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Definición 

La enfermedad de Behcet es 
un desorden inflamatorio 
multisistémico crónico

• Enfermedad vs. síndrome

• Etiología desconocida

Úlceras orales/ 
genitales

Lesiones en piel

Lesiones oculares
Úlceras 

gastrointestinales

Lesiones  
vasculares 

SNC 

Cho, S. B., Cho, S., & Bang, D. (2012). New Insights in the Clinical Understanding of Behçet’s Disease. Yonsei Medical Journal, 53(1), 35–42
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Historia
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Epidemiología
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Hasan Yazici1 et al; Behçet syndrome: a contemporary view. NATURE REVIEWS | RHEUMATOLOGY doi:10.1038/nrrheum.2017.208 
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Hasan Yazici1 et al; Behçet syndrome: a contemporary view. NATURE REVIEWS | RHEUMATOLOGY 
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H = M

20-30  
años

<200 casos 
(2012)

Cho, S. B., Cho, S., & Bang, D. (2012). New Insights in the Clinical Understanding of Behçet’s Disease. Yonsei Medical Journal, 53(1), 35–42. 



Fisiopatología
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Annu. Rev. Med. 2014. 65:223–44

Is Behçet's disease a class 1‐opathy? The role of HLA‐B*51 in the pathogenesis of Behçet's disease M. Giza, D. Koftori, L. Chen, P. Bowness Clin Exp Immunol. 2018 Jan; 191(1): 11–18

Autoinflamación vs. autoinmunidad 
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No hay elementos suficientes   
para autoinmunidad

• HSP – mímica molecular

• Anticuerpos contra las 
proteínas de choque térmico 
de Streptococcus spp. se han 
mostrado recientemente en 
Behçet

Tomado de clase:
“mecanismos de
autoinmunidad". Módulo
inmunología

Direskeneli, H. (2013). Innate and Adaptive Responses to Heat Shock Proteins in Behcet’s Disease. Genetics Research International, 2013, 249157. 
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IL-1β incrementado

Predominio de Respuesta Inmune 
Innata por mutaciones en TLR

Mayor presencia de neutrófilos en 
lesiones

Similitudes con MEFV

Hasan Yazici1 et al; Behçet syndrome: a contemporary view. NATURE REVIEWS | RHEUMATOLOGY doi:10.1038/nrrheum.2017.208 

Elementos a favor de
autoinflamación
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La confluencia de diversos factores generan inflamación

IFNγ

Cho, S. B., Cho, S., & Bang, D. (2012). New Insights in the Clinical Understanding of Behçet’s Disease. Yonsei Medical Journal, 53(1), 35–42 
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De Menthon, M., Lavalley, m. P., Maldini, C., Guillevin, l., & Mahr, a. (2009). HLA–B51/B5 and the Risk of Behçet’s Disease: A Systematic Review and Meta-Analysis of Case–Control Genetic Association
Studies. Arthritis and Rheumatism, 61(10), 10.1002/art.24642. 

15



16



Polimorfismo de 
HLA-B*51 
se traducen en 
alteraciones en 
el bolsillo de 
unión al 
antígeno

McGonagle, D., Aydin, S.Z., Gül, A., Mahr, A., & Direskeneli, H. (2015). 'MHC-I-opathy'—unified concept for spondyloarthritis and Behçet disease. Nature Reviews Rheumatology, 11, 731-740.

Abbas, Abul K., author. Cellular and molecular immunology / Abul K. Abbas, Andrew H. Lichtman, Shiv Pillai ; 
illustrations by David L. Baker, Alexandra Baker. -- Eighth edition.
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Residuos 67 y 116 definen
especificidad peptídica de
unión al antígeno en molécula
MCH I

Judith A. Owen et al. Kuby Immunology, 7° e

Is Behçet's disease a ‘class 1‐opathy’? The role of HLA‐B*51 in the pathogenesis of Behçet's disease M. Giza, D. Koftori, L. Chen, P. Bowness Clin Exp Immunol. 2018 Jan; 191(1): 11–18.
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Susceptibilidad  genética

Distribución geográfica

Agregación familiar

Correlación con Antígenos 
de clase I HLA (HLA-B51) 

Polimorfismos en genes que 
controlan las respuesta 
inmune*

Zeidan, M. J., Saadoun, D., Garrido, M., Klatzmann, D., Six, A., & Cacoub, P. (2016). Behçet’s disease physiopathology: a contemporary review. Auto-Immunity Highlights, 7(1), 4
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Takeuchi, M., Kastner, D. L., & Remmers, E. F. (2015). The immunogenetics of Behçet’s disease: A comprehensive 
review. Journal of Autoimmunity, 64, 137–148. 

• Alteración microbioma

• Presentación antígenos

• Sobreactivación
respuesta inmune innata

• Inducción Th-1/Th-17

• Macrófagos/ neutrófilos 
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21
McGonagle D, McDermott MF (2006) A Proposed Classification of the Immunological Diseases. PLoS Med 3(8): e297



MHC I - patía

Is Behçet's disease a ‘class 1‐opathy’? The role of HLA‐B*51 in the pathogenesis of Behçet's disease M. Giza, D. Koftori, L. Chen, P. Bowness Clin Exp Immunol. 2018 Jan; 191(1): 11–18
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Enfermedades relacionadas
con MCH I

McGonagle, D., Aydin, S.Z., Gül, A., Mahr, A., & Direskeneli, H. (2015). 'MHC-I-opathy'—unified concept for spondyloarthritis and Behçet disease. Nature Reviews Rheumatology, 11, 731-740.

Trauma piel:

• Patergia (BD)

• Koebner (Ps)

Áreas estrés:

• Entesis (AS)
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MHC –I es en 
enlace entre 
la respuesta 
inmune 
innata y 
adaptativa

McGonagle, D., Aydin, S.Z., Gül, A., Mahr, A., & Direskeneli, H. (2015). 'MHC-I-opathy'—unified concept for spondyloarthritis and Behçet disease. Nature Reviews Rheumatology, 11, 731-740.
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McGonagle, D., Aydin, S.Z., Gül, A., Mahr, A., & Direskeneli, H. (2015). 'MHC-I-opathy'—unified concept for spondyloarthritis and Behçet disease. Nature Reviews Rheumatology, 11, 731-740.

LT CD8+ : 
IL8 (CXCL8), 
GM-CSF

Inflamación 
neutrofílica

Amplificación respuesta inmune innata y adaptativa
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Alpsoy, E. (2016), Behçet's disease: A comprehensive review with a focus on epidemiology, etiology and clinical features, and management of mucocutaneous lesions. J Dermatol, 43: 620-632 
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Manifestaciones clínicas
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Compromiso multisistémico

Hasan Yazici1 et al; Behçet syndrome: a contemporary view. NATURE REVIEWS | RHEUMATOLOGY

Ocular Neurológica

Vascular-A  Vascular -VArticular Gastrointestinal 

28



Manifestaciones mucocutáneas

Alpsoy E. Behçet’s disease: a comprehensive review with a focus on epidemiology, etiology and clinical features, and management of mucocutaneous lesions. The Journal of Dermatology. 2016;43(6):620–632
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Úlceras orales 

Inicial * Similar a estomatitis 
aftosa recurrente

Múltiples y extensas / 
Dolorosas*

Pocos mm – 2 cm Menores < 1 cm > 
mayores*

Smith EL, Yazici Y. Clinical manifestations and diagnosis of Behçet’s syndrome. Uptodate 2016
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Úlceras genitales 

Lesión mas específica

Escroto / vulva 

Dolorosas*

Testosterona-Neutrófilos

Cicatriz común 

Epididimitis, salpingitis, varicocele*

Smith EL, Yazici Y. Clinical manifestations and diagnosis of Behçet’s syndrome. Uptodate 2016
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Lesiones cutáneas

Smith EL, Yazici Y. Clinical manifestations and diagnosis of Behçet’s syndrome. Uptodate 2016

Reacciones 
acneiformes*

Pseudofoliculitis Eritema 
nodoso**

Tromboflebitis 
superficial

Ulcus cruris

Erupciones pápula-
vesícula-pústula

Nódulos Eritema multiforme like Púrpura palpable 
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Diagnóstico
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Características de mayor peso al diagnóstico 

• Úlceras orales

• Enfermedad ocular

• Úlceras genitales

• Compromiso vascular 
mayor

• Enfermedad neurológica 
parénquima 

Elementos fuertes

• Variación geográfica en 
expresión de enfermedad

• Asociación con E. Crohn

• Distinta presentación de 
enfermedad

• Respuesta diversa a varios 
medicamentos 

Elementos débiles

Hasan Yazici1 et al; Behçet syndrome: a contemporary view. NATURE REVIEWS | RHEUMATOLOGY doi:10.1038/nrrheum.2017.208 
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Criterios diagnósticos

International Study Group for Behçet’s Disease. Criteria for diagnosis of Behçet’s disease. Lancet. 1990;335:1078-1080
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El diagnóstico es eminentemente clínico

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 Mar; 28(3): 338–347
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Test de patergia

Pimienta M, Olivé A. El fenómeno de patergia. Semin Fund Esp Reumatol. 2009;10(3):87-90
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Infiltrado 
inflamatorio 

mixto en dermis

Paniculitis 
lobular sin 
vasculitis 

Pústula 
epidérmica

Vasculitis 
leucocitoclástica

38
Ozluk E, Balta I, Akoguz O, et al. Histopathologic Study of Pathergy Test in Behçet’s Disease. Indian Journal of Dermatology. 2014;59(6)



Diagnóstico diferencial 
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Estomatitis 
aftosa 

recurrente

Úlceras orales

Acné 
vulgar

Lesiones pápulopustulares

Artritis 
reactiva  
Herpes   

ITS

Úlceras genitales

Otros 

Eritema nodoso

Dolor

Frecuentes

Múltiples 

Tórax superior 
y extremidades

> 40 años

Cicatriz

Escroto-vulva

Múltiples

Dolorosas

Recurrentes 

Áreas atípicas 

Pigmentación 
residual

Vasculitis en 
histopatología

40
Smith EL, Yazici Y. Clinical manifestations and diagnosis of Behçet’s syndrome. Uptodate 2016



Tratamiento 
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42
Hasan Yazici1 et al; Behçet syndrome: a contemporary view. NATURE REVIEWS | RHEUMATOLOGY



Tratamiento 

Acetonida de triamcinolona 0,1% (orobase)

*Úlceras orales*

Corticoesteroides tópicos alta potencia                                
*Úlceras genitales*

Triamcinolona intralesional (5 a 10 mg / ml) 

*Úlceras grandes *

Sucralfato tópico 1g / 5mL

43
Smith EL, Yazici Y. Treatment of Behçet syndrome. Uptodate 2018



Colchicina de 1 a 2 mg / día 

Prevención de úlceras orales y genitales recurrentes

Pseudofoliculitis, eritema nodoso, artritis

Glucocorticoides sistémicos (prednisona 15 mg / día)

Aftas orales o úlceras genitales refractarias a 
corticosteroides tópicos y la colchicina o  lesiones 
múltiples

Tratamiento 

44
Smith EL, Yazici Y. Treatment of Behçet syndrome. Uptodate 2018



Azatioprina - ha demostrado mejorar la ulceración oral y genital

Interferón alfa : duración y dolor de úlceras orales, frecuencia de 
genitales y lesiones pápulopustulares

Anti TNF : en combinación con DMARD (azatioprina)*

Glucocorticoides sistémicos y otros medicamentos 
inmunosupresores: Eritema nodoso (posibilidad de vasculitis 
subyacente)

Tratamiento 
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Smith EL, Yazici Y. Treatment of Behçet syndrome. Uptodate 2018



Conclusiones 
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Desorden inflamatorio 
multisistémico 

Genética 

Disparadores ambientales

Respuesta Inmune Innata y 
Adaptativa 

Más de un mecanismo 
fisiopatogenético

Manifestaciones clínicas 
variables 

Diagnostico clínico 
Tratamiento 

multidisciplinario
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