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Resumen

La enfermedad de Behcet es una patologia autoinmune multisistémica que puede
afectar la vasculatura cerebral. Presentamos un paciente con compromiso de la
enfermedad a nivel del sistema nervioso central en el cual se manifiestan sintomas
neuropsiquidtricos acentuados y deterioro funcional significativo. Proponemos
un nuevo concepto y abordaje, que incluye la practica de la valoracioén funcional
integral y las intervenciones multidisciplinarias.
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Neuropsychiatric manifestations in
Behcet’s disease: does its treatment
need a multidimensional approach?

Abstract

Behcet’s is a multisystemic autoimmune
disease that can affect the cerebral
vasculature. We present a patient with
compromise in the central nervous
system, with florid neuropsychiatric
symptoms and functional impairment.
We  propose a concept
and approach which includes a
comprehensive functional assessment
and multidisciplinary interventions.

new

Key words
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Descripcion

Presentamos el caso de un paciente
masculino de 57 afnos de edad, con
antecedentes de estomatitis aftosa y
sindrome de Behcet diagnosticados
hace tres anos, quien desde hace 2 afios
comenzo a presentar fallas de memoria
episddica y de trabajo que progresaron
rapidamente hasta comprometer otras
esferas cognitivas y especialmente la
conducta. Por todo lo anterior, en el
ultimo ano ha requerido multiples
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ingresos hospitalarios principalmente
por marcada agresividad hacia si
mismo y los demas; descuido en la
higiene personal e inquietud motora.

Progresivamente  presenté  ideas
delirantes paranoides de persecucion,
prosopagnosia, logopenia, aislamiento
social, afecto 1abil, ideas de muerte,
de desinterés,
desmotivacion y abulia. Al examen

trastorno sueno,

fisico se  observan  multiples
telangiectasias en cara, cuero cabelludo

y ulceras eritematosas en cavidad oral.

Se estudié con resonancia magnética
cerebral la que evidencié una pequena
zona de hemorragia crénica en la
corteza, de aspecto basal medial del
l6bulo frontal izquierdo, escasos focos
hiperintensos sin realce en la sustancia
blanca subcortical de los lébulos
frontales y atrofia hipocampal leve.

Sus pruebas
evidenciaron un perfil
deteriorado, que
neurocognitivo

neuropsicologicas
cognitivo
configura un
trastorno
principalmente en el componente

ejecutivo y gndsico visual. Marcadas

mayor,

alteraciones atencionales, linguisticas
(comprension,
disortografia), amnésicas, disejecutivas
(memoria de trabajo, inhibicion,
planeacidn, programacion, activo-

denominacion,
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ejecutivas, ejecutivo-conceptuales)
y cambios
comportamiento, como apatia (ver

figura No. 1).

importantes en el

Dado el rapido deterioro, el paciente
ha requerido cada vez mas asistencia
y supervision en actividades basicas
de la vida diaria, hasta llegar a una
dependencia moderada segun la escala
de Barthel. Lo cual ha tenido gran
impacto en su red de apoyo, por la
necesidad de un cuidador permanente,
y el abandono de las actividades
laborales, parentales
correspondientes a la etapa de su ciclo
vital individual y familiar.

y maritales

Para la enfermedad reumatoldgica
es manejado
intravenosa

con ciclofosfamida
(dosis

prednisona por via oral (dosis diaria).

mensual) vy

Discusion

La enfermedad de Behcet es una
enfermedad sistémica tipo vasculitis
que se caracteriza por aparicion de
lesiones aftosas orales recurrentes,
asociada a sintomas sistémicos
secundarios a la afectacion macro
compromiso

sistémico de la enfermedad produce

y microvascular . El

diversas caracteristicas clinicas

como ulceraciones en genitales, piel,
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compromiso ocular, gastrointestinal,
manifestaciones neuroldgicas, y menos
comunes neuropsiquiatricas, dentro
de las que se han descrito psicosis sin
afeccion parenquimatosa cerebral,
ansiedad y depresion, relacionadas con
los sintomas sistémicos; y compromiso
de la atencion, memoria y funciones
gjecutivas como  manifestaciones
tempranas de la enfermedad, asociadas

al  compromiso
2,3)

parenquimatoso
cerebral ¢

Laenfermedad es mas frecuente en Asia
y el Mediterraneo, y el pais con mayor
prevalencia en el mundo es Turquia, en
donde se reportan de 80 a 370 casos por
cada 100.000 habitantes, siendo menor
en occidente ®* La enfermedad tiene
una edad de presentacién temprana,
usualmente entre los 20 y los 40 afos
de edad y afecta a ambos sexos con
predominio de uno u otro segun la
region del mundo donde se presente “.

Existen diversas teorias que tratan
de explicar la fisiopatologia de la
enfermedad. Entre las mas destacadas
esta la de origen genético en la que
se ha descrito la asociacién con
mutaciones de genes implicados en la
produccion de moléculas del complejo
mayor de histocompatibilidad (HLA),
con mayor frecuencia HLA-B51 v,

dependiendo del lugar de origen, otras
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como HLA-B52, HLA-B57. También
se han descrito polimorfismos en
moléculas de adhesion intracelular,
factor de necrosis tumoral (TNF) y del
citocromo P450 ©,

El neurobehcet (NB) se considera
como una enfermedad inflamatoria
que  produce
meningoencefalitis aguda; los hallazgos
neuropatoldgicos

vasculitica una

mas  comunes
son inflamacién grave y aguda que
consiste en infiltraciéon perivascular
y parenquimatosa de linfocitos,
eosinofilos, macréfagos y neutrdfilos.
Estas lesiones pueden conducir a
necrosis y encefalitis diseminada que
afecta a los ganglios basales, tronco
encefalico, cerebelo y diencéfalo. El
compromiso cerebrovascular en el NB
es llamado angio-Behcet y comprende
trombosis, eventos cerebrovasculares y
aneurismas carotideos.

Los  sintomas  psiquidtricos o
cognitivos pueden ser la presentacion
mas temprana de NB, el paciente
puede presentar
Unica presentacion de la enfermedad.
Los pacientes suelen tener un patron
especial de
alteracién en memoria,

demencia como

deterioro  cognitivo;
atencion,
funciones del lobulo frontal, apatia y
cambio de personalidad. La ansiedad y

la depresion, son sintomas comunes®.
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Sin embargo, estos sintomas estan
relacionados principalmente con la
enfermedad sistémica subyacente 7.

El paciente presentado en este caso
tiene diagnostico de enfermedad de
Behcet, con importante deterioro
cognitivo secundario. Cuenta con
neuroimagenes recientes que muestran
compromiso vascular cerebral. Ha
presentado  marcados  sintomas
psicoticos y comportamentales, que

dificultan su manejo ambulatorio.

En la hospitalizaciéon previa, recibié
manejo con haloperidol e inhibidor
selectivodelarecaptacion de serotonina
(ISRS), sin adecuado control de los
sintomas, aunque al parecer con pobre
adherencia. Enlaultimahospitalizacion
(presente) , continué el manejo con
ISRS y se cambid el antipsicético por
quetiapina, teniendo en cuenta su
menor perfil de riesgo cardiovascular
y cerebrovascular, en pacientes con
patologia vascular autoinmune ¥, para
el control de la ansiedad, agresividad y
demas alteraciones comportamentales;
se ha hecho evidente una mejoria
significativa de los sintomas que
motivaron el ingreso. En el momento
en espera de que ingrese a una unidad
de cuidado crénico para garantizar
un abordaje adecuado, debido a las
dificultades para su manejo en el
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domicilio, por la alta dependencia
funcional.

Esta claro que la demencia tiene un
impacto significativo en multiples
(bioldgica, social,

a su vez implica

dimensiones
espiritual), que
un aumento de la morbilidad, la
mortalidad y la discapacidad, lo cual
demanda un alto gasto social *'”y, en
consecuencia, detrimento en la calidad
de vida de la persona afectada y su
familia. Hay evidencia suficiente para
afirmar que una valoracién integral
mejora los desenlaces en los pacientes
con demencia “*'?.

CASO CLINICO

La fragilidad es una condicién que
disminuyela capacidad de unindividuo
para responder a factores estresantes,
haciéndolo mas vulnerable y esto es
secundario a una acumulaciéon de
varios déficits > '¥. Se ha establecido
que el tratamiento y manejo de la
fragilidad debe incluir la practica de
la valoracion funcional integral y de

intervenciones
(14

multidisciplinarias

). Se realizd el indice de fragilidad
de Rockwood (tabla No. 1), teniendo
en cuenta el nimero de condiciones
presentes en el paciente; un puntaje
mayor a 0.2 se considera individuo
fragil .
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Tabla 1. Lista de variables empleadas en el estudio de salud y envejecimiento
en Canada, en el cual se emplearon 70 condiciones para el calculo del indice de

fragilidad.

Cambio en ABVD
Problemas de cabeza y cuello

Pérdida del tono muscular en
cuello

Bradiquinecia en brazos
Problemas para vestirse
Problemas para bafarse
Problemas en el aseo personal
Incontinencia urinaria
Problemas para usar inodoro
Dificultades mayores
Problemas rectales

Problemas gastrointestinales
Problemas para cocinar
Problemas para succionar
Problemas para salir solo
Movilidad comprometida
Problemas musculoesqueléticos
Bradiquinecia en piernas

Pobre tono muscular en piernas
Pobre coordinacion en piernas
Pobre coordinacién en tronco
Dificultad en la postura

Marcha irregular

Caidas

Problemas en estado de animo
Sentirse triste o deprimido
Historia de depresién

Cansado todo el tiempo
Depresidn

Cambios del suefio

Inquietud

Cambios de la memoria

Compromiso de la memoria a corto
plazo

Compromiso de la memoria a largo
plazo

Cambios en las funciones mentales

Compromiso
cognoscitivos

procesos

Delirium

Caracteristicas paranoides
Compromiso de la vibracién
Temblor en reposo
Temblor postural

Temblor de intencién
Historia de Parkinson

Historia familiar de enfermedad
neurodegenerativa

Convulsiones parciales complejas
Convulsiones generalizadas
Sincope

Cefalea

Problemas cerebrovasculares
Historia de ACV

Historia de diabetes
Hipertension arterial
Compromiso de pulsos periféricos
Problemas cardiacos

Infarto de miocardio

Arritmia

Falla Cardiaca Congestiva
Problemas pulmonares

Historia de enfermedad tiroidea
Problemas tiroideos

Problemas de piel

Enfermedades malignas
Problemas de mama

Problemas abdominales

Presencia de
palmomentoniano

reflejo

Presencia de reflejo de succion

Otras condiciones médicas

Numero de condiciones posibles: 70

Namero de condiciones presentes: 23

Indice de fragilidad: 23/70 = 0.32

(**) Rockwood, Kenneth. A global clinical measure of fitness and frailty in elderly people. CMAJ. 2005 Aug 30;

173(5): 489-495.
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La intervencion multidisciplinar en
este caso incluye, la atencién y segui-
miento por reumatologia, para el con-
trol de la enfermedad autoinmune, la
evaluacion de su progresion, los ajus-
tes pertinentes en los medicamentos
prescritos, y la prevencion de las com-
plicaciones mas frecuentes, con par-
ticipacion de los servicios necesarios,
segin las manifestaciones especificas
de la enfermedad en el paciente (of-
talmologia, dermatologia). También es
necesario el abordaje por el especialis-
ta en psiquiatria, quien identifica (con
apoyo y orientacion del neurdlogo y el
neuropsicologo) el deterioro cogniti-
vo presentado, asi como los sintomas
afectivos y comportamentales asocia-
dos a éste, a la vez que propone una
terapia farmacologica para el adecua-
do control de dichos sintomas, cuando
estos afectan gravemente a la misma
persona, su cuidador o la familia; o si
hay un riesgo inmediato de auto o he-
teroagresion .

El tratamiento farmacoldgico comple-
menta y no reemplaza otras interven-
ciones no farmacologicas, dentro de
las cuales juegan un papel importante
las correspondientes al area de terapia
ocupacional, mediante las que se busca
preservar en lo posible las habilidades
cognitivas de la persona, y su inde-
pendencia en las actividades basicas
(alimentacién, autocuidado, vestido,
control de esfinteres y deambulacion)
e instrumentales (manejo del dinero,
ir de compras, manejo del teléfono,
actividades domésticas), que aun sea
capaz de ejercer, mediante el disefio de
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un plan personalizado de actividades
de estimulacién cognitiva y sensorial,
movilidad funcional, psicomotoras, y
comunicativas *°.

Desde el campo de trabajo social, la
intervencion es fundamental también
pues permite una evaluacion psicoso-
cial completa de la persona enferma y
su red de apoyo, asi como de los recur-
sos disponibles para su cuidado y po-
sibles factores de riesgo y situaciones
de vulnerabilidad, susceptibles de ser
intervenidas. A su vez, va dirigida al
apoyo y abordaje de los cuidadores, te-
niendo en cuenta que de ellos depende
el bienestar del paciente, evidencian-
dose que las intervenciones psicoso-
ciales individualizadas, dirigidas a la
psicoeducacion y apoyo de los cuida-
dores se asocia a menor necesidad de
uso de psicofarmacos en las personas
con demencia 7.

Adicionalmente es pertinente un es-
pecialista en geriatria en el manejo del
paciente con esta condicion, teniendo
en cuenta su alto grado de fragilidad
fisica (asociado a sus morbilidades ac-
tuales), asi como el deterioro organico
y funcional, aunque su grupo etario
pueda estar por debajo de la poblacién
blanco de esta especialidad.

El paciente presentado en este reporte
ha desarrollado una patologia autoin-
mune que lo afecta en multiples esferas:
funcional, clinica, mental, nutricional
y social, convirtiéndolo en un sujeto
fragil (presenta multiples déficits que
lo hacen mas vulnerable),
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por lo que es imperativo contar con un  racién Geridtrica Integral (VGI) puede
abordaje multidimensional, que per- ser una estrategia adecuada para este
mita ofrecerle un tratamiento integral paciente a pesar de no cumplir con el
que atienda a sus necesidades. La Valo-  criterio de edad (ver figuras 1y 2).

Figura 1. Evaluacién neuropsicologica
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A. Prueba del reloj: alterada. B. Figura de Rey: se evidencia desintegrada, desorganizada, poco
global, indicando problemas en el pensamiento y problemas praxicos. Puntaje 14/36. (P: per-
severaciones, F+: falsos positivos, R: reconocimientos). C (1-2). Curva de aprendizaje impro-
ductiva a través de los ensayos, en donde las claves semanticas no favorecen la evocacion de
datos adicionales, a largo plazo se evidencia pérdida parcial de la informacion previamente
almacenada. Con intrusiones como hallazgo patologico.
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Figura 2. Esferas de la Valoracion Geriatrica Integral: Identificacion de proble-
mas secundarios a la enfermedad de Behcet.

« Sintomas psicdticos y w
comportamentales

«Demencia
« Eventos cerebrovasculares

= Red de apoye frigil. "
= Pobre adherencia a la medicacion. "

Planes

Mental: Seguimiento por psicogeria-
tria; Clinico: Valoracién y seguimiento
por nutricion, seguimiento por reuma-
tologia, valoraciéon por oftalmologia y
dermatologia; Social: Valoracién por
trabajo social, intervencién familiar.
Consideracion de institucionalizacion.
Funcional: es un marcador de progre-
sién de la enfermedad, cuyo principal
objetivo es preservar al maximo la
funcionalidad evitando el desacon-
dicionamiento fisico, previniendo el
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* Dependencia moderada para
actividades de la vida diaria.

« Deterioro funcional progresivo.

~
anificstaciones en piel y mucosas
= Riesgo de malnutricidn.Dependencia
mederada para actividades de la vida
diaria.
= Deterioro funcional progresive.
» Manifestaciones oftalmologicas )

empeoramiento de las comorbilidades
y potenciando los dominios cognosci-
tivos menos comprometidos.

Conclusion

La valoracion geridtrica integral es una
herramienta util en el estudio de di-
versas enfermedades que pueden com-
prometer las funciones cognoscitivas
y la funcionalidad en los ancianos; sin
embargo, también puede emplearse en
poblacién menor, que cursa con enfer-
medades cronicas, entre ellas las
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vasculitis como la enfermedad de Beh-
cet, que cuando afectan el Sistema Ner-
vioso Central, pueden deteriorar los
dominios cognoscitivos del paciente,
afectar sus relaciones sociales y final-
mente comprometer su funcionalidad.
Realizando un abordaje integral es po-
sible diseniar un plan de intervenciones
individualizadas en los diferentes do-
minios que se comprometen: clinico,
funcional, mental y social, para lograr
un adecuado manejo de la enferme-
dad, con un enfoque preventivo, tera-
péutico y finalmente de rehabilitacion,
que incida directamente en la mejoria
de la calidad de vida del paciente y su
familia.
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