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 Vasculitis de vasos de tamaño variable (Chapel-Hill 2012).

 ¿“Enfermedad” o “síndrome”?

 ¿Enfermedad autoinflamatoria?

ÚLCERAS AFTOSAS 

ORALES
ÚLCERAS GENITALES

LESIONES OCULARES 

Y CUTÁNEAS

VASCULAR, 
NEUROLÓGICO, 

GASTROINTESTINAL…



 Distribución geográfica: La Ruta de la Seda

 Agregación familiar

 Debut: 15-45 años

 No claro predominio por sexos

 Espectro clínico completo en primeros 15 meses

Turquía 80-370/104

Irán 67/104

Japón, China, Corea 13-31/104

EEUU, Europa occidental 0,3-7,5/104

España 5-10/104

DIFERENCIAS REGIONALES EN 

MANIFESTACIONES CLÍNICAS



SUSCEPTIBILIDAD 
GENÉTICA

•HLA-B5

•HLA-B51: mucocutáneo

•HLA-B72: vasculítica

• HLA-B58: cutánea

•Genes del TNF

FACTORES 
AMBIENTALES

•Infecciones 
estreptocócicas
•S. sanguis

•Flora bucal (¿relación 
con úlceras orales?)

•Herpesvirus
•Micobacterias, 

parvovirus B19, virus 
hepatitis…

•Contaminación, 
factores ambientales…

RESPUESTA 
INFLAMATORIA 

INMUNOMEDIADA 
CON DAÑO TISULAR



Respuesta inmunomediada

PARTICIPACIÓN DE TANTO RESPUESTA 

INNATA COMO ADAPTATIVA

 Innata: mutación genética 

respuesta neutrofílica

 Adaptativa: reacción cruzada a 

antígenos externos e internos



 Amplio espectro clínico

 Gran heterogeneidad clínica

 Evolución impredecible

 Periodos de exacerbación y de remisión

 Diferencias regionales significativas

 Dentro de sus manifestaciones clínicas se 

pueden observar lesiones orales, genitales, 

cutáneas, oculares, neurológicas, 

vasculares y gastrointestinales.



Mucocutáneas

 Las más características

 hasta en 98% casos

 Muchas veces 1ª manifestación

 DOLOROSAS

 65-85%

 Indoloras (suelen)

 Escrotales dejan cicatriz

 Eritema nodoso, lesiones acneiformes…



Oculares

 40-75% de casos. Más frecuente y grave en varones

 Principal causa MORBILIDAD (pérdida visión en 25%)

 Bilateral

 Si unilateral, ojo contralateral se afecta en <24 meses

 Anterior: rara

 Posterior: la más frecuente y MÁS GRAVE

 Componente inflamatorio vs isquémico (peor pronóstico)

 Complicaciones a largo plazo

 Edema macular, membrana epirretiniana, desprendimiento retina

 Pérdida agudeza visual



Neurológicas

 5-20% casos. Predominio varones.

 Causa de secuelas y discapacidad.

 1/3 episodio único | 1/3 recidiva | 1/3 progresiva

FORMAS PARENQUIMATOSAS (80%) FORMAS NO PARENQUIMATOSAS (20%)

Inicio agudo o subagudo Menos grave

Concurre a actividad inflamatoria sistémica Trombosis de senos venosos

Meningitis aséptica

HTIC benigna

Aneurismas; Vasculitis aislada del SNC

Más frecuente: tronco cerebral, médula 

espinal, ganglios basales

Cuadro clínico: déficit motor, ataxia, 

hiperreflexia, paresia PC, neuritis óptica, crisis

convulsiva, cefalea, trast. Psiquiátricos

Cuadro clínico: cefalea, vómitos, 

edema papila, paresia VI par

Imagen RMN

SNP (mononeuritis

múltiple, Sd. Guillain-

Barré…) o miositis

son poco habituales



Vasculares

 10-30% pacientes. Predominio en varones

 Principal causa de MORTALIDAD

 Vasos de 

 Más frecuente venosa

 Lo más frecuente trombosis (88% venosas)

 Tromboflebitis superficial recurrente y migratoria 

 En el 90% de los vasculo-Behçet

 TVP

 5-22% de los pacientes.

 TEP es raro (no embolismo a distancia)

 Arteriales: sobre todo aneurismas, lo más frecuente aórticos y art. Pulmonar

 Behçet es la causa más frecuente de aneurismas pulmonares (síntoma: hemoptisis)

Aneurisma pulmonar



Otras

 Constitucionales: muy frecuentes. Fiebre prolongada y debilidad.

 Adenopatías son raras

 Articulares: artralgias y artritis

 Asimétrica, no erosiva mono u oligoarticular.

 1º Rodillas, 2º tobillos, 3º manos

 Gastrointestinales (simula una enf. Inflamatoria intestinal)

 Úlceras redondeadas u ovaladas en mucosa intestinal (sobre todo íleon terminal, 
ciego y colon)

 Disfagia, epigastralgia, dolor cólico, sangrados o diarrea

 Cardiopulmonar:

 Fibrosis, daño valvular, trombos intraventriculares

 Pulmones: aumentos densidad o lesión reticular

 Nefrourológicas: orquiepididimitis



Resumen



 Sospechar ante manifestaciones clínicas sugestivas 
que aparecen simultáneamente

 Nada es patognomónico (ni clínica ni AP)

 Laboratorio no se detectan 

Autoanticuerpos

Serología 

Histología

 Habitual retraso diagnóstico

 Difícil diagnóstico si solamente formas localizadas



Manifestaciones clínicas sugestivas



Criterios diagnósticos

Grupo Internacional de Estudio de la Enf. De Behçet. Lancet 1990; 335: 1078-1080



Criterios diagnósticos

 La prueba de patergia no es necesaria, en caso de realizarse y ser 

positiva se añade 1 punto.

 Es diagnóstico de Behçet una puntuación igual o mayor a 4 puntos.

*International Team for the Revision of the International Criteria for Behçet’s disease (ITR-ICBD). The International Criteria for Behçet’s

Disease(ICBD): A collaborative study of 27 countries on the sensitivity and specificity of the new criteria. J Eur Acad Dermatol Venereol

2014;28:338-47.







 Numerosas modalidades terapéuticas (poco consenso)

 Equipo multidisciplinar

 Tratamiento individualizado

 Peor pronóstico si afectación: ocular, vascular, neurológica o GI

Generalidades



 GI: PDN + AZA

 2ª línea: anti TNF

 Artritis: colchicina

 Crónico o recurrente: 

AZA o IFN-α





 Cursa en brotes de actividad y remisiones

 Más grave en población mediterránea y en varones

 Principales causas de mortalidad afectación vascular y SNC

 Principales causas de morbilidad: afectación ocular y secuelas 

neurológicas

 Curso clínico mejora después de los primeros años de evolución.
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