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El Síndrome de Adamantiades-Behçet es una enfermedad inflamatoria multisistémica que es más común en los países de 
la cuenca mediterránea Oriental, Asia y Turquía. Se informó del caso de un paciente de 52 años de edad, masculino, que 
presentó úlceras orales, uveítis, euforia y trastornos psicomotores. Al examen físico se comprobó cambio de coloración 
y alteración ósea en la zona palatina, en la radiografía de tórax se observó una imagen en posible relación con proceso 
inflamatorio que demostró vinculación con los principales signos de esta enfermedad. Se trató con esteroides e inmuno-
supresores. El paciente presentó en su mayoría síntomas neurológicos por lo que se estudió su evolución a neuro-Behçet. 
El diagnóstico del Síndrome de Adamantiades-Behçet es de gran importancia en etapas tempranas puesto que los pa-
cientes necesitan de una intervención precoz y potente que impida el deterioro estructural irreversible y su complicación 
a nivel del sistema nervioso central.

El Síndrome de Adamantiades-Behçet es una enfer-
medad inflamatoria crónica, recurrente y multisis-
témica1. La primera descripción de su sintomato-

logía, realizada por Hipócrates, se remonta al siglo V a.c. 
Posteriormente fue descrita por el oftalmólogo griego Be-
nedictos Adamantiades en 1931 y de forma independien-
te2 en 1937 por el médico turco Hulusi Behçet como un 
síndrome caracterizado por aftas orales, úlceras genitales 
y uveítis3.

Es más común en los países de la cuenca mediterrá-
nea Oriental y Asia (antigua ruta de la Seda) y Turquía, con 
80 a 370 casos por cada 100 000 habitantes. En países 
de América su incidencia es mucho más baja, llegando a 
catalogarse como una enfermedad rara3, en Norteamérica 
es de 1 por 15 000 habitantes a 1 por 500 000 habitantes4, 
en Estados Unidos con una manifestación aproximada de 
0,66 por 100 000 individuos5.

En Cuba no existen estudios de prevalencia de esta 
enfermedad5 aunque se han publicado diversos artículos 

donde se describen casos que han sido diagnosticados 6, 

7.
La etiopatogenia de la enfermedad permanece des-

conocida, aunque la predisposición genética, factores 
medioambientales y anormalidades inmunológicas han 
sido implicadas8. En la mayoría de los estudios la enfer-
medad de Behçet es dos veces más común en hombres 
que en mujeres y en la mayoría de los pacientes el primer 
síntoma clínico es la aparición de úlceras recurrentes 
afectando a pacientes entre 20 a 35 años de edad9.

Aproximadamente la mitad de los pacientes con en-
fermedad de Behçet (EB), clasificada actualmente como 
una vasculitis, presentan artritis. Se trata de brotes de mo-
noartritis u oligoartritis asimétrica de grandes articulacio-
nes de presentación aguda y duración breve u ocasional-
mente prolongada, separados por períodos asintomáticos 
de duración variable 10.

Se afirma que entre 5 al 30 % de los pacientes con EB 
desarrollan manifestaciones neurológicas y en un 5 % 
constituye la manifestación inicial. El síndrome neuro-Be-
hçet (manifestaciones neurológicas de la EB) se presenta 
con mayor incidencia en la juventud (26-27 años) y el sexo 
masculino, con una prevalencia del 13,0 % en hombres y 
5,6 % en mujeres, a una relación 4:111.

Tarda una media de 5 a 10 años en ser diagnosticada y 
resulta ineludible que los enfermos, tanto antes como des-
pués del diagnóstico, padezcan soledad e incomprensión. 
El diagnóstico suele retardarse pues la afectación multi-
sistémica casi nunca se comporta como simultánea. 

Vargas et al 5, plantea a forma de conclusiones que el 
diagnóstico del Síndrome de Behçet (SB) es clínico. De ahí 
la importancia de un diagnóstico precoz y la instauración 
de una terapéutica especializada en estos pacientes.
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DISCUSIÓN

El Síndrome de Adamantiades-Behçet es considera-
do una enfermedad rara y de baja incidencia en Amé-
rica, así como sus formas de presentación de acuer-
do a la evolución del cuadro a neuro-Behçet.  

Relacionar sus síntomas de forma clara que per-
mitan de manera directa demostrar su diagnóstico y 
la poca bibliografía que existe acerca del mismo son 
de las limitaciones más importantes que presentan 
los especialistas en la actualidad.

El diagnóstico del paciente se realizó basado en 
las manifestaciones clínicas, en los criterios diagnós-
ticos establecidos, observación y en el análisis de la 
historia clínica individual. 

Los criterios diagnósticos establecidos, en el año 
1990, establecían al menos dos de estos cuatros as-
pectos: úlceras dolorosas recurrentes orales y genita-
les, lesiones oftálmicas (uveítis anterior o posterior), 
lesiones en piel (eritema nudoso, pseudofoliculitis, 
lesiones pápulo pustulosa o nódulos acneiforme) y 
prueba en la piel de patergia positiva. Nuevos crite-
rios han sido establecidos, a los cuales se agregan, 
las manifestaciones neurológicas y vasculares, que 
ha permitido una mejor sensibilidad en el diagnósti-
co5, 7.

El diagnóstico diferencial se debe realizar con el 
síndrome de Reiter, el Lupus Eritematoso Sistémico 
(LES), el síndrome de Stevens Johnson, la enferme-
dad de Crohn, la espondilitis anquilosante, la colitis 
ulcerosa y la infección por herpes simple, sobre todo 
con meningitis aséptica recidivante5.

El paciente presentó aftas orales recidivantes, úl-
ceras genitales, afección ocular, lesiones cutáneas 
(lesión eritematovesiculoide), bipolaridad, euforia, 
llanto fácil, así como también ECV (isquémicos y he-
morrágicos) por los que continúa presentando varias 
consecuencias características de afectación neuro-
lógica. Este es un caso que demuestra que el SB no 
siempre evoluciona de forma clásica.

Paciente masculino de 52 años de edad, color de 
piel blanca, con antecedentes patológicos persona-
les y familiares de salud aparente, no hábitos tóxi-
cos. Comenzó a presentar coloración rojiza de los 
ojos a la edad de aproximadamente 20 años aunque 
no acudió a consulta médica; además, aftas orales, 
atribuidas por el paciente a una gastroduenitis de 
corta evolución en el tiempo y úlceras genitales a los 
30 años de edad aproximadamente, que no fueron 
valoradas por personal médico especializado. Estas 
últimas desaparecían y aparecían con frecuencia.

Tres meses después se presenta a consulta de 
neuropsicología por presentar dificultades en la es-
fera sexual a las que se le atribuyen como causa una 
enfermedad cerbrovacular (ECV) sufrida en 2011. 

Tiempo más tarde ingresa por presentar lesión 
eritematovesicular en región posterior del muslo de-
recho y región del pene de 1 a 5 cm de diámetro y 
lesiones ulcerosas en mucosas orales por lo que tras 
valoración y estudio médico se le diagnosticó Síndro-
me de Behcet (SB). 

Luego del estudio profundo del caso clínico tam-
bién es diagnosticado con cardiopatía isquémica y 
diabetes mellitus tipo 2; fue atendido nuevamente 
por el servicio de oftalmología donde se observó de 
forma global en las tres direcciones, una morfología 
afectada, aumento de latencia izquierda con afecta-
ción de la amplitud del lado derecho en comparación 
con el otro ojo, lo que traducía en un estrabismo li-
gero y se le diagnosticó una uveítis aguda del ojo 
derecho.

Seis días después de la última consulta fue ingre-
sado nuevamente por presentar disartria por paresia 
de musculatura faríngea y hemiparesia del lado iz-
quierdo, diagnosticándosele un ictus hemorrágico, 
en ese momento se presentan aún como secuelas 
del anterior ictus isquémico: ambivalencia afectiva y 
dificultad de la marcha con trastornos del equilibrio 
(ataxia). 

También fue evaluado por estomatología donde 
se constató cambio de coloración y alteración ósea 
en la zona palatina. Luego empezó a presentar una 
tos seca en correspondencia con la deglución por lo 
que se le indicó radiografía de tórax (Rx) vista poste-
roanterior (PA) donde se observó una imagen radioo-
paca que estaba en intenso contacto con la silueta 
cardiovascular derecha en posible relación con pro-
ceso inflamatorio. 

Durante el transcurso de ese mes comienza con 
cuadro de depresión, llanto fácil y juicio crítico. En su 
siguiente consulta por reumatología se constata una 
mejora en el déficit motor y cognitivo.

En interconsulta se especifica que el paciente 
mantiene tratamiento para el síndrome de Behçet 
con inmunosupresores, y usa ayuda auxiliar para la 
locomoción por presentar pérdida de la fuerza mus-

cular de hemicuerpo derecho, por hemiplejia de he-
micuerpo derecho. 

A finales de año manifestó lesiones alergiformes, 
trastornos de la conducta con hiperdinamia, agre-
sividad, mal humor que contrastaba con tristeza. 
Continuó con su seguimiento por reumatología y 
psiquiatría hasta que fue hospitalizado nuevamente 
por una vasculitis en miembros inferiores (lesiones 
eritomatovioláceas), presentó en el Rx de tórax PA un 
abombamiento del arco inferior derecho, hilios grue-
sos y vasculosos. 

En el año 2019 fue su última consulta donde se 
constató que el paciente evolucionó favorablemente 
al tratamiento impuesto, aunque todo indicaba por 
valoración especializada una evolución a neuro-Be-
hçet. En estos momentos no se conoce la evolución 
actual del caso.
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A raíz del Síndrome de Behçet el paciente ha pre-
sentado diabetes mellitus, cardiopatía isquémica, 
trastornos neurológicos: de la conducta y persona-
lidad, lo que permite considerar que los síntomas y 
signos neurológicos pueden ser expresión de mani-
festaciones clínicas neurológicas secundario a en-
fermedad de Behçet que se pudiera traducir en neu-
ro-Behçet.

El individuo estudiado presentó características si-
milares a los de Abarca M et al 1, García-Palenzuela et 
al 4, entre otros consultados8,9, al presentar en todos 
los casos estudiados las aftas orales y úlceras geni-
tales, así como también difiere con Pozo A et al 6, al 
presentar el paciente síntomas neurológicos.

Wurman P et al 2 en su estudio concluyó que la 
mayoría de los pacientes presentaron aftas orales y 
úlceras genitales, en siete pacientes se mostraron 
síntomas de neurovasculo-Behçet y en cuatro pa-
cientes neuro-Behçet los que muestran característi-
cas similares al paciente en cuestión.

Olivera et al 7 en la presentación de un caso mos-
traron un paciente que presentaba similitudes al de 
este caso clínico en cuanto a falta de estabilidad para 
deambular, ataxia de la marcha, lenguaje disártrico y 
disfagia. 

CONCLUSIÓN

El diagnóstico del Síndrome de Adamantia-
des-Behçet es de gran importancia en etapas 
tempranas puesto que los pacientes necesitan 
de una intervención precoz y potente que impida 
el deterioro estructural irreversible y su compli-
cación a nivel del sistema nervioso central.
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ABSTRACT

Adamantiades-Behcet Syndrome is a multsystemic inflammatory disease which is most common in Oriental Mediterranean 
basin, Asia and Turkey. A case report is presented related to a 52 year-old male patient who showed oral ulcers, uveitis, euphoria 
and psychomotor disorders. On physical examination it was evident a coloration change and a bone alterations in the palatal 
area, in the chest X-Ray an image related to a possible inflammatory process was observed, indicating a link with specific signs 
of this disease. The patient was treated with steroids and immunosupressants. He had mostly presented neurological sym-
tomps, that’s why his evolution to neuro-Behçet studied. The syndrome diagnosis process in early stages is really important 
due to patients need a quick and powerful intervention to avoid an irreversible structural deterioration and their complication 
up to the central nervous system. 

Adamantiades-Behcet syndrome. A case report

Keywords: Clinical Diagnosis; Behçet Syndrome; Oral Ulcer.
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