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RESUMEN

Introduccion: la enfermedad de Behget en una vasculitis, recurrente, de etiologia desconocida, caracterizada por mostrar los
pacientes, Ulceras aftosas orales y genitales, uveitis, lesiones de piel, artritis y toma neurolégica ocasional.

Objetivos: contribuir al diagndéstico precoz de este morbo infrecuente que puede provocar disminucién de la calidad de vida.
Meétodo: se realizd una investigacion descriptiva, en 7 pacientes adolescentes atendidos en el Hospital Docente Pediatrico
Cerro, con enfermedad de Behcet entre 30 de octubre del 2015 al 30 de noviembre del 2016. Se confeccioné una ficha clinica con
las variables edad, sexo, color de la piel, tiempo mediado entre el comienzo de la enfermedad y diagndstico; antecedentes
patoldgicos personales y familiares, evolucidn, examenes complementarios y tratamiento. La informacion fue resumida mediante
frecuencias absolutas y medidas cualitativas.

Resultados: el promedio de edad fue de 12,1 afios; el 57,5 % correspondid al sexo femenino, 71,4 % mostraron color de la piel
blanca; promedio de tardanza en el diagnostico fue de 4,6 afios. Se observaron antecedentes de patemas inmunoldgicas en
familiares de primer grado en 6 de los 7 pacientes. El total de la muestra presenté al debut Glceras orales y sintomas generales, de
forma evolutiva aftas genitales, afectacion ocular, digestiva, neurologicas y del sistema osteomioarticular. La mayoria de los
complementarios de hemoquimica, inmunoldgicos y reactantes de fase aguda fueron normales. Los farmacos més utilizados
fueron colchicina , prednisona, metrotexate y azatioprina.
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Conclusiones: los hallazgos encontrados en nuestra serie y el tratamiento empleado coinciden en su mayoria con lo reportado en

la literatura.

Palabras clave: Behget, vasculitis, aftas orales, Glceras genitales, uveitis, colchicina

ABSTRACT

Introduction: Behcet's disease is a Vasculitis, recurreact, of unknown ethiology, in which patients have oral and genitals ulcers,
uveitis, skin damage, arthritis, and occasional neurological problems.

Objectives: to contribute will the early diagnosis of this infrequent morbid that in provoke a decrease in the quality of life.
Methods: a descriptive research was made in 7 patients in Pediatric Hospital of Cerro, whit Behcet's disease between October 30,
2015 to November 30, 2016. A technical details was age, sex, color of the skin, time between this beginning of the disease and the
diagnoses, personal and family pathological antecedent, evolution, complementary exams and treatment variables. The
information was summarized by meas of absolute frequency and cualitative measurements.

Results: the age average was 12, 1 ages, the 57,5 %were female, 71,4 % shoved a white color of the skin, the average of the
diagnosis time was 4.6 year. Antecedents of immunological disease in families of first grade were found in 6 patients. The whole
sample presented oral ulcers and general symptoms at the very beginning, genital ulcers in an evolutive way, eyes, digestive,
neurogical and osteomioarticular system affectations. Most of haemchemestry and immunological complentaris and reactants in
acute phase were colchicines, prednisona, metotrexate and azathioprina.

Conclusion: the whole agree with those described in the literature.

Keywords: Behget, vasculitis, genital and oral ulcers, uveitis, colchicines

INTRODUCCION

La enfermedad de Behcget (EB) en un proceso inflamatorio
crénico, multisistémico, recurrente, de etiologia no precisada,
cuya principal alteracién reside en una vasculitis que
involucra a las arterias y venas de cualquier calibre. Se
caracteriza en la clinica por presentar los pacientes
inflamaciones de las membranas mucosas, traducida por
Ulceras orales y genitales; ademas de uveitis; sintomas
digestivos, lesiones de piel, artritis y toma neuroldgica
ocasional.*

Esta entidad referida desde la antigiiedad por Hipdcrates en el
siglo V a.C., es descrita en época posterior por el oftalmdlogo
griego Benediktos Adamantiades en un paciente con artritis,
aftas orales y genitales, flebitis e iritis, pero no es hasta 1937
en que el dermatdlogo turco Hulusi Behget publica su
casuistica estudiada desde 1924 y recomienda que fuese
considerada como una entidad independiente.’

La edad de comienzo alcanza una mayor incidencia en la
tercera década con localizacién en los paises situados en la
antigua Ruta de la Seda (mediterraneo del este, oriente medio
y este de Asia).’

La tasa de prevalencia por nimero de habitantes varia en las
diferentes regiones geogréficas: 20 - 421/100 000 en Turquia,
13 -17/100 000 en Japon, Corea y China, 0,5-3/100 000 en

Europa, 1/170 000 en Estados Unidos. En Cuba no existen
estudios de prevalencia de esta entidad.®

En la fisiopatogénia de este morbo se describe por numerosas
investigaciones la participacion de factores genéticos,
infecciosos (virales y bacterianos) e inmunolégicos.

Entre los mas importantes se sefialan la asociacién con el
genotipo HLA de los pacientes,’ la reactividad cruzada con
péptidos humanos y la activacién del endotelio vascular.®
Yazici,” manifiesta que este rubro obedece a un desorden
genéticamente complejo; Baskan,® la atribuye a la infeccién
por el parvovirus B19, mientras Roscoe,” le imputa al virus de
la  inmunodeficiencia  humana (VIH) el efecto
desencadenantes, Alfonso,’ sefiala que en la EB, se produce
una alteracion en el nimero y activacién de los linfocitos,
inversion del indice CD4+/CD8+, presencia de auto-
anticuerpos dirigidos contra proteinas de la mucosa y células
endoteliales asi como la aparicion de inmunocomplejos
circulantes.

Los elementos clinicos son imprescindibles para diagnosticar
esta entidad, al no existir pruebas de laboratorio especificas.
Estos se agrupan de acuerdo a los criterios de expertos como
los informados en 1990 por el Grupo de Estudio Internacional
(ISG), que se modifican posteriormente en el 2006 al tener
baja sensibilidad.1
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En fecha posterior (2014), se publica los resultados de la
investigacién titulada Criterios Internacional de la
Enfermedad de Behget (ICBD)," realizada en 27 paises con
mas de 60 colaboradores donde se estudian 2556 pacientes el
cual se expone en la tabla 1. Clasifica como enfermo por este
morbo, cuando la puntuacion es 4.

Tabla 1. Criterios Internacionales Diagnéstico Enfermedad Behget (ICBD) 2014.

Criterios diagndsticos Definicion |PL|ntos
Criterios obligados: Aftas menores, mayores o ulceras 2
Ulceras recurrentes herpetiformes, en mucosa oral con un

orales minimo de 3 episodios durante un afio

Ulceras genitales Ulceras genitales recurrentes dlceras o 2

recurrentes cicatrizaciones aftosas en zonas genitales

observadas por el médico o el paciente

Lesiones oculares Lesiones oculares, uveitis anterior o 2
posterior, o presencia de células en vitreo
en el examen con ldmpara de hendidura o
vasculitis retiniana diagnosticada por un

oftalmdlogo

Lesiones cutdneas Eritema nudoso, foliculitis, lesiones 1
papulares y pustulosas, nddulos

acneiformes, observado por el médico en
pacientes post-adolescentes no tratados

con esteroides

Lesiones vasculares Trombosis arteriales, venosas o 1
aneurismas, flebitis superficiales

familiares padecidos, evolucion, tratamiento y examenes de
laboratorio indicados.

La informacién fue procesada mediante porcentajes para las
variables cualitativas y medidas de tendencia central para las
variables cuantitativas.

Todos los pacientes fueron informados del objetivo del
estudio y otorgaron su consentimiento a participar en el
mismo.

RESULTADOS

En la tabla 2 se describieron las caracteristicas de los
pacientes segin datos demograficos, tiempo de evolucion,
ademas de los antecedentes personales y familiares. En la
misma se observo que la edad de inicio de la enfermedad
fluctu6 en un rango entre 4 y 17 afios, (promedio de 12,1
afios), el sexo femenino alcanz6 mayor proporcion (57,5 %)
y existio un predominio del color blanco de la piel (71,4 %).
El tiempo de evolucion de inicio de la enfermedad hasta el
momento del diagndstico oscilé desde 7 meses a 8 afios
(promedio de 4 afios).

Tabla 2. Relacion de los pacientes segin datos dermograficos
y antecedentes patologicos personales.

aguja, observada por un médico

El presente trabajo posee como finalidad divulgar el
comportamiento de la EB en la edad pediatrica con el
objetivo de contribuir a la identificacion precoz de este morbo
poco conocido, que provoca en ocasiones tardanza en su
diagnostico, al confundirse con otras entidades, influyendo en
forma negativa en la calidad de vida en los pacientes.

METODOS

Se realiz6 una investigacion descriptiva en 7 pacientes
atendidos en el Hospital Docente Pediatrico del Cerro, de la
ciudad de La Habana, diagnosticados como EB de acuerdo
con los criterios de clasificacion del grupo internacional para
el estudio de esta entidad. [Tabla 1] durante el periodo de
tiempo comprendido entre 30 de octubre del 2015 al 31 de
noviembre del 2016.

A todos los enfermos se les confecciono una ficha clinica que
comprendié ademds de los datos de identificacion, las
variables edad, sexo, color de la piel, tiempo mediado entre el
comienzo de los signos o sintomas y el diagnostico de la
entidad, asi como antecedentes de morbos personales y

Lesiones del Sistema |Cefalea, convulsiones, sindromes 1

Mervioso Central cerebeloso y vestibular , pardlisis ocular y Caso |Edad |Sexo |Color| Tardanza |Antecedentes Antecedentes
meningitis clinico |inicio piel |diagndstico |Patolégicos Personales |Familiares

Test de Patergia Hipersensibilidad cutdnea caracterizada 1 Alergia penicilina Padre

(Cpcional) por la aparicién de una pulstula estéril, 24 Asma, infeccidn Hipertension
a 48 h después de la puncidén cutdnea con urinaria, amigdalitis, arterial

sinusitis, forunculosis, |[Madre:

celulitis inguinal Enfermedad
1 94 il B 2 Afios  [Artritis tobillo Behget
Inmunodeficiencia
celular
5 5 i » 5 S Asma Tonsilectomia I'ﬂadr_e . -
hipotiroidismo
3 17 A r B — Neu'rgpatia sen'sitiva Hermana .
Uweitis. Hemaovitreo esclerodermia
Granuloma anular, Padre
Uveitis: diabetes
Desprendimiento de mellito tipo 11
4 4 A F ™M 8 Afos : . Al
retina (DR} Tiroiditis
Inmunodeficiencia
celular
Sind. Down Madre asma,
Cardiopatia Congénita. |Madre lupus
5 18 | M | B | 6 Afos i tepes, M8
Forunculosis discaide
Uyeitis: DR, witritis
Operada de pelvis Madre con
. 15 e i RRGE pér|t0n|t|s alos 12 . enfermedad
afios. Dolor abdominal |Behcet
recurrente
2 18 = B 3 Afios Aftas bucales y Hermana con

genitales, uveitis Al

Entre Los antecedentes personales se observd el asma
bronquial, celulitis en piel, uveitis y artritis ademas otras
manifestaciones como eritema anular, tiroiditis y neuropatia
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sensitiva. Un paciente fue portador de sindrome de Down y
cardiopatia congénita.

En los antecedentes de morbos familiares en los caso 1y 6
las madres padecen de EB y en el caso 2 de hipotiroidismos,
en el paciente 3 una hermana es tratada por esclerodermia, en
el caso 4 el padre sufre de diabetes mellitus tipo Il y en el
paciente 5 la madre padece lupus discoide.

En la tabla 3 se mostro, que en el cuadro clinico al inicio de la

enfermedad.

Tabla 3. Relacidn de los pacientes segun manifestaciones clinicas
al debut evolutivas y tratamiento actual.

Elermentos clinicos al inicio
de la enfermedad

Caso

Otras manifestaciones clinicas
evolutivas

Tratamiento

1 |Ulceras orales, genitales Artritis del codo, mucositis Prednisona
recidivantes 3 crisis de uveitis anterior Indometacina
Sintornas generales Sindrome depresivo Colchicina
Artritis rodilla Dolor abdominal recurrente Metrotexate
Fiebre, cefalea con diarreas Azatropina
Adenopatias inguinales Ciclofosfamida

ev

2 |Ulceras orales genitales Cefaleas pulsatiles, vértigos, |Prednisona
recidivantes lipotimias, artralgia rodilla v, |Colchicina
Sintornas generales coxo-femoral. Azatioprina
Artralgia, adenopatias Signos de uveitis.

3 |Ulceras orales recidivantes  |Artralgia columna lumbosacra, |Prednisona
Sintormas generales miopatia inflamatoria Colchicina
Artralgia rodilla persistente Metrotexate
Cefalea ,parestesia en Acné pustuloso Azatioprina
miembros inferiores Epitrocleitis del codo
Patron neuropatico segun Parestesias en las manos
electromiografia Foliculitis. Parestesias en

miembros inferiores con dafio

axonal en fibras motoras distal
y proximal izquierda

Uveitis: Hemorragia del vitreo

4 |Ulceras orales recidivantes  |Artritis coxofemoral Prednisona
Uveitis anterior Foliculitis Colchicina

Azotiaprina

Ciclosporina A

5 |Ulceras orales y genitales Desprendimiento retina, Prednisona
recidivantes vitritis, diarreas frecuentes, Colchicina
foliculitis, sindrome de Down  |Azulfidina
6 |Ulceras orales y genitales Eriterna polimorfo Prednisona
recidivantes Artritis rodilla y tobillo Caolchicina
2 episodios de Abdomen Metrotexate
agudo
Dolor abdominal recurrente
con diarreas
7 |Ulceras orales y genitales Uveitis, epiescleritis Prednisona
recidivantes Colchicina
Inmuran

Las aftas con localizacién bucal o genital [figura 1a y figura
1b] constituyeron el signo universal en todos los pacientes
seguidos de las manifestaciones dseas y articulares.

Figura 1b

Figura la

Figura 1a Se cbserva en escroto y cara interna del muslo Ulceras de
bordes irregulares.
Figura 2b En regidn genital perineal e introito vaginal dlceras con
fondo blanco nacarado.

En la evolucion las aftas fueron recidivantes y se
patentizaron manifestaciones dseas en todos los casos asi
como la presencia de toma ocular dada por uveitis en seis de
los siete casos. Dos pacientes reportaron diarreas frecuentes.

En relacién al tratamiento recibido en el momento de realizar
el estudio, la colchicina resultd ser el farmaco mas utilizado
seguido de la prednisona y otras sustancias inmunosupresoras
como el metrotexate y la azatioprina.

El resultados de los exdmenes de laboratorio exhibidos en la
tabla 4 revelo que solo el paciente 1 mostrd los niveles de
hemoglobina y hematocrito con valores inferiores a los
normales (10,6 g/L y 0,34 vol. %). El conteo leucocitario
varié desde 7,7 a 32,0 células x 109 mientras que la velocidad
de sedimentacion eritrocitaria (VSR) expres6 dos valores
anormales en los pacientes 1 y 6 con 27 y 30 mm/lh
respectivamente en las recaidas de la enfermedad.

Tabla 4. Relacion de los pacientes segun resultado de examenes
de laboratorio en el momento del diagndstico.

Resultados de los Caso | Caso | Caso | Caso || Caso |Caso 6 | Caso
examenes de laboratorio | 1 2 3 4 5 7
Hemoaglobina g/! 1106 (12,6 | 12,0 [ 14,1 | 12,9 | 12,0 | 12,4
|Hematocrito vol.% |0,34 |0,39 | 0,40 | 0,46 | 0,42 | 0,40 | 0,40
Conteo leucocitario 8,4 | 7.7 9,2 (12,0 | 9,2 32,0 a,1
célulasx10®

|VSG mm/1h |2? | 15 | 20 | 18 | 13 | 30 | 13
|G|ucemia rmol/L |6,0 | 5,1 | 4,0 | 41 | 4,4 | 4,3 | 4,0
|COIestero| |2,9 | 2,9 | 8,0 | 4,2 | 3,6 | 4,1 | 4,2
Triglicérido |06 |36 36 [30 35| 30 | 24
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Los resultados de los examenes de laboratorio que estudiaron
la hemoquimica, en todos los caso expresaron indices
normales asi como los alcanzados en los estudios
inmunoldgicos (ANA, anti DNA dc, ANCA, Factor
reumatoideo, C3 y C4, pruebas funcionales hepaticas y
renales. Solo se realiz6 una investigacion genética el cual
clasifico al paciente 1 en el sistema HLA como B51.

DISCUSION

La EB es una patema inflamatoria sistémica que involucra
principalmente la mucosa oral y genital, la piel y ojos. Su
comienzo es insidioso con una edad méaxima de inicio en la
adultez joven (25 - 30 afios) pero también se observa en
forma inusual en pacientes antes de los 16 afios en 4 a 26 %
de casos.”'? Asi mismo se reporta con caracteristica
excepcional en recién nacido de forma transitoria, en hijo de
madre afecta de este morbo.® En el presente estudio se
exhibe un promedio de edad de comienzo diferente a lo
reportado por Hacihamdioglua® el cual expone que en la
infancia dicha dolencia se observa en su inicio alrededor de
los 7 afios, mientras que en nuestra serie resulté alrededor de
los 12 afios.

El comportamiento del sexo difiere en distintas
investigaciones; Yazici,” relata que ambos géneros se afectan
por igual, distinto a lo hallado en esta investigacion. Alfonso,’
describe que en Estados Unidos, Japon y Corea es mas
frecuente en el sexo femenino, mientras que en la regién del
mediterrdneo oriental alcanza su mayor incidencia en el
masculino.

El color de la piel blanca evidencia un predominio, a pesar de
que en Cuba existe un gran mestizaje, sin embargo Ndiaye,**
expone en su casuistica realizada en adultos nigerianos que
esta dolencia no es infrecuente en la poblacién negra.

Al abordar el promedio del tiempo que transcurre entre el
debut de la enfermedad y el diagnostico de esta, es notorio
que suceden afios, mientras Ndiaye describe en su casuistica
un tiempo promedio menor que el nuestro de 18 meses.'* Esta
situacion pudiera explicarse por el poco conocimiento de la
existencia de este morbo entre el profesionales pediatricos,
asi como lo usual que resulta la aparicion de las aftas bucales
recidivantes, la cual esta considerada como la alteracion
dolorosa de la mucosa oral que en forma mas frecuente es
observada en la poblacion.*** Queremos resaltar que en los
caso 1 y 4, por la presencia las manifestaciones
mucocutaneas, recibieron diagnostico de inmunodeficiencia
celular, siendo tratados consecuentemente, motivo de retraso
en el diagnostico de EB. Por otro lado Eguia,*® sefiala que en
gran parte de los enfermos transcurre un periodo de hasta de 3
afios entre la aparicion de lesiones orales y el despliegue del

amplio abanico clinico sefialado, parecido a lo hallado en
nuestra serie.

En relacion a los antecedentes patologicos tantos personales
como familiares, resalta la presencia en ambos de
enfermedades conectadas con el sistema inmunolégico como
son asma, alergias medicamentosas, uveitis, artritis idiopatica
juvenil, tiroiditis, esclerodermia asi como EB y diabetes.

La etiologia del EB es desconocida y si bien la mayoria de
los casos son esporadicos, algunos estudios sustentan el
posible origen genético con evidencias de herencia
autosémica recesiva en los pacientes pediétricos,®** pues se
reporta que en 1 de cada 10 familias existe otro miembro con
la enfermedad, tal como se expone en los casos 1y 6 u otras
enfermedades autoinmune en familiares de primer grado
como hipotiroidismo (casol), esclerodermia (caso 3) lupus
discoide (caso 5) y artritis idiopatica juvenil (caso 7).

Otro de los argumentos descrito en defensa de esta génesis
consiste en el incremento del riesgo de padecer EB cuando se
asocia a la presencia del antigeno del sistema principal de
histocompatibilidad HLA-B51,%" situacién ésta que se
estudia en el paciente 1, siendo el resultado compatible con
esta clasificacion. En el resto de los pacientes no se tipificé el
HLA.

Las manifestaciones clinicas que muestran los pacientes al
inicio de la enfermedad en el presente reporte, ponen en
evidencia que las ulceras orales o genitales constituyen el
signo universal que caracteriza esta patema, las primeras se
reportan desde el debut en el 100 % de los casos, seguidas de
las genitales, acompafiadas o no de manifestaciones
generales 'y en ocasiones sintomas neuroldgicos u
osteomioarticulares sucedidas por las uveitis.

Las aftas orales se han asociado con una disminucién de los
niveles del péptido de neutréfilo humano salival 1-3 (HNP 1-
3) sustancia generada por los neutrofilos salivales, lo cual
podria ser un factor biol6gico para la predisposicién a este
signo en pacientes con EB.*

Ba,'® sefiala en su casuistica que las aftas bucales se presentan
en el 100 % de los casos seguidas de la localizacion genital
con 71 %, la toma ocular en 28 % vy articular con 14 %,
mientras que Solis,*® describe un cuadro clinico parecido al
nuestro en adultos, pero con el signo de patergia positivo en
toda su casuistica, mientras que en la presente muestra no se
evidencia tal manifestacion en algin caso.

En cuanto a las lesiones genitales deben de descartarse en
primera instancia la etiologia contagiosa donde la infeccién
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por el virus del herpes simple y la sifilis son las causas mas
comunes. En las etiologias no infecciosa ha de incluirse el
trauma sexual, la psoriasis ademés de la EB.?

Otros diagnosticos diferenciales a tener en cuenta son la
aftosis recurrente oral y genital (aftosis bipolar de Neumann)
considerada por algunos con una EB incompleta, el sindrome
de Reiter,”® y la Glcera de Lipschiitz ,** morbo que afecta a
mujeres jovenes que en la mayoria de casos no tienen historia
de contactos sexual previo, pero no existen recidivas de este
signo en el area genital.

En la presente serie como se explicd en la metodologia
utilizada, se exigi6 la presencia para el diagnostico de las
Ulceras orales y genitales como criterios inequivocos, por ser
estas entidades muy poco frecuente en la edad pediatrica.

En el transcurso de la evolucién se reportan variadas
manifestaciones clinicas entre ellas estado depresivo, signos
cutdneos como foliculitis, acné pustuloso y diversas formas
de artropatias entre ellas epitrocleitis, algias lumbosacra y
artritis periféricas (rodillas, coxofemoral).

Otras alteraciones como la uveitis recidivantes, estan
presentes en el 857 % de los enfermos. Esta Ultima
complicacion constituye la expresion mas comin de toma
ocular en la EB, segtin Ndiaye,* en el Japon dicha dolencia
es responsable del 13 al 15 % de causas enddgenas de este
trastorno y en Francia alcanza el 2.4 %.

Merece atencion la presencia de diarreas frecuentes en dos de
los casos con pérdida de peso y que segtn Chin,? ocurre en 3
a 25 % de los pacientes traduccion ello de toma digestiva, lo
que determina realizar un diagndstico diferencial con otra
enfermedades que afectan este aparato, como la enfermedad
de Crohn y otras colitis.

La paciente 6 muestra en forma evolutiva dolor abdominal
recurrente, siendo intervenida a los 14 afios mediante
laparotomia exploratoria, al diagnosticarse un sindrome
peritoneal sin constatarse esta situacion en el acto operatorio.
En una segunda fecha a los 16 afios, ingresa en la Unidad de
Cuidados Intensivos Pediatrico del Cerro bajo la sospecha de
sepsis grave, con una recuperacion rapida, ambas situaciones
fueron coincidentes con la exacerbacion de las Ulceras
genitales, fiebre alta y leucocitosis. En la Gltima ocasion se
pudo verificar la presencia de un infecciébn por
citomegalovirus tanto en sangre como en orina, lo cual nos
hace plantear la posibilidad de que en dicho evento, la crisis
referida pudo haber sido condicionada por la presencia de
este agente infeccioso

Es notorio que solamente un enfermo, el 3, muestra
afectacion neuroldgica (neuro Behget) al contrario de lo
observado en pacientes adultos donde la toma del sistema
nervioso si bien no se presenta en forma usual, se reporta con
mayor incidencia que en la poblacion infantil.*?

En relacion al tratamiento todos los pacientes reciben el
esquema terapéutico orientado en estos casos,1,6,12,14
basados en drogas inmunosupresoras de acuerdo a la
intensidad de la afeccién y el compromisos de 6rganos y
sistemas. No aplicamos hasta el presente agentes biologicos
utilizado en otros estudios, debido a no haberse agotado las
posibilidades que brinda la terapia convencional >

En el caso de los paciente 5 y 6 se encuentran con menos de
tres meses de tratamiento con azulfidina y metrotexate
respectivamente por lo que no tenemos criterios para evaluar
respuesta ain. En los casos 1, 3 y 4 por la presencia de
manifestaciones oculares y/o neurol6gicas con poca
respuesta, ha sido necesario aplicar mas de un esquema
quimioterapico combinados con dosis variables de esteroides
en dependencia de la magnitud.

En los casos 2 y 7 se encuentran con tratamiento con
azatioprina mostrando control clinico de la enfermedad. En
todos los pacientes de aplica colchicina y fue necesario
medicar con Prednisona para la enfermedad de base.

En uno de los enfermos se relata una adenoamigdalectomia
como parte del tratamiento de las faringoamigdalitis a
repeticiébn que padecia, sin que ello influyera en la
disminucion de las recidivas de le EB como se reporta en la
literatura,?

Con respecto al resultado de los examenes de laboratorio, se
encuentra que solo un caso muestra cifras inferiores de
hemoglobina y solo dos pacientes con VSG acelerada,
mientras que los exdmenes inmunoldgicos, de hemoquimica,
pruebas funcionales renales y hepaticas resultan sin
alteraciones.

Solis,"® en su reporte sefiala que el 100 % de los pacientes
presentan cifras elevadas de PCR y VSG elevada, el 75 % de
los casos evidencia leucopenia, en el 50 % de los pacientes se
encuentran con anemia, hipercolesterolemia e
hipertrigliciridemia y un 25 % presenta hiperglucemia que
corresponde al paciente con el diagndstico de diabetes
mellitus, estas diferencias encontradas pudieran atribuirse a
que dicha casuistica se realiza en una poblacion de adultos.
Los estudios inmunoldgicos que realizamos: ANA, ANCA,
anti  DNA dc, Factor reumatoideo, Fracciones de
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complemento C3 y C4, realizados también al igual que en
nuestro trabajo, resultan negativos.

CONCLUSIONES

La EB en la edad pediatrica se caracteriza en el debut por
presentar manifestaciones similares en los adultos segln lo
reportado en la literatura, sin predominio de género, con un
tiempo relativamente prolongado para realizar el diagndstico
desde el inicio de la sintomatologia, siendo caracteristica de
su evolucion la presencia en orden de frecuencia de Ulceras
orales y genitales, afectacién oculares, dermatoldgicos,
digestivas y osteomioarticulares, con recidivas del cuadro
clinico.

Los exdmenes de laboratorio no mostraron alteraciones en su
vertiente inmunol6égica o hemoquimica al igual que las
pruebas funcionales hepaticas o renales la colchicina, los
esteroides, azatioprina y el metrotexate son los medicamentos
mas utilizados en el tratamiento de los pacientes estudiados.
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