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Caso clínico

VASCULITIS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL RECIDIVANTE ASOCIADA A ENFERMEDAD DE 

BEHÇET 

C. Leyva Prado,  E. Ortiz López, R. Delgado Villa. A. Hidalgo, C. Borrachero  I. Martin Suárez,

Unidad de Enfermedades Autoinmunes Complejo Hospitalario de Huelva-Juan Ramón Jiménez. 



ANTECEDENTES PERSONALES:

• Mujer de 57 años que consulta en urgencias en el año de 1998 por

disminución de conciencia y hemiparesia izquierda.

• Alergia a Moxifloxacino y fentanilo transdérmico.

• Ex fumadora de tabaco (1 paq/diario).

• No HTA. No DM. No DLP.

• Obesidad clase II.

• Criterios de bronquitis crónica con uso de inhaladores desde hace 20 años.

• Vida basal: independiente para todas las actividades básicas de la vida diaria.



AÑO 1998…

• Exploración física:

Nivel bajo de conciencia asociado a hemiparesia izquierda.

• TAC cráneo con contraste: 

Lesión de aspecto tumoral frontal derecha con edema perilesional.

• Ingreso en el servicio de Neurocirugía donde se inicia tratamiento antiedematoso

(Dexametasona) con posterior toma de biópsia.





QUÉ HA SUCEDIDO CON LA DEXAMETASONA?

• Tras el tratamiento a base de dexametasona la paciente queda asintomática.

• Alta por Neurocirugía: Con resultado de biopsia, tratamiento en pauta descendente de
corticoides hasta suspender y referida a la consulta de Medicina Interna.

• URGENCIAS:

AFTAS OROGENITALES, PANICULITIS CUTÁNEA, PSEUDOPANICULITIS, ARTRALGIAS Y
REAPARICIÓN DE LA CLÍNICA NEUROLÓGICA.

Biopsia???                            “Vasculitis pequeño vaso”

• Ante el cuadro clínico sugestivo de enfermedad de Behçet se inicia tratamiento con
glucocorticoides orales y azatioprina.
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Mala respuesta: Neutropenia severa



Se inician pulsos mensuales de ciclofosfamida 750 mgs con buena respuesta

durante 2-3 años aproximadamente de forma incial pero con una recidiva neurológica y cutánea

al espaciar los pulsos.
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AÑO 2000…

• En este año nuestra paciente presenta crisis parciales secundariamente generalizadas

coincidiendo con manifestaciones continuas de aftas orales y paniculitis.

• Hasta el año 2003 presenta múltiples brotes de vasculitis cerebral y déficit

neurológico incapacitante por las que recibió en varias ocasiones pulsos de esteroides y

con ello se modifica el tratamiento inmunosupresor:

• TALIDOMIDA

• METOTREXATO

• MICOFENOLATO DE MOFETILO

• Con una buena respuesta con la cual se controla la clínica neurológica y cutáneomucosa.
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AÑO 2011…

• Ingresa en Medicina Interna con diagnóstico de asma bronquial y dolor abdominal con

estudios endoscópicos compatibles con vasculitis intestinal.

• Durante este ingreso se manifiesta clínica de diplopía transitoria sin cambios en
relación a RM previa pero acompañada de artralgias, aftas y paniculitis por lo que se

incluye en un contexto de reactivación del Behçet a pesar de tratamiento
inmunosupresor.

• TERAPIA BIOLÓGICA anti-TNF (Infliximab).

• Con buena tolerancia y respuesta, desapareciendo la clínica digestiva, cutánea y
neurológica.
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En la actualidad no ha presentado nuevos brotes de Beçhet; mantiene actualmente esta

estrategia de tratamiento (infliximab, talidomida y esteroides).

La paciente presenta escasas secuelas neurológicas y ausencia de otro daño orgánico

crónico.

El neurobehçet puede comportarse como una enfermedad agresiva, recidivante y requerir

diferentes estrategias inmunosupresoras a lo largo de la evolución, intentando minimizar

efectos secundarios y daño orgánico.
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