ENFERMEDAD DE NEURO-BEHCET
¢ Qué sabemos?
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Objetivos de aprendizaje:

* Revisar los aspectos generales de la enfermedad de Behcet y enfermedad de
Neuro-Behcet.

* Describir la Conferencia Internacional de Consenso de Chapel Hill revisada en
2012 sobre la nomenclatura del esquema de clasificacion de vasculitis sistémica
para la vasculitis del SNC.

* Mencionar las caracteristicas imagenoldgicas de la enfermedad de Neuro-Behcet,
sus diagnostico diferenciales mas relevantes y como poder diferenciarlos.




Enfermedad de Behcet:

* La enfermedad de Behcet, quien lleva su nombre por el medico dermatodlogo
turco, Hulusi Behcet.

* La enfermedad de Behcet ocurre mas comunmente en los paises a lo largo de la
antigua “Ruta de la Seda”.

* La enfermedad de Behcet se caracteriza por estomatitis aftosa recurrente, uveitis,
y lesiones cutaneas. Se considera una vasculitis.
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Enfermedad de Behcet:

* La vasculitis se puede clasificar segun su causa o la ubicacion de los vasos
afectados. Sin embargo, mas comunmente, la vasculitis se clasifica segun el
calibre de los vasos afectados (Tabla 1).
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Tabla 1: Clasificacion de las vasculitis segun la Conferencia del Consenso Internacional Revisado de Chapel Hill de
2012 sobre la Nomenclatura de las Vasculitis Sistémicas.

Tipo de vasculitis Entidad de Enfermedades

Vasculitis de grandes vasos Arteritis de Takayasu
Arteritis de células gigantes
Vasculitis de medianos vasos Poliarteritis Nodosa

Enfermedad de Kawasaki
Wasculitis de pequenos vasos Vasculitis IgA

Poliangeitis microscopica
Granulomatosis con poliangeitis
Granulomatosis eosinofilica con poliangeitis
Vasculitis de vasos variables
Sindrome de Cogan
Vasculitis de un solo érgano VPSNC
Vasculitis asociada con enfermedad LES
sistémica Sindrome de Sjdgren
Artritis reumatoidea
Sindrome de APS
Esclerodermia
Vasculitis inducida por infeccidn
Meningitis aguda séptica
Mycobacterium tuberculosis
Meurosifilis

Fungica (mucormic

Parasitos (Cisticerc

Vasculitis inducida por malignidad
Vasculitis inducida por farmacos

Vasculitis inducida por radiacion

Nota. — APS = Anticuerpo antifosfolipidico, VIH = Virus de inmunodeficiencia humana, IgA =
Inmunoglobulina A, VPSNC = Angitis primaria del SNC, LES = Lupus eritematoso sistémico.




Enfermedad de Behcet:

* Los criterios internacionales para la enfermedad de Behcet, derivados de un
protocolo basados en la evidencia, mostraron buenas propiedades
discriminatorias con datos aportados por 27 paises y ofrecen un acuerdo
internacional sobre un nuevo conjunto de criterios.

* Los sintomas que mostraron la mayor utilidad discriminatoria individualmente, en
el sentido de tener el mayor promedio de sensibilidad y especificidad, fueron:

e Aftosis genital (84%)

 Manifestaciones cutaneas (79%)
Pseudofoliculitis (72%)

e Aftosis oral (66%)

e Lesiones oculares (66%)




Enfermedad de Behcet:

* La aftosis oral, la aftosis genital y las lesiones oculares recibieron cada uno 2
puntos, mientras que se asigno 1 punto a cada una de las lesiones cutaneas, las
manifestaciones vasculares y las manifestaciones neurologicas.

* Un paciente con una puntuacion de 4 puntos o mas se clasificé como teniendo
enfermedad de Behcet (Tabla 2).
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Tabla 2. Criterios Internacionales para la Enfermedad de Behcet
Sistema de puntacion: 2 4 indica Diagndstico de Enfermedad de Behcet

Signos/Sintomas
Lesiones oculares
Aftosis genital
Aftosis bucal

Lesiones de |a piel

Manifestaciones neuroldgicas

Manifestaciones vasculares
Prueba de patergia positiva

*La prueba de patergia es opcional y el sistema de puntuacion principal no incluye la prueba de patergia.

Sin embargo, cuando se realizan la prueba y es patoldgica, se puede asignar un punto adicional para un
resultado positivo.

Este esquema exhibid una sensibilidad estimada del 93.9% y una especificidad
del 92.1%.
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Enfermedad de Behcet:

 Las causas siguen siendo desconocidas: se cree que se debe a un proceso
autoinmune desencadenado por un agente infeccioso o ambiental en individuos
genéticamente predispuestos.

e El alelo HLA-B51 (subtipo B510101) que se identificé hace mas de cuatro décadas
y que ya se ha confirmado en multiples poblaciones como el marcador de
susceptibilidad genética mas fuerte.

* El compromiso neuroldgico en la enfermedad de Behcet, se conoce como Neuro-
Behcet.




Enfermedad de Neuro-Behcet:

* Las manifestaciones neuroldgicas va de un rango de 10% a 50% de los pacientes.
La afectacion neurolégica ( Enfermedad de Neuro-Behcet) se clasifica como
parenquimatosa o no parengquimatosa.

* La afectacion parenquimatosa afecta principalmente el tronco encefalico, la
médula espinal y los hemisferios cerebrales.

e La afectacion no parenquimatosa incluye hipertension intracraneal, meningitis
aséptica, neuropatia craneal y trastornos cerebrovasculares como trombosis del
seno dural, diseccion arterial, oclusidén y aneurisma.
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Enfermedad de Neuro-Behcet:

* La distribucion mas comun de las lesiones en pacientes con NBD fue la union
mesodiencefalica, seguida por la region pontobulbar, la region hipotalamica-
talamica, los ganglios de la base, el telencéfalo el cerebelo y el corddn cervical.
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Paciente masculino de 52 afos de edad con lesiones tipicas de Neuro-Behcet.
Las imagenes de RM ponderadas en T2 en serie muestran dreas de alta intensidad de sefial mal definidas (punta de
flecha) que involucran el tdlamo derecho, el pedunculo cerebral y el cerebro medio.

Radiologic and Clinical Findings of Behcet Disease: Comprehensive Review of Multisystemic Involvement. RadioGraphics 2008 28:5, e31.



Hombre de Oriente Medio de 36 afios con ulceras oculares y bucales.

(a) Imagen axial potenciada en T2 que muestra multiples infartos crénicos en el tronco encefalico.

(b) Imagen axial ponderada en T2 que muestra multiples infartos créonicos en los hemisferios cerebrales, especialmente en las regiones
periventriculares.

Ahmed Abdel Khalek Abdel Razek, Hortensia Alvarez, Stephen Bagg, Sherif Refaat, and Mauricio Castillo. Imaging Spectrum of CNS Vasculitis. RadioGraphics 2014 34:4, 873-894.
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Paciente masculino de 29 afos con multiples consultas por aftas orales y genitales.

La RM de cerebro se evidencia areas hiperintensas mal definidas en topografia de pedunculo cerebeloso medio y superior izquierdo
en las secuencias ponderadas en T2, FLAIR, e hipointensas en T1, con leve realce a la aplicacidon de contraste intravenoso.



ADC-MAP

Paciente masculino de 29 afos con multiples consultas por aftas orales y genitales.

La RM de cerebro se evidencia areas hiperintensas mal definidas en topografia de pedunculo cerebeloso medio y superior izquierdo en
las secuencias ponderadas en T2, FLAIR, e hipointensas en T1, con leve realce a |la aplicacidon de contraste intravenoso, y facilitacion a la
difusion de agua (DWI b-1000: hiperintenso y altos valores en ADC) (flecha roja), evidenciando leve edema vasogénico y efecto de masa.

Se aprecia imagen de igual comportamiento a nivel subcortical de la precuiia del |6bulo parietal izquierdo, sin realce ante la aplicacion de
contraste.



Enfermedad de Neuro-Behcet:

* Uno de los diagnodsticos diferenciales mas importantes es la esclerosis multiple. NB es
mas comun en hombres y la EM es mas comun en mujeres.

* En NB, la pleocitosis es predominantemente linfocitica o neutrofilica, pero la linfocitosis
esta siempre predominante en la EM. Las bandas oligoclonales rara vez se observan en
NB, pero tales alteraciones estan presentes en mas del 90% de EM.

* Los sitios mas comunes de lesiones en NB estan en el tronco cerebral y se extienden al
diencéfalo y los ganglios basales, pero EM las lesiones son mayormente
periventriculares. Si las lesiones periventriculares se ven en el NB, van a ser leves y
menos frecuentes que las lesiones de la EM. Las lesiones del tronco cerebral son mas
grandes en el NB que en la EM.
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Enfermedad de Neuro-Behcet:

e Otros trastornos inflamatorios sistémicos, especialmente aquellos que pueden
presentarse con sindromes uveo-meningeal que incluyen sarcoidosis, lupus eritematoso
sistémico y sindrome de Sjogren primario, son diferenciales importantes; en ocasiones, el

linfoma primario del SNC puede presentarse con afectacion uveal y una lesion
diencefalica.

* La diferenciacion requiere la identificacion de patrones clinicos caracteristicos, ademas
de los marcadores seroldgicos y otras pruebas paraclinicas; Curiosamente, el sistema
nervioso periférico esta mas a menudo involucrado en enfermedades inflamatorias no
relacionadas con NB.

» Otros diagnosticos diferenciales en pacientes jovenes incluyen: Hipertension intracraneal
(trombosis venosa cerebral), meningoencefalitis, mielitis.
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Enfermedad de Neuro-Behcet:

En el SNC durante la fase aguda, la RM muestra lesiones hiperintensas en secuencias
potenciadas en T2 y suelen revelar captacion de contraste en T1.

Reportes de casos previos, como el de Ohta K, Kang DW, y R. Nuri Sener, reportaron la
ausencia de restriccion a la difusion de agua en ponderacion DWI, lo que estaria en relacion
con edema vasogeénico, y no citotoxico indicativo de infarto.

Estudios imagenologicos e histopatologicos visualizaron inflamacion vascular tanto a nivel
arterial como venoso, asi como trombosis vascular e infartos cerebrales.

lgualmente se encontrd, que la mayoria de lesiones con compromiso parenguimatoso eran
hemorragias en ponderaciones SWI (S. Albayram). Y.
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Conclusiones:

* La Enf. de Behcet fue informado por primera vez por el dermatdlogo turco Hulusi Behcet, quien
describid 3 casos de ulceracion oral y genital recurrente con uveitis.

* Neuro-Behcet es una de las principales causas de morbimortalidad a largo plazo, por lo que su
reconocimiento y tratamiento oportunos son fundamentales para lograr una mejor evolucion.

* Hay dos tipos principales de NB, definidos como parenquimatosos y no parenquimatosos, con
caracteristicas radioldgicas, de laboratorio y de prondstico especificas.

* La neuropatologia de la forma parenquimatosa es la de lesiones necrosantes multifocales con
marcadas reacciones celulares inflamatorias, secundarias a vasculitis, principalmente con
afectacion venular.

* Elsitio de afectacion mas comun es el tronco encefalico.
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