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1. QUE E A ENFERMIDADE DE BEHCET?

1.1 En que consiste?

A sindrome de Behcet, ou enfermidade de Behcet (EB), € unha vasculite
sistémica (inflamacién dos vasos sanguineos de todo o corpo) de orixe
descofiecida e que afecta predominantemente as mucosas (tecidos que
producen moco e revisten o tubo dixestivo, a via urinaria e os xenitais)
e a pel. Os principais sintomas son ulceras orais e xenitais recorrentes,
pode aparecer tamén afectacién dos ollos, articulaciéns, pel, vasos
sanguineos e sistema nervioso. A EB nomeouse asi en honra a un
médico turco, o Prof. Dr. Hulusi Behcet, que a describiu en 1937.

1.2 E moi frecuente?

A EB é mais frecuente nalgunhas rexiéns do mundo, cuxa distribucién
xeografica coincide coa historica «ruta da seda». Obsérvase
principalmente nos paises do Extremo Oriente (como Xapdn, Corea,
China), Oriente Medio (Iran) e a cunca mediterrdnea (Turquia, Tunisia e
Marrocos). A prevalencia da EB na poboacién adulta (nUmero de casos)
é de entre 100 e 300 casos por cada 100.000 persoas en Turquia, 1 por
cada 10.000 persoas en Xapén e 0,3 por cada 100.000 persoas no Norte
de Europa. Segundo un estudo realizado en 2007, a prevalencia da EB
en Iran é de 68 casos por cada 100.000 habitantes (a segunda maior
taxa do mundo tras Turquia). Nos Estados Unidos e Australia é pouco
frecuente. Na Galiza (nun estudo da Coruna) a prevalencia é de 0.53
para homes ou de 0.32 para ambos os dous sexos, por 100.000
habitantes.

A EB é rara en nenos, mesmo en poboaciéns de alto risco. Os criterios
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de diagndéstico cimprense antes dos 18 anos de idade en
aproximadamente do 3 ao 8 % de todos os pacientes de EB. En xeral, o
inicio da enfermidade producese entre os 20 e 35 anos. A EB é igual de
frecuente en homes e mulleres ainda que adoita ser mais grave en
homes.

1.3 Cales son as causas da enfermidade?

Descofiécense as causas da enfermidade. Un estudo recente realizado
nun gran numero de pacientes suxire a susceptibilidade xenética como
posible factor implicado no desenvolvemento de EB, ainda que non
existe ningun desencadeamento conecido para o seu desenvolvemento.
Varios centros de investigacién estan a traballar no estudo das causas e
o tratamento da EB.

1.4 E hereditaria?

Non existe un patron coherente de herdanza na EB, ainda que se
sospeita certa susceptibilidade xenética, especialmente nos casos de
inicio temperan. A presenza do marcador xenético HLA-B5 confire un
maior risco de padecer a enfermidade, especialmente nos pacientes
procedentes de Extremo Oriente e a cunca mediterrdnea. Neste
sentido, observouse agregacién familiar de casos de EB, con varios
membros afectados na mesma familia.

1.5 Por que o meu fillo ten esta enfermidade? Pode previrse?
Non se cofiece a causa da EB e por tanto non se pode previr a sla
aparicion. Como pai non hai nada que puidese vostede facer para previr
a enfermidade no seu fillo; non debe culparse por iso.

1.6 E infecciosa?
Non.

1.7 Cales son os principais sintomas?
Ulceras orais: As Ulceras orais son o signo inicial no ao redor de dous
terzos dos pacientes e case sempre estan presentes. A maioria dos
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nenos desenvolven Ulceras multiples leves repetidas, indistinguibles
das ulceras benignas recorrentes, frecuentes na infancia. As grandes
Ulceras son menos frecuentes e poden ser moi dificiles de tratar.
Ulceras xenitais: Son similares en aspecto &s Ulceras orais. Nos
nenos localizanse principalmente no escroto e mais raramente no pene;
pode aparecer orquite (inflamacién testicular) recorrente. Nos pacientes
homes adultos case sempre deixan unha cicatriz. Nas nenas, aféctanse
principalmente os xenitais externos. En ambos os dous sexos as ulceras
xenitais son menos frecuentes antes da puberdade.

Afectacion da pel: As lesiéns cutaneas son variadas. Antes da
puberdade son mais frecuentes as lesiéns vermellas, nodulares e
dolorosas de predominio en pernas (eritema papuloso), mentres que as
lesidns similares a acne son mais frecuentes e aparecen
exclusivamente despois da puberdade.

Reaccion alérxica: A paterxia é un test que evidencia a reactividade
da pel dos pacientes de EB a picada dunha agulla. Este test utilizase
como proba diagndstica na EB. Consiste en puncionar a pel do
antebrazo cunha agulla estéril e considérase positiva cando se forma
unha papula (erupcion elevada circular) ou unha pustula (erupcion
elevada circular que contén pus) no prazo de 24 a 48 horas.
Afectacion ocular (ollos): E unha das manifestaciéns méais graves
da enfermidade e afecta mais frecuentemente nenos (70%) respecto ao
global de pacientes con EB (50%). Normalmente a enfermidade ocular
aparece nos tres primeiros anos de enfermidade e na maioria dos casos
afectan ambos os dous ollos. En nenas a afectacién ocular € menos
frecuente. A evolucion da enfermidade ocular é crénica, con brotes
ocasionais que van producindo dano estrutural e poden producir unha
perda gradual de visidon. O tratamento céntrase no control da
inflamacién ocular e a prevencidn dos brotes para tentar evitar ou
minimizar a perda de vision.

Afectacion articular (xogas ou xuntas dos dsos): Entreo 30 eo
50 % dos nenos con EB teran afectacion articular. Habitualmente afecta
a nocellos, xeonllos, pulsos e cébados, ainda que o mais frecuente é ter
menos de catro articulaciéns inflamadas. A inflamacién pode ocasionar
inchazdn, dor e rixidez articular, asi como a restricion do movemento.
Por sorte, estes efectos adoitan durar soamente unhas poucas semanas
e resélvense por si mesmos. E moi pouco frecuente que esta
inflamacién provoque dano irreversible na articulacion.

Afectacion neuroldxica (sistema nervioso): En raras ocasiéns, os
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nenos con EB poden desenvolver problemas neuroldxicos. Son
caracteristicas as convulsiéns e o0 aumento da presion intracranial
(presion dentro do cranio), con dores de cabeza e sintomas cerebrais
asociados (equilibrio ou marcha). As formas mais graves obsérvanse en
homes. Alglns pacientes poden desenvolver problemas psiquiatricos.
Afectacion vascular (veas e arterias): A afectacion vascular
aparece entre 0 12 e 0 30 % dos pacientes xuvenis con EB e pode ser
indicativa dun mal desenlace. Pddense afectar tanto as arterias como
as veas e de calquera calibre, por iso é polo que a EB se clasifica como
«vasculite de vaso de tamafio variable». E frecuente a afectacién dos
vasos das canelas producindo inchazén e dor das pernas.

Afectacion gastrointestinal: Especialmente frecuente en pacientes
de Extremo Oriente. Na exploracion intestinal aparecen Ulceras na
mucosa de estdmago e/ou intestino.

1.8 A enfermidade é igual en todos os nenos?

Non. Algins nenos poden presentar enfermidade leve con episodios
infrecuentes de Ulceras orais e algunhas lesidons cutaneas, mentres que
outros poden desenvolver afectacién ocular ou do sistema nervioso.
Tamén existen algunhas diferenzas entre os nenos e as nenas, 0S nenos
adoitan experimentar unha evolucion mais grave da enfermidade con
maior afectacién ocular e vascular que as nenas. Ademais da diferente
distribucién xeogréafica da enfermidade, as manifestaciéns clinicas
tamén poden diferir ao redor do mundo.

1.9 A enfermidade en nenos é diferente que a que presentan
os adultos?

Ainda que presentan diferenzas, a EB do neno é parecida & EB do
adulto. Nos casos infantis hai con maior frecuencia outros membros da
familia afectados. Tras a puberdade as diferenzas entre a EB do neno e
do adulto redlcense, sendo ambas moi similares.

2. DIAGNOSTICO E TRATAMENTO
2.1 Como se diagnostica?

O diagndstico é principalmente clinico. Poden pasar entre un e cinco
anos antes de que un neno cumpra os criterios internacionais descritos
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para a EB. Estes criterios requiren a presenza de Ulceras orais mais 2
das seqguintes caracteristicas: Ulceras xenitais, lesiéns cutaneas tipicas,
un resultado positivo para a proba de paterxia ou afectacién ocular. O
diagndstico adoita atrasarse durante unha media de tres anos.

Non existen resultados analiticos especificos para a EB.
Aproximadamente a metade dos nenos con EB son portadores do
marcador xenético HLA-B5 e isto relaciénase con formas mais graves da
enfermidade.

O test de paterxia é positivo aproximadamente no 60 ou 70 % dos
pacientes. Con todo, a frecuencia € menor nalguins grupos étnicos. Para
diagnosticar a afectacidn vascular e do sistema nervioso, pode ser
necesario realizar probas de imaxe dos vasos e do cerebro.

A EB é unha enfermidade que afecta a multiples sistemas, e no
tratamento cooperan especialistas no tratamento dos ollos
(oftalmdlogo), a pel (dermatdlogo) e do sistema nervioso (neurélogo),
ademais do reumatélogo infantil como experto en enfermidades
inflamatorias sistémicas e vasculite.

2.2 Cal é a importancia das analises?

Para o diagndstico é importante realizar a proba cutanea de paterxia.
Esta proba esta incluida nos criterios de clasificacién do Grupo
Internacional de Estudo para a enfermidade de Behcet. Realizanse tres
punciéns na pel sobre a cara interna do antebrazo cunha agulla estéril.
Doe moi pouco e a reaccién avaliase entre 24 e 48 horas mais tarde. A
hiperreactividade da pel pode aparecer ante calquera agresién como
unha extraccion de sangue ou unha intervencién cirdrxica polo que non
se recomendan analise ou intervenciéns innecesarias.

Algunhas analises de sangue son necesarias para o diagndstico
diferencial, ainda que non existe ningunha analise clinica especifica
para o diagndstico da EB. En xeral, as andlises mostran uns marcadores
de inflamacidn moderadamente elevados, anemia moderada e un
incremento no reconto de glébulos brancos. Non é necesario repetir
estas analises, salvo para o control a actividade da enfermidade do
paciente e dos efectos secundarios dos farmacos que se estean
utilizando no seu tratamento.

Existen varias técnicas de imaxe nos nenos para detectar afectacién
vascular e neuroléxica.
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2.3 Pode tratarse ou curarse?

Non existe un tratamento curativo da enfermidade. Por si mesma a EB
pode perder actividade e entrar en remisién, ainda que en calquera
momento pode aparecer un brote. Os brotes inflamatorios poden
controlarse con medicacién, pero non curan a enfermidade.

2.4 Cales son os tratamentos?

Ao non cofecer a causa da EB, non existe un tratamento curativo
especifico ou Unico. A afectacidon de diferentes érganos fai necesarios
diferentes enfoques para o tratamento en funcidén da gravidade. Nun
extremo do espectro existen pacientes con EB que non necesitan
ningun tratamento. No outro extremo, os pacientes con enfermidade
ocular, do sistema nervioso e vascular poden requirir unha combinacion
de tratamentos. Case todos os datos dispofibles do tratamento para a
EB proceden de estudos realizados en adultos. Os principais farmacos
indicanse a continuacién:

Colchicina: : Este farmaco additase receitar para case todas as
manifestaciéns da EB, pero nun estudo recente mostrouse que é mais
efectiva no tratamento dos problemas articulares, do eritema papular e
a hora de reducir as ulceras mucosas.

Corticoesteroides: Os corticoesteroides son moi efectivos para
lograr o control da inflamacién. Os corticoesteroides administranse
principalmente aos nenos con enfermidade ocular, do sistema nervioso
central e vascular, habitualmente en doses orais elevadas (entre 1 e 2
mg/kg/dia). En caso necesario, tamén poden administrarse por via
intravenosa a doses moi altas (30 mg/kg/dia, administrados en tres
dose en dias alternos) para lograr unha resposta inmediata. Os
corticoesteroides por via tépica (administrados de forma local)
utilizanse para tratar as Ulceras e a enfermidade ocular (en forma de
colirios neste ultimo caso).

Inmunodepresores: Este grupo de farmacos administrase aos nenos
con enfermidades graves, especialmente para a afectacién ocular e dos
principais érganos e vasos. Estes inclien azatioprina, ciclosporina-A e
ciclofosfamida.

Tratamento con antiagregantes y anticoagulantes: Ambas as
duas opcidns utilizanse en determinados casos con afectacién vascular.
Probablemente, na maioria dos pacientes, a aspirina é suficiente para
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lograr este obxectivo.

Tratamento con anti-TNF: Este grupo novo de farmacos é util para
certas caracteristicas da enfermidade.

Talidomida: Este farmaco utilizase nalglns centros para tratar as
Ulceras orais importantes.

O tratamento local das Ulceras orais e xenitais € moi importante. O
tratamento e o seguimento dos pacientes con EB require un enfoque de
equipo. Ademais dun reumatdlogo pediatrico, no equipo tamén deben
incluirse un oftalmdlogo e un hematdlogo. A familia e o paciente
sempre deben estar en contacto co médico do centro a cargo do
tratamento.

2.5 Cales son os efectos secundarios do tratamento
farmacoloxico?

A diarrea é o efecto secundario mais frecuente da colchicina. En raros
casos, este farmaco pode ocasionar unha reducién no nimero de
glébulos brancos ou de plaguetas. Notificouse azoospermia (diminucién
no reconto de espermatozoides) pero non é un problema de
importancia coas doses terapéuticas que se utilizan para esta
enfermidade. Os recontos de espermatozoides volven & normalidade
cando se reduce a dose ou se suspende o tratamento.

Os corticoesteroides son os farmacos antiinflamatorios mais eficaces,
pero o seu uso é limitado porque, a longo prazo, estan asociados con
varios efectos secundarios graves, como a diabetes mellitus,
hipertension, osteoporose, formacién de cataratas e atraso no
crecemento. Os nenos que necesiten tratarse con corticoesteroides
deben recibilos en dose Unica diaria, pola mana. Para a administracion
prolongada, deben engadirse ao tratamento suplementos de calcio.

De entre os inmunodepresores, a azatioprina pode ser téxica para o
figado, pode causar unha diminucién no niumero de células sanguineas
e un aumento na susceptibilidade as infecciéns. A ciclosporina-A é
téxica principalmente para os riles, pero tamén pode producir
hipertensidon ou aumento na lanuxe corporal e problemas coas enxivas.
Os efectos secundarios da ciclofosfamida principalmente son depresidén
da medula 6sea e problemas de vexiga. A administracion a longo prazo
interfire co ciclo menstrual e pode ocasionar esterilidade. Debe sequirse
de preto os pacientes que se atopan en tratamento con
inmunodepresores e débenselles realizar analise de sangue e ourifa
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cada un ou dous meses.

Os farmacos anti-TNF e outros farmacos bioloxicos tamén se estan
utilizando cada vez mais para o tratamento da enfermidade resistente
ou grave. Os inmunodepresores, os anti-TNF e outros farmacos
bioléxicos incrementan a frecuencia das infecciéns.

2.6 Canto tempo deberia durar o tratamento?

Non existe unha resposta estandar a esta pregunta. En xeral, o
tratamento con inmunodepresores interrémpese tras dous anos ou
unha vez que o paciente se atopa en remisién durante dous anos. Con
todo, nos nenos con enfermidade vascular ou ocular, nos que a
remision completa non é facil de conseguir, o tratamento pode durar
moito mais. Nestas circunstancias, o medicamento e a dose vanse
modificando en funcidn das manifestaciéns clinicas.

2.7 Existe algun tratamento non convencional ou alternativo?
Moitos pacientes, pais ou titores tefien a necesidade de buscar
alternativas terapéuticas para o tratamento da EB, xa que non se
coflece a causa e en moitas ocasiéns ofértanse tratamentos
suplementarios ou alternativos alegando experiencias de éxito ou
mesmo garantia total. Existen multitude de tratamentos alternativos e
complementos disponibles e isto pode chegar a confundir os pacientes
e os seus familiares. Alguns destes preparados alternativos poden
interaccionar co tratamento médico e a confianza neles poderia levar
ao abandono do tratamento médico co perigo de reactivar ou empeorar
a enfermidade. Valore con atencidn os riscos e beneficios de probar
estes tratamentos, posto que o beneficio demostrado é escaso e poden
ser custosos, en termos de tempo, carga para o neno e difieiro. Se
desexa explorar tratamentos complementarios e alternativos, comente
estas opcidons co seu reumatologo pediatrico. Cando se necesitan
medicamentos para manter a enfermidade baixo control, pode ser moi
perigoso deixar de tomalos se a enfermidade segue activa. Comente co
médico do seu fillo as preocupaciéns que poida ter sobre os
medicamentos.

2.8 Que tipo de revisions periddicas son necesarias?
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E necesario realizar revisiéns periddicas para supervisar a actividade da
enfermidade e o seu tratamento, ademais, son especialmente
importantes en nenos con inflamacién ocular. Un especialista nos ollos
con experiencia no tratamento da uveite (enfermidade inflamatoria dos
ollos) debe explorar os ollos. A frecuencia das revisidons depende da
actividade da enfermidade e do tipo de medicacién que se utilice.

2.9 Durante canto tempo durara a enfermidade?
Normalmente, a evolucién da enfermidade inclie periodos de remision
e exacerbacions. A actividade xeral adoita diminuir co tempo.

2.10 Cal é o prognostico a longo prazo (evolucidon prevista e
desenlace) da enfermidade?

Non se dispén de suficientes datos sobre o seguimento a longo prazo
dos pacientes con EB na infancia. A partir dos datos dispofibles,
sabemos que moitos pacientes con EB non necesitan tratamento. Con
todo, os nenos con afectacién ocular, vascular e do sistema nervioso,
necesitan un tratamento e seguimento especiais. A EB pode ser mortal,
pero en raros casos, principalmente como consecuencia da afectacién
vascular (rotura das arterias pulmonares ou de aneurismas periféricos,
que son dilataciéns dos vasos sanguineos que parecen unha pelota),
afectacién grave do sistema nervioso central ou ulceraciéns e
perforaciéns intestinais, que se observan sobre todo nalguns grupos
étnicos (por exemplo, xaponeses). A principal causa de morbilidade
(secuelas) é a enfermidade ocular, que pode ser moi grave. O
crecemento do neno pode verse atrasado, principalmente como unha
consecuencia do tratamento con esteroides.

2.11 E posible recuperarse completamente?

Os nenos cunha enfermidade mais leve poden recuperarse, pero a
maioria dos pacientes pediatricos tefien longos periodos de remisién
seqguidos por brotes da enfermidade.

3. VIDA COTIA

9/11



3.1 Como pode afectar a enfermidade a vida cotia do neno e da
sua familia?

Do mesmo xeito que ocorre con outras enfermidades crénicas, a EB
pode afectar & vida cotia do neno e da sUa familia. Se a enfermidade é
leve, sen ningunha afectacién importante dos érganos nin dos ollos, o
neno e a familia poden levar unha vida normal. O problema mais
frecuente son as Ulceras orais recorrentes, que poden ser problematicas
para moitos nenos cando son dolorosas ou interfiren coa inxestiéon de
alimentos e liquidos. A afectacién ocular tamén pode supofier un
problema grave para a familia.

3.2 Que ocorre coa escola?

E esencial seguir coa educacién nos nenos con enfermidades crénicas.
Na EB, a menos que exista afectacion ocular ou doutro érgano
importante, os nenos poden asistir a escola con regularidade. A
deficiencia visual pode requirir programas educativos especiais.

3.3 Que ocorre cos deportes?

O neno pode participar en actividades deportivas a condicién de que
soamente presenten afectacion da pel e das mucosas. Durante os
ataques de inflamacién articular, deben evitarse os deportes. A artrite
na EB é breve no tempo e resélvese completamente. O paciente pode
renovar as suas actividades deportivas tras a desaparicion da
inflamacién. Con todo, o neno con problemas oculares e vasculares
debe limitar as suas actividades. Debe evitarse a permanencia
prolongada de pé en pacientes con afectaciéon vascular das
extremidades inferiores.

3.4 Que ocorre coa dieta?

Non existen restriciéns acerca da inxestidon de alimentos. En xeral, os
nenos deben sequir unha dieta equilibrada e normal para a sua idade.
Para o neno en crecemento, recoméndase unha dieta saudable e
equilibrada con suficientes proteinas, calcio e vitaminas. Debe evitarse
comer en exceso nos pacientes que toman corticoesteroides porque
estes farmacos poden aumentar o apetito.
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3.5 Pode influir o clima na evoluciéon da enfermidade?
Non. Non existe un efecto cofnecido do clima sobre a expresién da EB.

3.6 Pode vacinarse o neno?

O médico debe decidir que vacinas pode recibir o neno. Se un paciente
esta a tratarse cun farmaco inmunodepresor (corticosteroides,
azatioprina, ciclosporina A, ciclofosfamida, anti-TNF, etc.), debe
pospofierse o uso de vacinas viricas atenuadas (como as vacinas fronte
a rubéola, papeiras, parotidite, poliomielite Sabin).

Poden administrarse as vacinas que non contefan virus vivos
atenuados, sendn soamente fragmentos proteicos (péptidos) do xerme
(antitetanica, antidiftérica, antipoliomielitica [polio Salk], antihepatite B,
antitos ferina, antineumocadcina, antimeningocdécica, antigripal).

3.7 Que ocorre coa vida sexual, o embarazo e a
anticoncepcion?

Un dos principais sintomas que poden afectar & actividade sexual é o
desenvolvemento de Ulceras xenitais. Estas poden ser recorrentes e
dolorosas, polo que poden interferir coas relacidns sexuais. As mulleres
con EB adoitan ter unha forma leve da enfermidade e deben presentar
un embarazo normal. Debe considerarse o uso de anticonceptivos nun
paciente que estea a recibir tratamento con inmunodepresores.
Aconséllase aos pacientes que consulten co seu médico acerca da
anticoncepciéon e o embarazo.
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