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Resumen

Objetivos. El sindrome de Behcet (SB) es una enfermedad inflamatoria multisistémica rara caracterizada por
la presencia de diferentes manifestaciones clinicas con fases de recurrenciay remision. Las manifestaciones
neurol 6gicas en el SB se han descrito entre un 5y 10% de |os casos, asociando unaimportante morbilidad. El
objetivo de este estudio es analizar las caracteristicas epidemiol bgicas, clinicasy radiol bgicas de los
pacientes con enfermedad de neuro-Behcet (ENB) diagnosticados en un hospital de tercer nivel.

Métodos: Estudio observacional, descriptivo y retrospectivo que incluye pacientes diagnosticados de SB
seguin los Criterios Internacionales parala Enfermedad de Behget (ICBD 2014). Se recogieron variables
demogréficasy clinicas, incluyendo manifestaciones sistémicas, determinacion de HLA-B51, clasificacion de
ENB, manifestaciones neurol dgicas, hallazgos en RM, estudio de LCR y biopsia cerebral, asi como €l
tratamiento inicial y lasrecidivas en el seguimiento.

Resultados: Se encontraron 21 pacientes diagnosticados de ENB, siendo el 66,7% mujeres. La edad media al
diagndstico fue de 37,1 afios. La afectacion sistémica predominante fue la mucosa (95,2%), seguida de la
cutanea (52,4%), articular (61,9%) y ocular (33,3%). El 71,4% de pacientes pertenecian al subtipo de NB
parenguimatoso, de los cuales tenian afectacion troncoencefédlica el 33,3%, medular el 20%, cerebral el 20%
y neuropatia Optica el 26,7%. El 28,6% restante se clasificaban dentro del subtipo no parenquimatoso,
presentando un 75% trombosis de senos venosos cerebrales, un 12,5% hipertension intracraneal y otro 12,5%
un sindrome meningeo agudo. En el 71,4% del total la determinacion de HLA-B51 en suero fue positiva. En
el estudio del LCR tenian elevacion de B2-microglobulina un 57,1%, bandas oligoclonales un 25% y
pleocitosis linfocitica un 44,4%. El 57,9% presentaban lesiones en la RM, de predominio troncoencefalico
(45%) y supratentorial (45%). Se realizo biopsia cerebral en un caso por debutar en forma de pseudotumor
inflamatorio. El tratamiento mas empleado fue la combinacion de corticoides sistémicos con azatioprina
(30%).

Discusion: La ENB es una de las manifestaciones mas graves del SB. Se distinguen dos subtipos de ENB con
afectacion del sistema nervioso central (SNC); el parenquimatoso y €l no parenquimatoso. En nuestro estudio
la proporcién de ENB parenquimatosa fue similar ala descritaen laliteratura (70-80%), a igual quela
localizacién més frecuente de las lesiones en la RM (tronco del encéfalo). Aunque esta descrito un
predominio del género masculino, en nuestra muestra se observo un mayor nimero de mujeres. La
positividad de bandas oligoclonales en LCR en nuestro estudio (25%) fue superior al documentado en
publicaciones previas (10%), probablemente por la alta frecuencia de solapamiento con la esclerosis mdiltiple.
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Conclusiones: LaENB es un trastorno grave e infrecuente que comprende gran variedad de sintomas

neurol 6gicos. El subtipo parenguimatoso es més prevalente que el ho parenquimatoso. Respecto a
publicaciones previas, describimos un mayor porcentaje de mujeresy de bandas oligoclonales en LCR. Es
importante tener un alto indice de sospecha para diagnosticar la ENB, haciendo un diagnostico diferencial
gue incluyael despistaje de enfermedades desmielinizantes del SNC por el frecuente solapamiento con estas
entidades.
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