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Resumen

Se presenta la caracterizaciéon de un caso de Enfermedad de Behget con discapacidad
progresiva y secuelas irreversibles, resultado de las complicaciones neurolégicas y
tratamiento con corticoides orales, de mas de 30 afios de evolucidn. La paciente ha
presentado multiples fracturas, deformidades déseas y dolor crénico con discapacidad
motora. Los resultados de la Densitometria dsea fueron indicativos de osteoporosis
establecida y la radiografia de columna vertebral dorsal y lumbar en proyeccién lateral
mostroé las deformidades dseas a este nivel. El diagndstico final fue Osteoporosis inducida
por corticoides en un paciente que ha consumido estos farmacos por tiempo prolongado
para el tratamiento de la Enfermedad de Behcet, donde estos constituyen la base de la
terapéutica en todas las fases de la enfermedad, la cual parece asociarse a un mayor
riesgo de desarrollar osteoporosis inducida por corticoides, siendo esta la mas frecuente
dentro de las causas secundarias y a la vez un efecto adverso poco recordado a la hora
de su prescripcion.

Palabras clave: Enfermedad de Behcet, Densitometria 6sea, Osteoporosis inducida por

corticoides.
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Abstract

Osteoporosis induced by corticoids in a patient with Behcet disease:A Case
presentation.

The characterization of the case of Behget’s disease with progressive disability and
irreversible sequelae, resulting from neurological complication and treatment whit oral
corticosteroids, of more than 30 year of evolution is presented. The patient has
presented multiple fractures, bone deformities and chronic pain with motor disability. The
results of Bone Densitometry were indicative of established osteoporosis and the
radiography of the dorsal and lumbar spine in lateral projection showed bone deformities
at this level. The final diagnosis was corticosteroid-induced osteoporosis in a patient who
has used these drugs for a long time for the treatment of Behcet's disease, were they
constitute the basis of therapy in all phases of the disease, which seems to be associated
with an increased risk of developing corticosteroid-induced osteoporosis, this being the
most frequent among secondary causes and at the same time an adverse effect little
remembered at the time of its prescription.

Key words: Behget s disease, Bone Densitometry, Corticoid-induced osteoporosis.
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Introduccion

El Sindrome o Enfermedad de Behget es una enfermedad inflamatoria multisistémica, de
caracter autoinmune, poco frecuente y tiene un curso crénico y recidivante, cuya
principal lesion anatomopatoldgica es una vasculitis; desencadenado por interaccién de
factores exdgenos en individuos genéticamente predispuestos.(?) Usualmente ocurre entre
la tercera y cuarta década de la vida, siendo raro en la pubertad y en personas mayores
de 50 anos. Afecta por igual ambos géneros, pero es mas grave en hombres.(? Es
considerada una entidad rara en algunos paises de Europa y en Estados Unidos; su
distribuciéon geografica destaca algunos paises de Asia Central, del Lejano Oriente vy
Turquia, siendo este Ultimo el de mayor prevalencia. 3:4

El desarrollo de la enfermedad es desconocido, pero se relaciona con alteraciones
genéticas, principalmente a nivel del antigeno leucocitario humano HLA-B51.La
mortalidad de estos pacientes es del 10%-20% a los 5 afios de evolucion.®)

Causa Ulceras o llagas dolorosas en la boca y en genitales, inflamacion ocular (uveitis)
como manifestaciones mas caracteristicas.(? ® También puede causar varios tipos de
lesiones en la piel, inflamacion de las articulaciones en forma de artralgias o artritis,
inflamacion intestinal con diarrea, trombosis e inflamaciéon del sistema nervioso, tanto
central como de los nervios periféricos.(”)

La evolucién de la enfermedad de Behget suele ser intermitente, con periodos de re-
mision (falta de actividad de la enfermedad) y de exacerbacion (periodos de actividad) a
lo largo de los afios, con una tendencia progresiva hacia la remision. Los sintomas
pueden durar dias o semanas, o pueden persistir durante meses o afios. Suelen provocar
discapacidad que disminuye la calidad de vida de los pacientes.(®

En la Enfermedad de Behget no caben medidas preventivas, es importante realizar un
diagnostico y tratamiento precoces. Los Corticoides constituyen la base del tratamiento y
se han utilizado en todas las fases de la enfermedad, con mejoria temporal de la
sintomatologia.* > Es importante una vez instaurado el tratamiento, prevenir algunas

complicaciones relacionadas, como la Osteoporosis inducida por Corticoides. (9
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Resulta paraddjico que, disponiendo hoy en dia de los medios necesarios para

diagnosticar y prevenir la Osteoporosis por corticoides, menos del 14% de los pacientes,
reciban algun tipo de tratamiento para evitar la pérdida de masa 6sea cuando se les
prescriban glucocorticoides orales.®® ° El reconocimiento es fundamental, debido a las
consecuencias deletéreas sobre el hueso, por ello, el objetivo fundamental de este
articulo, es divulgar un caso mediante la descripcién, de la evolucion clinica de una

paciente que ha consumido esteroides por tiempo prolongado.

Presentacion de caso

Se trata de una mujer de 64 afios de edad, con antecedentes personales de Enfermedad
de Behget de 30 afios de evolucidon y tratamiento con corticosteroides, del tipo
Prednisona tableta de 5mg. En los primeros dos anos de evoluciéon de la enfermedad
recibié una dosis de 5mg dia, momento en el que se presenta una complicacion
neuroldgica de mal prondstico, Sindrome Parenquimatoso, el cual se describe en la
literatura se presenta en el 50% de los pacientes y en el caso clinico que se describe, se
manifestd con: 1) meningoencefalitis aséptica, 2) sindrome del tronco del encéfalo
(afectacion de pares craneales, diplopia, nistagmo, disartria, ataxia, debilidad de
extremidades y sindrome piramidal), 3) sindrome de pseudoictus encefalico, 4) sindrome
difuso de afectacién cerebral (sindrome pseudobulbar, labilidad emocional, disartria
espastica, trastornos de la deglucion, sindrome piramidal, sindrome espinal, sindrome
cerebeloso, alteraciones esfinterianas) y 5) sindromes de discinesia extrapiramidal. La
complicacion neuroldégica grave requirid ingreso hospitalario en sala de cuidados
intensivos y tratamiento consistente en pulsos de metilprednisolona a razén de 1 gr/dia,
durante 3 dias consecutivos, seguidos de Prednisona oral, a razéon de 60 mg/dia durante
la estadia hospitalaria. Una vez egresada, la paciente continudé tratamiento de
mantenimiento a razén de 10 mg/dia y durante los periodos de exacerbacion (periodos
de actividad) a lo largo de los afos, ha requerido ciclos de entre 60 - 80 mg/dia. Desde
el afio 2008 (durante los uUltimos 12 afios) ha presentado multiples fracturas, a nivel de

la cabeza del himero, tercio distal de radio, clavicula derecha y deformacién de la
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columna vertebral, mostrando una convexidad posterior, cifosis, (Figural), la cual ha

originado cuadros algidos principalmente en el vértice mas acentuado de la deformacidn,
en la actualidad con ausencia de extension dorsal y limitacion de las posibilidades
articulares, es una cifosis que no se endereza ya con el esfuerzo muscular ni con
movilizacion manual, predisponiendo a las algias cervicales y cervicodorsales vy
acompafandose de dolores intercostales y ligeras deficiencias en la motilidad de los
miembros inferiores. En la parte mas prominente de la cifosis se observa una saliente, un
tanto mas acentuada, que forma una especie de gibosidad que pudiera corresponder con
vértebras afectadas por los traumatismos silentes. La estatura de la paciente al inicio de
su enfermedad era 1.57 m, en estos momentos su talla es 1.39 m, lo que representa una
pérdida de altura del cuerpo mayor del 10%. A nivel de los miembros inferiores,
especificamente en ambos pies presenta desviacion hacia afuera de las puntas con
respecto al eje sagital del cuerpo y talones muy unidos, (Figura2) con marcada
desviacion hacia afuera del primer dedo y el resto de los dedos en flexion con el aspecto
de dedos en garra y descenso de la boveda plantar, lo que dificulta en gran medida su
movilizacion. Las unas estan duras, secas, quebradizas y alcanzan formas grotescas, con
onicomicosis que no responden al tratamiento y a nivel de la piel principalmente en
miembros inferiores se evidencia hiperpigmentacion cutanea. (Figura2)

La paciente se realizé radiografia de columna vertebral dorsal y lumbar en proyeccién
lateral, que muestra la deformidad dsea. (Figura 3)

También se realizé Densitometria 6sea (DXA), siguiendo los criterios de la Sociedad
Internacional de Densitometria Clinica (ISCD), para determinar la densidad mineral ésea,
ya que es la técnica de referencia para diagnosticar la osteoporosis y evaluar el riesgo de
fracturas. (1) Seglin la OMS el diagndstico de Osteoporosis se establece en funcidén de
sus resultados, para lo cual se establecieron criterios densitométricos, (1) que en el caso
que se describe presentd un valor del puntaje T entre - 1.5 y -1.3 en fémur izquierdo y
derecho respectivamente, lo que clasifica como osteopenia (masa désea baja) y un valor
del puntaje T de - 3.1 en columna lumbar L1-L4 (Figura 4) lo que segun los criterios
densitométricos se interpreta como osteoporosis establecida. (11
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Discusion

Entre las enfermedades tratadas con corticoides, la enfermedad de Behget parece
asociarse a un mayor riesgo de desarrollar osteoporosis. (1/ 8

Los corticoides son medicamentos poderosos que, utilizados durante largos periodos de
tiempo, acarrean consecuencias indeseables como osteoporosis, deformidades oOseas,
fracturas Oseas, facilidad para las infecciones.(® 19 Es evidente que la paciente tiene una
Osteoporosis inducida por corticoides, deformidades oseas e infeccidon del tipo
onicomicosis.

El consumo en gramos/afio es mas predictivo de efectos adversos que la dosis diaria y
las dosis acumuladas mayores de 30 g/afo de Prednisona, se asocian en un 78% de los
casos a Osteoporosis inducida por corticoides y en mas de la mitad de los casos, a
deformidades y fracturas.®®La paciente del caso clinico ha tenido una dosis de
mantenimiento de 10 mg/dia por mas de 30 afios, equivalente a un consumo promedio
de 7 g/afio, si tenemos en cuenta los periodos de exacerbacién de la enfermedad y las
altas dosis que ha requerido durante estos, el promedio diario de consumo seria 19
mg/dia.

En todos los estudios disponibles, las dosis superiores o iguales a 7,5 mg/dia de
Prednisona producen pérdida de densidad de masa ésea (DMO), incluso con dosis mas
bajas y aumento del riesgo de fractura. (1911 Los sujetos que reciben estas dosis diarias
tienen un riesgo incrementado de pérdida de DMO (que se produce sobre todo en los seis
primeros meses), de deformidades 6seas (RR= 2,97; IC 95%, 2,67-3,27) de fractura
vertebral (RR= 2,86; IC 95%,2,56-3,16) y de fractura de cadera (RR= 2,01; IC95%,
1,74-2,29). (12) E| riesgo de fractura aumenta especialmente a partir del tercer mes de
tratamiento. Se ha establecido que un 30-50% de los sujetos tratados créonicamente con
glucocorticoides orales, sufriran deformidades y fracturas. (° 10 12) | os datos disponibles
sugieren una prevalencia de fracturas osteoporéticas en los sujetos con Osteoporosis

inducida por corticoides de, al menos, el doble de lo que cabria esperar.(12)
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En un metaanalisis realizado por Van Staa y col., se recoge lo hasta ahora escrito acerca

de la epidemiologia de la pérdida désea asociada al uso de corticoides y ofrece una
revision completa de la informacidn acerca de los factores de riesgo de pérdida de masa
0sea, con deformidades y fracturas. Para ello, los autores recogieron los datos de 66
estudios en los que se disponia de mediciones de DMO en 2.891 paciente stratados con
corticoides, en su mayoria mujeres (71,5%) de una edad media de 55,2 afios. La dosis
media de corticoides era de 9,6 mg de prednisolona (o equivalente) con una dosis
acumulativa de 17,8 g en aproximadamente 5,4 afios de media, concluyeron que el uso
de corticoides aumentaba el riesgo de fractura, asi el RR de fractura fue de 1,33(IC 95%
1,29 - 1,38) en los pacientes con OIC.(!3) La interrupcion de la terapia con corticoides
disminuyd tanto el riesgo de desarrollo de una osteoporosis esteroidea como de sus
complicaciones, mostrando una fuerte evidencia de disminucion del riesgo de fracturas
en el afio siguiente al cese de la terapia con corticoides, mdas evidente en fracturas
vertebrales.(*3)

Se concluye que la Osteoporosis inducida por corticoides, tiene un prondstico
desfavorable, por lo que se debe realizar una valoracion clinica a todos los pacientes que
reciban o vayan a recibir tratamiento con glucocorticoides de forma prolongada, que
deberia incluir una valoracién general del paciente, de su estado de salud, evaluaciéon de
la densidad mineral osea, incluyendo el estudio radioldgico correspondiente y en
conjunto, evaluar el riesgo individual de fractura, de la manera mas temprana posible y
con independencia de que se hayan producido ya fracturas, e incluir al paciente en los

protocolos de control y tratamiento de osteoporosis segln las guias al uso. (19
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Fig. 1: Cifosis.Fig. 2: Desviacién hacia afuera de las puntas.

Fig. 3: Radiografia de columna vertebral

dorsaly lumbar en proyeccion lateral.
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Curva de referencia Columna
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Afio
Sitio ROI BMD (g/cm?) BMC (g) Area(cm®) Z-score T-score
Femur izquierdo Cadera Entera 0.870 27.62 31.73 0.2 ( -2 %) -1.5(-16 %)
Femur derecho Cadera Entera 0.866 2957 34.15 -0.1( 0%) -1.3 (-14 %)
Columna L1-L4 0.687 4242 61.78 -2.3 (-26 %) -3.1 (-32 %)
Ll 0683 672 923 A3(-1T%) 20(-23%)
L2 0704 1113 1582 20(-23%) 27 (-29%)
L3 0751 1351 1799 20(-229%) 28(-28%)
L4 0610 1106 1812 35(-38%) A4(-43%)

Fig. 4: Desintometria 6sea.
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