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Pioderma gangrenoso-like genital:
inicio de la enfermedad de Behcet

Genital pyoderma gangrenosum like: Debut
of a Behcet’s syndrome.

Ana Maria Jiménez Segura,* Juan Felipe Ochoa Bermudez,* Carlos Alberto Ojeda
Trujillo,> Adriana Saavedra®

Resumen

ANTECEDENTES: El sindrome de Behget es un cuadro inflamatorio crénico, con un
curso variable, que se caracteriza por afectacion multiorganica con etapas de remisién.
Sus manifestaciones clinicas mas frecuentes son las mucocutdneas, sobre todo ulceras
genitales y orales.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 20 afos que inicié su padecimiento con una
Glcera vaginal extensa, dolorosa, destructiva (pioderma gangrenoso-like) como primera
manifestacion del sindrome de Behget.

CONCLUSIONES: Para establecer el diagnéstico de sindrome de Behcget deben tener-
se en cuenta todas las enfermedades que engloban el sindrome de dlceras genitales;
debido al amplio espectro de diagnésticos diferenciales, el sindrome de Behcet es un
reto diagnéstico al momento de evaluar al paciente.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Behcet; Glceras genitales; pioderma gangrenoso.

Abstract

BACKGROUND: Behget’s syndrome is a chronic inflammatory disease of variable
course characterized by multiorgan involvement with phases of remission. Its most
frequent clinical manifestations are mucocutaneous, given by the genital and oral ulcers.

CLINICAL CASE: A 20-year-old female patient who had an extensive, painful, and
destructive vaginal ulcer, pyoderma gangrenosum type, as the first manifestation of
Behcget’s syndrome.

CONCLUSIONS: To establish the diagnosis of Behget’s syndrome, all the diseases
encompassing the genital ulcerative syndrome must be considered, as it is a wide
spectrum of differentials it becomes a diagnostic challenge when evaluating the patient.
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ANTECEDENTES

El sindrome de Behcet es una enfermedad créni-
ca, multisistémica, inflamatoria,’ con un efecto
significativo en la calidad de vida de los pacien-
tes que la padecen. Su causa se desconoce; sin
embargo, existe una susceptibilidad genética
que, junto con factores ambientales, puede
llegar a desencadenar estos sintomas.' Entre las
multiples manifestaciones mucocutaneas, las
Glceras genitales son las lesiones mas especificas,
se encuentran hasta en un 80% de los pacientes.?
Se comunica el caso de una paciente joven que
inicialmente tuvo una Glcera genital tipo pioder-
ma gangrenoso como primera manifestacién de
sindrome de Behget, con posterior aparicion de
aftas orales.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 20 afos, previamente sana,
quien padecié un cuadro clinico de cinco dias de
evolucion consistente en la aparicion de papulas
vulvares que, posteriormente, se ulceraron, con
predominio en los labios menores, asociadas
con edema, ardor y picos febriles. Inicialmente,
el cuadro clinico se traté como herpes genital,
por lo que se inici6 tratamiento con aciclovir y
antibidtico tépico, pero la paciente tuvo exa-
cerbacion de los sintomas, lo que motivé una
reconsulta.

En la segunda valoracién, en el examen fisico
completo se encontraron dos aftas orales (Figu-
ra 1)y, en los genitales, un gran edemay eritema
en los labios mayores, con una Glcera tabicada
de fondo necrético, muy dolorosa, sin evidencia
de secrecién vaginal. Figura 2

Los estudios paraclinicos mostraron un perfil
infeccioso negativo, leve leucocitosis con neutro-
filia, sin otros hallazgos. El estudio de la biopsia
mostr6 hallazgos de Glcera con abscedacion y
necrosis (Figuras 3 a 5). El resultado del estudio
de HLA-B51 fue positivo.
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Figura 1. Placas blanquecinas de bordes regulares
bien definidos en la cavidad oral, en el paladar blando
derecho.

Figura 2. Gran edema con eritema y Ulcera tabicada
con fondo necrético y blanquecino en los genitales
externos, en los labios menores y mayores.

Debido a las manifestaciones clinicas, junto con
el resultado del estudio genético, se estableci6 el
diagnéstico de enfermedad de Behget. Durante la
hospitalizacion, se completd el tratamiento con
antibidticos, ante la sospecha de sobreinfeccion,
y esteroides sistémicos. De forma ambulatoria,
el reumatélogo y el dermatélogo indicaron trata-
miento con colchicina, con adecuada respuesta
clinica. En la actualidad la paciente se estd prac-
ticando estudios de extension, sin dafio de otros
o6rganos hasta el momento.
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Figura 3. Estroma con extenso proceso inflamatorio
mixto, con predominio de polimorfonucleares-neu-
trofilos, con areas extensas y multifocales de necrosis
con estructuras vasculares trombosadas.

Figura 4. Epitelio escamoso representado con cambios
epiteliales de naturaleza reactiva, sin displasia ni ati-
pia. No se reconoce cambio viral citopatico.
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Figura 5. Otras areas del estroma con congestion
vascular, extravasacion de eritrocitos y edema. Sin evi-
dencia de granulomas o microorganismos (H&E 40x).

DISCUSION

El sindrome de Ulceras genitales usualmente se
asocia con enfermedades de trasmision sexual;
sin embargo, deben tenerse en mente como
diagnosticos diferenciales las demds enfermeda-
des autoinflamatorias que pueden llevar a este
inicio clinico.?

El pioderma gangrenoso es una enfermedad
neutrofilica que causa Ulceras cutdneas con
bordes socavados eritematoviolaceos, muy do-
lorosas, de rapido crecimiento; generalmente,
se asocia con padecimientos inmunomediados,
como la enfermedad inflamatoria intestinal y la
artritis reumatoide. Contintia siendo una de las
enfermedades dermatolégicas mas dificiles de
diagnosticar y tratar.*

El pioderma gangrenoso puede manifestarse

en el contexto de sindromes autoinflamatorios:
pioderma gangrenoso, acné y artritis estéril

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v70i2.11119
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piégena (PAPA), pioderma gangrenoso, acné e
hidradenitis supurativa (PASH) o artritis piégena,
pioderma gangrenoso, acné e hidradenitis supu-
rativa (PAPASH).>

Las ulceras de Lipschiitz, generalmente, afectan
a adolescente sexualmente inactivas; inician
con una fase prodromica de fiebre, malestar
general y a los cuatro dias aparecen Uulceras
vulvares Gnicas o multiples, que inician en los
labios menores y pueden ir extendiéndose.®’
Por Gltimo, el sindrome de Magic (ulceras
bucales y genitales con cartilago inflamado)
se distingue por caracteristicas superpuestas
de la policondritis recidivante y sindrome de
Behcet, con muy pocos casos reportados en la
bibliografia.?

El sindrome de Behget es una vasculitis de vaso
variable” que se caracteriza por su curso crénico
e historia natural impredecible, debido a sus
mdltiples periodos de remision y exacerbacion.’
Es una enfermedad multiorganica que puede
afectar el sistema ocular, musculoesquelético,
neurolégico, pulmonar, vascular, gastrointestinal
y mucocutaneo.? Respecto del dafo mucocuta-
neo, las Ulceras recurrentes genitales y orales
son la caracteristica clinica mas frecuente, con
una prevalencia de, incluso, el 95% en uno y
otro sexo." Especificamente las Glceras genitales
ocurren en un 85% de los pacientes; su preva-
lencia es variable respecto de la distribucién
geografica.’

Las Glceras vaginales en las mujeres se locali-
zan, principalmente, en la vulva; sin embargo,
también pueden afectar la vagina o el cuello
uterino.? El Cuadro 1 muestra los diagndsticos
diferenciales de las ulceras vulvares.>#1°

En la paciente del caso, si bien las tlceras en el
estudio patolégico corresponden a un pioderma
gangrenoso like, deben diferenciarse el sindrome
de Behcet y el pioderma gangrenoso."" En éste las
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Glceras en el area genital tienen un importante
componente destructivo, sumado a un borde
irregular saliente y color parpura, mientras que
en el sindrome de Behcet tienden a ser pequenas,
redondas, con margen circunscrito y halo erite-
matoso."" Pese a que en la paciente del caso las
Glceras generaban una importante destruccion
local, el contexto clinico y las pruebas genéti-
cas soportaron el diagnéstico del sindrome de
Behcet.

En el cuadro clinico, posterior a la aparicion
de las Ulceras vaginales y orales, se obtuvo una
prueba positiva para el alelo HLA-B51. La pre-
valencia del sindrome de Behget en la region de
Latinoamérica y la del alelo HLA B51 parecen
bajas; sin embargo, la fuerza de asociacién entre
estos dos permanece alta en esta poblacién en
los Gltimos estudios epidemiolégicos.' Este alelo
es el factor de susceptibilidad mds fuerte debido
a que los pacientes con positividad tienen un
riesgo hasta cinco veces mayor comparado con
los que no lo tienen.

Para el diagndstico se utilizan los criterios inter-
nacionales del sindrome de Behcet de 2014,
de los que la paciente del caso cumplia con 4
puntos (Glceras genitales y orales). El HLA-B51
no forma parte de estos criterios; sin embargo,
es un método de gran utilidad para encaminar
el diagnéstico.

El tratamiento debe estar determinado por la
actividad y la severidad del dafo organico,
ademas de factores de prondstico: duracion de
la enfermedad y edad, sexo y preferencia del pa-
ciente.? Especificamente el tratamiento del dafio
mucocutdneo esta determinado por la extension
de las lesiones y |a existencia o ausencia de dafio
organico asociado. En caso de ausencia de dafio
extramucocutaneo el tratamiento debe ser con
esteroides topicos. Si hay falla terapéutica, la
colchicina es el agente de preferencia, como en
la paciente del caso."
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Cuadro 1. Diagnosticos diferenciales de formas seleccionadas de Glceras vulvares

Diagnéstico confirmatorio

Causa Caracteristicas clinicas

Vesiculas agrupadas en racimo y
tlceras dolorosas

Infecciosa:
herpes virus simple

Cultivo viral o prueba PCR

Enfermedad autoinmunitaria sistémica:
sindrome de Behget

Relacionado con farmacos: sindrome
de Stevens-Johnson-necrélisis
epidérmica toxica

Ulceras orales y vulvares recurrentes

Lesiones cutaneas generalizadas

Diagnéstico de exclusién (sin pruebas
diagnésticas de laboratorio)

Desprendimiento de la superficie
cutanea en su maxima extensiéon mas
antecedente de administracion de
medicamento desencadenante

Ulceras cutdneas con bordes

Sindrome autoinflamatorio:
sindrome PAPA

eritematosos violaceos (pioderma
gangrenoso) mas artritis piégena mas

Diagnostico de exclusion (sin pruebas
diagnésticas de laboratorio)

Ulceras orales y genitales sumado a
inflamacién de cartilago.
(posible sobreposicion de policondritis
recidivante y sindrome de Behcet)

Sindrome autoinflamatorio:
sindrome MAGIC

Diagnéstico de exclusién (sin pruebas
diagnésticas de laboratorio)

Adaptado y traducido de las referencias 1, 5y 8.

CONCLUSIONES

Las dlceras genitales pioderma gangrenoso-like
deben entrar en el diagnéstico diferencial del
inicio del sindrome de Behget."'* Asimismo,
como en la paciente del caso, el alelo HLA-B51
es un método Util ante la duda diagnéstica.
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