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Resumen

La enfermedad de Behget es una vasculitis sistémica que se caracteriza por la presencia de aftas orales y
genitales recurrentes asociadas a manifestaciones oculares, vasculares y cutaneas. Puede cursar con
artritis, inflamacion intestinal y afectacion del sistema nervioso tanto central como de los nervios
periféricos. Estas lesiones son el resultado de la inflamacion o vasculitis de las arterias y venas de todos

los calibres (1,2,3).

Presentamos el caso de una paciente joven de raza negra con antecedentes personales de enfermedad de
Behget de larga evolucion complicada con afectacion neuroldgica severa y en tratamiento cronico con
altas dosis de corticoides que se interviene de forma urgente en dos ocasiones por perforaciones

espontaneas intestinales.

Introduccion

—

La enfermedad de Behget es wuna
vasculitis sistémica que se caracteriza
por la presencia de aftas orales y
genitales recurrentes asociadas a
manifestaciones oculares, vasculares y
cutaneas. Puede cursar con artritis,
inflamacién intestinal y afectacion del
sistema nervioso tanto central como de
los nervios periféricos. Estas lesiones
son el resultado de la inflamacién o
vasculitis de las arterias y venas de
todos los calibres (1,2,3).

Presentamos el caso de una paciente
joven de raza negra con antecedentes
personales de enfermedad de Behget de
larga  evolucion  complicada  con
afectacion neurolégica severa y en
tratamiento cronico con altas dosis de
corticoides que se interviene de forma
urgente en dos ocasiones  por
perforaciones espontaneas intestinales.

La enfermedad de Behgetes una
enfermedad inflamatoria cronica,
multisistémica y  recidivante, de
etiologia desconocida. La presentacion
clinica se caracteriza por ulceras orales
y genitales recurrentes, ademdas de
inflamacidén ocular, lesiones cutaneas,
artritis 'y afecciones neurologicas,
pulmonares, gastrointestinales y
vasculares. El sustrato patolégico es una
vasculitis sistémica con afectacion de
arterias y venas de todos los calibres
que, a nivel fisiopatoldgico, conlleva
alteraciones de la funcioén endotelial vy,
clinicamente, se expresa por lesiones
organicas en varios niveles (1).
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La enfermedad fue descrita por el
dermatélogo turco Hulushi Behget.
Aunque su distribucion es universal, es
prevalente en los paises que se ubican
geograficamente a lo largo de la antigua
«ruta de la seda», desde Japon hasta la
region mediterranea, con una mayor
presencia en Turquia (2).

La fisiopatologia de la enfermedad
sigue siendo poco comprendida y se
piensa, como sucede en otros sindromes
autoinmunes o autoinflamatorios, que
ciertos factores infecciosos,
inmunologicos y ambientales pueden
desencadenar la sintomatologia en
individuos con variantes genéticas
particulares. Se ha demostrado que el
gen HLA-B51 estd  fuertemente
asociado con la enfermedad en
diferentes grupos étnicos, lo que se
evidencia en el 60% de los casos (3).

La enfermedad de Behget es poco
frecuente y, aunque por lo general es
benigna, en ocasiones, el compromiso
ocular, vascular, neurolégico 'y
gastrointestinal puede estar asociado a
un mal pronostico, lo que hace de esta
enfermedad un  reto para el
anestesiologo, quien debe llevar a cabo
un manejo perioperatorio cuidadoso
para prevenir complicaciones y alcanzar
resultados satisfactorios (7,8,9,10).

Caso clinico

Presentamos el caso clinico de una
mujer de 40 afios, 80 kg y raza negra,
que ingresé por fiebre, desorientacion y
ulceras orales dolorosas que
dificultaban la ingesta. Habia sido
diagnosticada de enfermedad de Behget
en el afo 2008 y, desde entonces,
presentaba afectacion mucocutdnea y
articular. En  seguimiento  por
reumatologia, se tratd en varias
ocasiones puntualmente con corticoides
(metilprednisolona 16 mg via oral) e
infliximab (dos dosis de 300 mg via
intravenosa), aunque con mala

adherencia terapéutica. Ademas, era ex-
fumadora, padecia sindrome de silla
turca vacia y panhipopituitarismo
secundario y presentaba anticuerpos
antifosfolipidos

Durante el afo 2022, requirid varios
ingresos por empeoramiento clinico. La
primera hospitalizacién se produjo por
lesiones isquémicas cerebrales agudas,
de probable origen vasculitico,
compatibles con afectacion
parenquimatosa de neurobehget, a la vez
que presentaba empeoramiento de las
ulceras orales y genitales y serologia
positiva para citomegalovirus.

La segunda  hospitalizacion  fue
consecuencia del empeoramiento de la
afectacion neurologica, que requirid
ingreso de larga estancia y altas dosis de
corticoides (bolos de metilprednisolona
1 gr durante 5 dias, seguidos de dosis
del mg/gr/kg via intravenosa), lo que
causo secundariamente
panhipopituitarismo  secundario 'y
miopatia esteroidea

Durante el ingreso actual, ante la clinica
de fiebre y desorientacion y los
antecedentes recientes de neurobehget,
se realizé resonancia magnética nuclear
(RMN) que descartd nuevos focos. Ante
la posibilidad de que el cuadro clinico
se debiese a origen infeccioso del
sistema nervioso central, se realizdo una
puncion lumbar y se diagnosticod
meningitis por Listeria Monocytogenes.
Se tratd con ampicilina 2gr/4h +
gentamicina 320mg/24h  durante 3
semanas.

La evolucion del sindrome meningeo
fue favorable. Sin embargo,
simultaneamente, al final de 1la
recuperacion del proceso infeccioso,
presentd un episodio de rectorragia y
anemizacion. Se realizd tomografia
axial computarizada (TAC) que mostrd
hallazgos sugestivos de perforacion
colonica, de etiologia indeterminada, en
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posible  relacion  con
inflamatoria/infecciosa.

patologia

Se intervino de forma urgente
realizandose inducciéon de la anestesia
general con propofol (160 mg),
fentanilo (150 mcg), lidocaina (70 mg)
y rocuronio (70 mg), todos por via
endovenosa. Se realizd intubacion
orotraqueal con laringoscopia directa y
secuencia rapida sin complicaciones
(tubo  endotraqueal No. 7). A
continuacion, se efectué una anestesia
general balanceada con sevofluorane a
0.7 CAM. Se monitorizd el
electrocardiograma, la  saturacion
arterial con oximetria, la profundidad
anestésica a través del monitor de indice
biespectral (BIS), la presion arterial
invasiva y se coloco un catéter venoso
central. La ventilacion mecanica se
program6 controlada por volumen y
segun parametros de la paciente.

Se realiz6 una gasometria arterial con
los siguientes resultados: hemoglobina
10.8 g/dL, pH 7.31, pO2 256 mmHg,
pCO2 32.2 mmHg, bicarbonato 24.6
mmol/L, sodio 140 megq/L, cloro 105
meq/L, potasio 2.8 meq/L (que se
suplementd con 40 mEq de cloruro de
potasio), lactato 2.3 mmol/L.

En la intervencion quirrgica, se
visualizaron 4 perforaciones intestinales
en ileon y diversas ulceraciones (Figura
1) con peritonitis purulenta
generalizada. Se realizo reseccion de 40
cm de ileon y anastomosis mecénica a
15 cm de la valvula ileocecal. El
analisis patoldgico microscopico mostro
necrosis gangrenosa de la pared con
formacion de abscesos, serositis e
imagenes de vasculitis en venas de
pequeino tamafo con  necrosis
fibrinoide, leucocitoclasia y trombosis
de la luz.

La paciente permanecid6 estable
hemodindmicamente sin necesidad de
soporte vasoactivo durante el proceso

quirargico. Posteriormente, se trasladé a
la Unidad de Reanimacion.

Figura 1. Visualizacidbn macroscopica de
perforaciones y zonas ulceradas en ileon.

Al ingreso en la unidad, a la exploracion
fisica se objetivaron pupilas midticas,
resto de exploracion neuroldgica no
valorable. Intubada y conectada a
ventilacion mecénica (VM), permanecio
estable hemodinamicamente sin soporte
vasopresor. Analitica al ingreso: Hb
109 g/dL, leucocitos 4200/mcL,
plaquetas 259000/ mcL; creatinina 2.26
mg/dL, glucemia 116 mg/dL, sodio 139
mmol/L, potasio 3.4 mmol/L, cloro 111
mmol/L. Gasometria arterial: pH 7.38,
pO2 407 mmHg, pCO2 36 mmHg,
bicarbonato 21.9 mmol/L, lactato 1.8
mmol/L.

En los dias sucesivos, la paciente
continu6 presentando un abdomen
doloroso y distendido a la palpacion,
asociado a ascenso de parametros
analiticos infecciosos. Se realiz6 TAC,
que mostré pancolitis de etiologia
indeterminada sin signos de perforacién
intestinal. Se tomaron muestras de heces
para estudio microbioldgico, resultando
la prueba de polimerasa de cadena
reactiva (PCR) positiva para
Clostridium difficile Toxina B. Se inicio6
tratamiento antibidtico con meropenem
lgr/8h 'y linezolid 600mg/12h via
intravenosa.

Tras cuatro dias de ingreso en la Unidad
de Reanimacion, presentd evolucion
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favorable con mejoria clinica y analitica
(parametros infecciosos y acido lactico
en descenso), sin aparicion de nuevas
alteraciones neurologicas. Se decidid
alta a planta.

A los tres dias de ingreso en planta, la
paciente presentd un episodio de
anemizacion y melenas. Se realizo TAC
abdominal que mostrd6 hallazgos
sugestivos de perforacion intestinal de
nueva aparicion en el contexto de la
pancolitis (Figura 2). Se realizo
intervencion  quirurgica urgente de
hemicolectomia derecha con reseccion
de aproximadamente 40 cm de ileon.

Figura 2. AngioTAC del territorio de la arteria
mesentérica que muestra hallazgos compatibles
con pancolitis.

Posteriormente, en la Unidad de
Reanimacion presentd buena evolucion
clinica sin nuevos episodios de
anemizacion 'y se pudo iniciar
desescalada de  dosificacion  de
corticoides y posterior alta a planta.

Al sexto dia de ingreso en planta,
después de la segunda cirugia
abdominal, la paciente presentd de
nuevo empeoramiento brusco del nivel
de  conciencia  acompafiado  de
empeoramiento respiratorio, con
hallazgo radiologico de velamiento del
hemitorax  derecho.  Seguidamente,
presentd episodio de convulsion ténico-
clonica generalizada, sin respuesta a la
llamada ni a estimulos, mostrando
refractariedad al tratamiento médico, y
consecuente fallecimiento.

Discusion

La enfermedad de Behget afecta a vasos
pequefios, medianos y grandes de la
circulacion venosa y arterial. Las
lesiones mas  caracteristicas  son
mucocutaneas y reflejan la afectacion
de wvasos sanguineos pequefios. La
presentacion tipica es una triada de
ulceras bucales recurrentes, ulceras
genitales e inflamacién ocular. La
evolucion suele ser intermitente con
periodos de  remision |y  de
exacerbacion (1,2,3).

Las manifestaciones neurologicas estan
dadas por un sindrome parenquimatoso
0o no parenquimatoso. El sindrome
parenquimatoso se manifiesta por
afectacion cortical, piramidalismo 'y
trastornos de conducta en forma de
meningoencefalitis aséptica, sindrome
de pseudoictus o sindrome difuso de
afectacion cerebral, entre otros. Por otro
lado, el sindrome no parenquimatoso o
vascular puede cursar con trombosis de
senos cerebrales, vasos intracraneales y
aneurismas cerebrales (4).

Las manifestaciones vasculares son
expresion de afecciones de grandes
vasos y se presentan
predominantemente en el sistema
venoso. Se pueden expresar como una
tromboflebitis superficial, trombosis
venosa profunda de miembros inferiores
0 superiores, trombosis de venas cavas,
renales,  hepdticas,  suprahepaticas,
retinianas y cerebrales. El
tromboembolismo pulmonar es raro. La
afectacion arterial es menos frecuente y
puede manifestarse en forma de
trombosis 'y aneurismas en la
circulacion pulmonar, mesentérica y
general (3).

Otras manifestaciones resefiables son la
artritis ~ (habitualmente  asimétrica,
oligoarticular, no deformante y de
grandes articulaciones) y las
manifestaciones gastrointestinales,
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siendo las mas frecuentes dolor
abdominal inespecifico, nauseas,
vomitos, diarreas sanguinolentas 'y
ulceras de la mucosa intestinal,
preferentemente en ileon y ciego.

La perforacion intestinal esta descrita en
la literatura como complicacion rara,
causada por isquemia intestinal, como
consecuencia de afectacion vasculitica
del sistema gastrointestinal, o de
proceso ulcerativo previo (5).

Hamza et al. (6) reportaron 3 pacientes
con enfermedad de Behget que
requirieron  cirugia  urgente  por
ulceracion perforada a nivel de ileon,
con posterior analisis de las piezas
quirtirgicas. Dicho analisis mostro
angeitis intestinal con periflebitis,
trombosis venosa 'y endoarteritis
obliterante.

El estudio histologico de la pieza
quirtrgica de la paciente de este caso
mostraba afectacion vasculitica
compatible con afeccion gastrointestinal
de su enfermedad sistémica; sin
embargo, dada la pauta terapéutica con
altas dosis de corticoides que cumplia
desde hacia meses, no se puede
descartar que dicho tratamiento
predispusiese o fuese causa de las
perforaciones intestinales.

La anestesia general constituye la
técnica de preferencia en los pacientes
con enfermedad de Behget, mientras
que la anestesia neuroaxial casi siempre
se evita en presencia de manifestaciones
neurologicas (7). La puncion de la piel y
mucosas en los bloqueos nerviosos y
otros procedimientos regionales pueden
predisponer a la inflamacion y Ia
formacion de nddulos. La exploracion
ocular, genital y los estudios
encaminados a detectar afecciones
vasculares resultan de gran importancia.

La wventilacion con mascarilla facial
debe ser muy cuidadosa pues existe

ANESTESIAR

riesgo de traumatizar tejidos inflamados
y edematosos y, por lo tanto, producir
sangrado y exacerbar la formacion de
nodulos y tulceras futuras. La
laringoscopia directa y la intubacion
endotraqueal deben realizarse
cuidadosamente y lo menos traumaticas
posibles, ya que las ulceras orales y las
encias inflamadas pueden sangrar
durante la manipulacion de la via aérea
e incluso propiciar una via aérea dificil
no prevista secundaria a la ulceracion de
la mucosa orotraqueal. El uso de
dispositivos  supragldticos no es
recomendable porque la presion que
ejercen sobre la via aérea puede
producir ulceras postoperatorias 'y
formacion de nodulos (8,9).

Por ultimo, la proteccion ocular, el
almohadillado de las articulaciones y de
puntos de presion son medidas que no
deben olvidarse; de la misma manera
deben evitarse las punciones venosas
multiples (10).

Conclusiones

En el manejo anestésico de la
enfermedad de Behget no existen
consideraciones especiales sobre el uso
de inductores, opioides y agentes
halogenados, salvo las que deriven de
interacciones farmacologicas con los
tratamientos utilizados. La ketamina, a
bajas dosis, es una opcion adecuada
como base analgésica en la anestesia
total intravenosa, mientras que el
propofol es excelente como base
hipnética.

El caso clinico presentado mostraba un
neurobehget con debut agresivo hacia
un afio. Por otra parte, el analisis
patologico de la primera muestra de
reseccion intestinal, consecuencia de la
perforacion intestinal, orienta a sustrato
patologico vasculitico en el contexto de
la enfermedad sistémica, pero no se
puede descartar que las altas dosis de
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corticoides mantenidas en el tiempo
fueran predisponentes.

Dada la poca frecuencia con que se ve
esta  afeccion  cronica y  las
peculiaridades establecidas para su
manejo médico, los autores creemos
conveniente su publicacién en aras de
compartir una estrategia en el manejo de
este tipo de pacientes.
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