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PRESENTACION DE CASO

Deterioro neuroldgico progresivo como forma
de presentacion inusual del neurobehget

Progressive neurological deterioration as unusual form
of neuro-behget presentation

Irma Regla Olivera Leal, Luis Enrique Gonzalez Espinosa, Nelson Gomez
Viera, Dania Ruiz Garcia

Hospital Clinico Quirdrgico "Hermanos Ameijeiras". La Habana, Cuba.

RESUMEN

La enfermedad de Behcet puede afectar a varios érganos y tiene dentro de sus
caracteristicas la presencia de Ulceras recurrentes genitales, orales y la uveitis. El
neurobehcet es una de las manifestaciones clinicas mas serias e infrecuente de la
enfermedad de Behcet y debe ser considerado en el diagndstico diferencial con
enfermedades inflamatorias, infecciosas o desmielinizante del sistema nervioso
central. Este reporte de caso describe a una paciente con manifestaciones
neuroldgicas aguda severas, lo cual es inusual en esta enfermedad.

Palabras clave: enfermedad de Behcet; neurobehcet; uveitis; Ulceras genitales y
bucales.

ABSTRACT

Behget's disease can affect several organs and the presence of recurrent genital,
oral and uveitis ulcers characterize it. Neuro-Behget's is one of the most serious
and uncommon clinical manifestations of Behget's disease, so it should be taken
into account in the differential diagnosis with inflammatory, infectious or
demyelinating diseases of the central nervous system. This case report describes
a female patient with acute severe neurological manifestations, unusual in this
disease.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Behget es causada por una vasculitis que provoca lesiones
inflamatorias en diversos 6rganos como las articulaciones, piel, sistemas
gastrointestinal, renal, cardiopulmonar y neuroldgico. El neurobehcet (NB) es una
de las expresiones mas severa de la enfermedad, la cual es tratable, pero puede
ser de dificil diagndstico, lo que hace necesario descartar otras afecciones de tipo
infecciosa, vascular o desmielinizante. Se presenta un caso con deterioro de la
funcion neuroldgica en corto tiempo, lo que es una forma inusual de presentacién
de la enfermedad.

REPORTE DE CASO

Paciente femenina de 22 afios de edad, con antecedentes de salud, procedente de
un area rural. Comenzé con cefalea intensa y posteriormente dolor lumbar, asistio
al médico en el area de atencién primaria, le diagnosticaron infeccion urinaria e
inicia tratamiento con ciprofloxacina, via oral. Dos dias después comienza con
fiebre, con temperatura muy alta y sostenida (40°), es llevada al hospital del
municipio de residencia en el cual ingresa. Se le administra tratamiento con
cefotaxima via parenteral. El mismo dia del ingreso aparecen nuevos sintomas
como: vision borrosa, diplopia e inestabilidad para deambular. A partir de esto es
trasladada al hospital de referencia de su provincia, durante el examen detectan
papiledema bilateral, paresia del VI par craneal, ataxia de la marcha, dismetria en
miembros inferiores, lenguaje disartrico y estado confusional. Presenta un
empeoramiento progresivo de su estado de consciencia y es trasladada a la sala
de terapia intensiva, donde le realizan TAC de craneo simple, de resultado normal,
puncion lumbar para estudios del liquido cefalorraquideo que mostré ligero
aumento de la celularidad, a predominio de linfocitos, con glucosa y proteina
normal. Se considerd la posibilidad de una enfermedad infecciosa e inician
tratamiento empirico con aciclovir, vancomicina y ceftriaxona por via endovenosa,
se mantuvo estable y diez dias después presenta depresion de la funcion
ventilatoria, por lo que requiere respiracion asistida y posteriormente
traqueotomia. Se le realizé resonancia magnética de craneo (RMN) que mostré en
T2 y FLAIR lesiones hiperintensas en sustancia blanca, |6bulo temporal izquierdo,
en regiodn diencefdlica, talamo, tallo cerebral y pedinculo cerebeloso izquierdo que
en T1 se mostraron hipointensas (Fig. 1 y Fig. 2). La TAC de craneo contrastada
fue normal, por lo que se realizé un nuevo planteamiento en el diagndstico de
encefalitis aguda diseminada (ADEM) e inician tratamiento con metilprednisolona,
1 g diario por 5 dias y manitol con recuperacién de su estado de consciencia.

Un mes después de iniciado los sintomas, es trasladada a la sala de neurologia del
Hospital Clinico Qirdrgico "Hermanos Ameijeiras". A su llegada se encontraba
consciente, con cuadriparesia espastica, hiperreflexia osteotendinosa, clonus
inagotable bilateral, Babinski bilateral, pupilas isocéricas y reactivas, sin signos
meningeos, papiledema bilateral, paresia del VI, IX, X y XII pares craneales. Tenia
colocada canula de tragueostomia y sepsis respiratoria por tragueobronquitis
purulenta.
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Fig. 1. RMN (FLAIR) lesiones hiperintensas en tallo.

10 mm/div

Fig. 2. RMN (FLAIR): Lesiones hiperintensas en sustancia blanca,
ldbulo temporal izquierdo, en regidn diencefilica, talamo, tallo
cerebral.
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El resultado de los analisis fue el siguiente: el hemograma inicial anemia ligera y
eritrosedimentacién normal, la radiografia de térax descarté proceso inflamatorio
pulmonar, el coagulograma, pruebas de la funcién renal y tiroidea normal, TGO
aumentada, lo cual se considerd que estuvo relacionado con el uso de medicacion,
bilirrubina directa, indirecta total, TGP, GGT, marcadores virales para hepatitis B y
C, ANA, ANCA, anticardiolipina, VDRL, VIH, anticoagulante lUpico, C3 y C4, todos
fueron normales. Se le repitid estudio citoquimico del liquido cefalorraquideo
(LCR) que fue normal al igual que los estudios viroldgicos para descartar herpes
virus, citomegalovirus y virus John-Cunningham (JC).

La persistencia de la disfagia comprometia el estado nutricional de la paciente, por
lo que se le realizd gastrostomia por via percutanea. Presentd sepsis nosocomial,
relacionada con infeccidn respiratoria (traqueobronquitis) y de la piel en el area de
la gastrostomia, diversos antibidticos se utilizaron para el control de los
gérmenes. Se logrd control de estos y cura total de la infeccidon posteriormente.

Dias posteriores a su ingreso, durante su evaluacion diaria, aparecen Ulceras
bucales. La madre refirid que estas las presentaba de manera frecuente, mas de 3
veces al afio, en la boca y los genitales. Al inspeccionarlos se observé su
presencia. Estos hallazgos permitieron considerar que los sintomas y signos
neuroldgicos fueron expresion de manifestaciones clinicas neuroldgicas,
secundario a enfermedad de Behcet y se solicitd la valoracion por el especialista
de Reumatologia, criterio que coincidié con este planteamiento. Con dicha
coincidencia, se orientd prueba de Patergia, con resultado débilmente positivo;
esta prueba consiste en la hipersensibilidad cutanea caracterizada por la aparicion
de una pustula estéril, 24 a 48 h después de la puncién cutadnea con aguja, la cual
debe ser observada por el médico.

La forma de examinarlo consiste en realizar de 3 a 5 pinchazos con una aguja
estéril en la superficie interna del antebrazo. La reaccion se evalla a las 24-48 h
del pinchazo. Esto constituye uno de los criterios diagndsticos de la enfermedad
de Behget.

La paciente presentd una mejoria progresiva y significativa de los sintomas;
después del inicio del tratamiento con 60 mg diario de prednisona y 100 mg de
imuran, dada por movilidad del velo del paladar y la lengua, desaparecio la
paresia del VI par y la disfagia, lo que luego permitioé traqueotomia y la sonda de
gastrostomia. Se egreso a los 45 dias con lenguaje coherente y deambulando.

DISCUSION

La enfermedad de Behget puede tener expresidn sistémica, con una forma de
evolucion cronica generalmente y un predominio de la frecuencia de casos en el
sexo masculino.! Esta afeccion no tiene un marcador especifico de laboratorio o
radiolégico que permitan un diagndstico definitivo. Los criterios establecidos, en el
afio 1990, establecian al menos dos de estos cuatros aspectos: Ulceras dolorosas
recurrentes orales y genitales, lesiones oftdlmicas (uveitis anterior o posterior),
lesiones en piel (eritema nudoso, psedudofoliculitis, lesiones papulo pustulosa o
nodulos acneiforme) y prueba en la piel de patergia positiva. Nuevos criterios han
sido establecidos, a los cuales se agregan, las manifestaciones neuroldgicas y
vasculares, que ha permitido una mejor sensibilidad en el diagndstico.?3
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El neurobehcet representa las manifestaciones clinicas neuroldgicas que se
presentan en el 15 al 40 % de los sujetos con esta enfermedad, el perfil evolutivo
de los sintomas neuroldgicos generalmente no es agudo y hace considerar otras
afecciones durante la evaluacién de los pacientes como ocurrié en este caso.*> La
apariciéon de las Ulceras bucales y genitales permitié considerar esta posibilidad
diagndstica, aunque fue evaluada por oftalmologia y no encontré uveitis.

La vasculitis crénica recurrente, que afecta los vasos de pequefio calibre en estos
pacientes, conlleva alteraciones neuroldgicas importantes que pueden tener
diferentes formas de expresion segun la localizacién de las lesiones, de tipo
parenquimatosa como las lesiones en hemisferios cerebrales y tallo encefélico o
de tipo vascular. La cefalea, el déficit motor y los cambios conductuales son
algunos de los sintomas reportados,® lo que hace menos frecuentes los trastornos
sensitivos, aspectos que se presentaron en este caso.

Esta paciente tuvo sintomas y signos relacionados con afectacién del parénquima
cerebral, corroborado por el estudio de RMN de craneo por lo que fue necesario
orientar estudios para descartar otras entidades clinicas como las colagenosis,
infecciones, enfermedad desmielinizante tipo esclerosis multiple. La presencia de
ataxia de los miembros, neuritis Optica, oftalmoplejia internuclear es mas
frecuente en la esclerosis multiple, mientras que la cefalea, paralisis pseudobulbar
y los cambios conductuales en el neurobehcet.®” Estos aspectos fueron
significativos en la evolucidn de esta paciente.

Es poco frecuente en el NB un cuadro clinico caracterizado con estado confusional
rapidamente progresivo como el de este caso, la presencia de lesiones
diencefalicas y en el tallo cerebral pudieran justificar el deterioro significativo del
estado de consciencia (Fig. 1 y Fig. 2). Otros investigadores han reportado la
evolucién aguda en el neurobehcet en relacidn con lesiones del tallo encefalico y
taldmicas bilateral.®

La presencia de hipertensidn con o sin trombosis venosa ha sido observada por
otros autores.® La vasculitis involucra vasos de todos los tamafios tanto venosos
como arteriales, pero la afectacién venosa es mas comun que la arterial, la
trombosis venosa es un trastorno grave que afecta diferentes sitios.10-12

La presencia de cefalea en etapas iniciales, la aparicién de paralisis del VI par
craneal y el papiledema, presente en este caso, son expresion de hipertension
endocraneana y pudo estar relacionado a trombosis venosa, hecho que puede ser
observado en esta enfermedad, la cual no fue definida la etiologia por angiografia
0 angioTAC, ya que la gravedad del estado de la paciente conllevo a tomar
conductas y tratamiento empirico en la provincia donde se encontraba, sin poder
esperar la realizacién de estos examenes.

La paciente mostré mejoria clinica evidente después de iniciar tratamiento con
esteroide y el mantenimiento de la prednisona, asociada al inmunosupresor, lo
cual es una de las opciones terapéuticas recomendadas en esta enfermedad. No
fue necesario pasar a otra escalada terapéutica como el uso de anticuerpos
monoclonales u otros recomendados en casos refractarios o que no mejoran con
los anteriores medicamentos sefialados.!314

El neurobehget debe ser considerado en pacientes con diferentes expresiones
clinicas y topografia de las lesiones en el sistema nervioso, aun con un deterioro
rapidamente progresivo de la funcién neuroldgica, lo cual es una forma de
presentacién inusual. Es necesario indagar sobre la presencia de uveitis, Ulceras
genitales y bucales que no siempre son declaradas en el interrogatorio por el
paciente o sus familiares, por no considerarlo de interés en la evaluacién del
enfermo con sintomas neuroldgicos.
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