las lesiones se Las lesiones se correlacionancorrelacionan bienbien con la clcon la clíínicanica
•• ClClíínica: cefalea, nica: cefalea, piramidalismopiramidalismo ((bilatbilat.), .), hemiparesiahemiparesia ((unilatunilat.), .), 

fiebrefiebre, , alteracionesalteraciones conductualesconductuales, , meningismomeningismo, , convulsionesconvulsiones,...,...



•• RMRM: : mmááss S y E que TAC S y E que TAC 
–– FASE AGUDA: FASE AGUDA: 

•• Lesiones son HIPOINTENSAS en T1 e HIPERINTENSAS en T2 Lesiones son HIPOINTENSAS en T1 e HIPERINTENSAS en T2 
•• A veces con A veces con captacicaptacióónn de de contrastecontraste o edemao edema
•• Normal (excepcional): Normal (excepcional): SdSd piramidal piramidal aisladoaislado ((afectaciafectacióónn precozprecoz de un de un 

brotebrote?!)?!)
–– FASE FASE CRCRÓÓNICANICA: : 

•• Lesiones ISO Lesiones ISO óó HIPOINTENSAS en T1 y HIPOINTENSAS en T1 y ligeramenteligeramente HIPERINTENSAS HIPERINTENSAS 
en  T2en  T2

•• En el En el seguimientoseguimiento con con RMRM, las lesiones , las lesiones tiendentienden a a desaparecerdesaparecer o o 
reducirsereducirse (lesiones (lesiones residualesresiduales), con o sin atrofia), con o sin atrofia

•• RM con RM con DifusiDifusióónn: : seseññalal intensa y intensa y elevadoelevado coeficientecoeficiente
ADC (edema ADC (edema vasogvasogééniconico); los ); los abscesosabscesos cerebralescerebrales
muestranmuestran un un bajobajo coeficientecoeficiente ADCADC

•• NuevasNuevas ttéécnicascnicas ((ProtonProton MR MR SpectroscopySpectroscopy, , SPECTSPECT) ) lesiones lesiones 
subclsubclíínicasnicas?, ?, pronpronóósticostico??

AFECTACIAFECTACIÓÓN PARENQUIMATOSA (II)N PARENQUIMATOSA (II)
NeuroradiologyNeuroradiology













AFECTACIAFECTACIÓÓN N NONO--PARENQUIMATOSAPARENQUIMATOSA
•• MejorMejor pronpronóósticostico? (? (asociadaasociada con con afectaciafectacióónn vascular)vascular)

– Sd. de HT intracraneal: con o sin trombosis de un seno
dural descartar previamente aneurismas en otras
localizaciones!

– Afectación arterial: aneurismas disección u oclusión
arterial

– Meningitis aséptica (raro)
•• InicioInicio mmááss agudoagudo: : cefaleacefalea, , parparáálisislisis VI PC, VI PC, papiledemapapiledema
•• FuturosFuturos brotes parenquimatosos son brotes parenquimatosos son muymuy

infrecuentesinfrecuentes
•• RM (trombosis de RM (trombosis de senoseno dural o normal) / dural o normal) / ArteriografArteriografííaa

(dg y (dg y terapterapééuticautica))







AnAnáálisislisis LCRLCR

•• Anormal (Anormal (mmááss frecuentefrecuente):):
– Pleocitosis, con predominio linfocítico o neutrofílico
– Hiperproteinorraquia

•• GlucorraquiaGlucorraquia normal, normal, siempresiempre
•• LCR normal (LCR normal (mejormejor pronpronóósticostico?)?)
•• PresiPresióónn LCR elevada (en LCR elevada (en SdSd HT HT intracranealintracraneal))



NEUROPATOLOGNEUROPATOLOGÍÍAA

•• Vasculitis o Vasculitis o inflamaciinflamacióónn perivenularperivenular?!?!
•• InfiltradoInfiltrado perivascularperivascular linfoclinfocííticotico y y neutrofneutrofíílicolico

alrededoralrededor de de areasareas de necrosis con de necrosis con macrmacróófagosfagos y y 
proliferaciproliferacióónn de las de las ccéélsls de la de la microgliamicroglia y y astrocitosastrocitos

•• Extenso edema Extenso edema perilesionalperilesional con una con una tendenciatendencia a a 
desaparecerdesaparecer o a o a dejardejar una una lesilesióónn residual, residual, 
desproporcionadamentedesproporcionadamente pequepequeññaa ((infartosinfartos venosos)venosos)

•• Estos vasos venosos Estos vasos venosos NONO muestranmuestran necrosis necrosis 
fibrinoide, trombosis o fibrinoide, trombosis o degeneracidegeneracióónn endotelialendotelial



Necrosis del Necrosis del nnúúcleocleo caudadocaudado y y ccáápsulapsula interna interna derechosderechos



InfiltraciInfiltracióónn perivascularperivascular linfoclinfocííticatica con con proliferaciproliferacióónn de las de las ccéélsls
de la de la microgliamicroglia y y astrocitosastrocitos



CURSO EVOLUTIVOCURSO EVOLUTIVO
•• Curso Curso clclííniconico::

1.- Episodio único (<50%): más frecuente en trombosis seno dural
2.- Recaída – remisión
3.- Progresivo (primaria o secundariamente)

•• Elevada Elevada morbilidadmorbilidad : : importanteimportante discapacidaddiscapacidad y y 
disminucidisminucióónn de la de la calidadcalidad de vida (de vida (pacientespacientes jjóóvenesvenes!)!)
– EB asociada a neoplasias (3%)?!

•• Elevada Elevada mortalidadmortalidad: : alrededoralrededor del 10% en la del 10% en la EBEB, , 
sobretodosobretodo por la por la afectaciafectacióónn vascular y NRB (10vascular y NRB (10--20% de 20% de 
mortalidadmortalidad))

•• Brotes Brotes suelensuelen ser en la ser en la mismamisma localizacilocalizacióónn (= (= clinicaclinica)!  )!  



PRONOSTICO NRBPRONOSTICO NRB
•• DESFAVORABLEDESFAVORABLE

– GENERAL (en EB): edad <25 a. al incio ó sexo masculino

– Afectación Parenquimatosa (sobretodo la forma tronco encefálico “plus” y la 
afectación en la médula espinal)

– Curso progresivo (1º o 2º)

– Dos o más brotes

– Brote durante corticoterapia

– Lesiones parenquimatosas atróficas durante el seguimiento mediante RM 

•• FAVORABLEFAVORABLE

– LCR Normal

– Trombosis seno venoso SNC

– Episodio único



TRATAMIENTO (I)TRATAMIENTO (I)
TerapiaTerapia inmunosupresivainmunosupresiva

•• GlucocorticoidesGlucocorticoides
– Prednisona 1 mg/kg/d, durante mínimo un mes y disminuir 

progesivamente según tolerancia
– Metilprednisolona 1 g/d ev durante 3-5 días y continuar con la 

pauta de prednisona vo
•• Si afectaciSi afectacióón severa o factores de mal n severa o factores de mal pticoptico., se ., se recominedarecomineda

aaññadir a la adir a la corticoterapiacorticoterapia::
– Ciclofosfamida 0.75 g/m2 a 1 g/m2 en bolus ev mensuales, 

o/y continuar con 1-2 mg/kg/d vo de mantenimiento
– Azatioprina 1 mg/kg a 2.5 mg/kg por día
– Agentes biológicos

• Antagonistas TNF-α: Infliximab (Adalumimab), 
Etanercept

• IFN-α



TRATAMIENTO (II)TRATAMIENTO (II)

Terapia Terapia InmunosupressivaInmunosupressiva ++
•• AnticoagulaciAnticoagulacióón n en episodios en episodios trombtrombóóticosticos descartar descartar 

aneurismas en otras localizaciones!!!aneurismas en otras localizaciones!!!
•• Tratamiento Tratamiento endovascularendovascular o quiro quirúúrgicorgico para aneurismas para aneurismas 

arterialesarteriales

Terapia Inmunosupressiva durante al menos 12 meses y 
con disminución según tolerancia
Ciclosporina está “contraindicada” en NRB por su  
neurotoxicidad (cefalea, convulsiones, “leucoencefalopatía
posterior reversible” señales hiperintensas en regiones 
parieto-occipitales), especialmente elevada en los pacientes 
con EB elevando riesgo de NRB (o “simulando” un brote)



Caballol N, Domínguez A, Vidaller A, Martínez-Yélamos S. Endovascular treatment of carotid and 
pulmonary aneurysms in Behçet’s disease. Neurologia. 2005;20:370-3

















NEURONEURO--BEHBEHÇÇETET en elen el
Hospital Universitari de Hospital Universitari de BellvitgeBellvitge

(Barcelona): (Barcelona): 
Estudio de 20 Estudio de 20 pacientespacientes

A. Vidaller, et al. A. Vidaller, et al. EurEur J J IntInt MedMed 20102010













CONCLUSIONESCONCLUSIONES::
•• En En pacientespacientes jjóóvenesvenes con con ddééficitficit NRLNRL, , sobretodosobretodo si si 

afectaciafectacióónn del TE, NRB del TE, NRB deberdeberííaa incluirseincluirse en el DD en el DD 
•• Para el dg de NRB es Para el dg de NRB es úútil:til:

– Una anamnesis meticulosa interrogando manifestaciones
previas aisladas de EB

– Buscar otras manifestaciones no-NRL de la EB en la 
exploarción física durante un brote de NRB

– Glucorraquia normal

•• RM lo antes RM lo antes posibleposible con el con el finfin de iniciar el de iniciar el 
tratamientotratamiento inmunosupresorinmunosupresor precozmenteprecozmente

•• Descartar Descartar aneurismasaneurismas previamentepreviamente al inicio del al inicio del 
tratamientotratamiento anticoagulanteanticoagulante

•• Brotes Brotes sucesivossucesivos suelensuelen ser ser similaressimilares



MuchasMuchas graciasgracias


