COMENTARIOS A LOS CASOS

Casos en imagen 2.—NEURO-BEHCET

Diagnostico final

Neuro-Behget.

Hallazgos radiologicos

Lesion protuberancial, paracentral izquierda, de 1,5 cm de dié-
metro, con bordes irregulares y mal definidos; tiene una senal li-
geramente hipointensa en T1 e hiperintensa en T2 y FLAIR (no
mostrado) y no realza tras la administracion i.v. de gadolinio. No
muestra edema adyacente ni efecto de masa. Existe una segunda
lesion de menor tamafio y las mismas caracteristicas de sefial,
también en la protuberancia, pero en situacién mas caudal.

Comentario

La enfermedad de Behget es una entidad multifocal y de larga
evolucién con una base inmunogenética. Las descripciones ha-
bituales hablan de aftosis orogenital y uveitis o iridociclitis, ob-
servandose con frecuencia otras manifestaciones cutdneas, arti-
culares y neuroldgicas. Existen unos criterios diagnésticos acep-
tados internacionalmente que incluyen a) ulceracion oral
recurrente y al menos dos de los cuatro siguientes: b) ulceracion
genital recurrente, ¢) lesiones oculares, d) lesiones cutdneas o d)
prueba de patergia.

Es una enfermedad de distribucion mundial, con una preva-
lencia en nuestro medio de 1:500.000 habitantes; afecta mds a
adultos jovenes, y el cuadro suele ser mds grave en varones.

La afectacion del SNC en la enfermedad de Behget sucede en
el 20-30% de los pacientes, y es mas frecuente en el norte de
Europa y en EE.UU., siendo el piramidalismo el hallazgo clini-
co mas habitual, seguido de la hipertension intracraneal benig-
na. Se producen lesiones focales en distintas localizaciones del
parénquima, siendo ya cldsica su comparacion con las lesiones
de la esclerosis multiple. En un reciente estudio sobre 21 pa-
cientes con neuro-Behget, Lee et al', detectaron lesiones en el
tronco del encéfalo en 18 pacientes; en los ganglios basales en
nueve; en la sustancia blanca subcortical o periventricular en
nueve; en la cdpsula interna en siete; en los tdlamos en seis y en
la médula en dos. La localizacién mas frecuente en conjunto fue
la regién ventral de la protuberancia. En la forma de presenta-
cion aguda, se ha demostrado una afectaciéon predominante del
tronco del encéfalo y los ganglios basales (75%), mientras que
no existe dicho predominio de afectacién en los casos crénicos?.
En los pacientes con neuro-Behcet también se han descrito
trombosis de senos durales y meningitis asépticas.

Anatomopatolégicamente, se trata de lesiones multifocales
necréticas o micronecréticas habitualmente acompafiadas de
gliosis y reaccion inflamatoria, probablemente secundarias a
vasculitis. En un 60% de los pacientes con neuro-Behget con
afectacion parenquimatosa, el LCR es hipercelular y/o presenta
un alto nivel de proteinas®. La presencia de edema es inconstan-
te, y cuando existe, tiene tendencia a desaparecer o a ser muy
reducido con respecto al tamafio de la lesion. La distribucion pa-
renquimatosa de las lesiones apoya la hipdtesis vasculitica, en
especial la afectacion venular; la distribucién anatémica de las
venas intraparenquimatosas explicaria la afectacion predomi-
nante del tronco encefdlico en la mayoria de los pacientes, y
puede ayudar a diferenciar esta entidad de otras inflamatorias y
desmielinizantes*.

La técnica radiolégica de eleccion para el estudio de esta enti-
dad es la resonancia magnética. Las lesiones parenquimatosas
no muestran efecto de masa y suelen presentar una sefial isoin-

tensa o ligeramente hipointensa en las secuencias potenciadas
en T1 e hiperintensa en T2, no existiendo un patrén bien defini-
do de realce tras la administracion i.v. de gadolinio, aprecidndo-
se numerosas diferencias en los articulos publicados, tanto en el
aspecto (se ha descrito un patrén moteado no confluente') como
en la frecuencia de dicho realce. Recientemente, se ha intentado
caracterizar las lesiones de neuro-Behget con la técnica de difu-
sién por resonancia magnética; mostrando éstas un patrén isoin-
tenso similar al de las lesiones que se presentan en la esclerosis
multiple’.

El diagnéstico diferencial se establece con enfermedades des-
mielinizantes, fundamentalmente con la esclerosis multiple y la
encefalomielitis aguda diseminada, asi como con las lesiones is-
quémicas, en especial las de origen vasculitico y con las in-
flamatorias asépticas, como la sarcoidosis. También conviene
considerar la posibilidad de un cuadro metabélico-degenerativo
como la mielinolisis central pontina. En la préctica, es recomen-
dable considerar la posibilidad de un neuro-Behget ante pacien-
tes que presentan lesiones troncoencefdlicas o diencefélicas que
se extienden a lo largo de los tractos largos y tienen tendencia a
resolverse en posteriores estudios de imagen, se encuentren o no
asociadas a otras lesiones periventriculares o subcorticales*.

El pronéstico del neuro-Behget es incierto, pero ha sido re-
cientemente mejorado, aunque se desconoce si dicha mejoria se
debe al tratamiento con esteroides y agentes citotoxicos®. Algu-
nos casos de neuro-Behget muestran un curso reversible, pero
cuando la enfermedad se cronifica, puede ocasionar una atrofia
troncoencefalica irreversible.
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