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Enfermedad de Behcet y sindrome mielodisplasico con

trisomia 8 adquirida

H. Corominas, J.M. Llobet, C. Diaz-Lopez y P. Domingo

Unitat de Reumatologia. Servei de Medicina Interna. Hospital de la Santa Creu i Sant Pau. Barcelona. Espana.

La asociacion de enfermedad de Behcet (EB) con
procesos mielodispldsicos es infrecuente. Por otra
parte, la presencia de la trisomia del cromosoma 8
se ha relacionado con la presencia de alteraciones
gastrointestinales en la EB. Esta trisomia 8 puede
también estar presente como alteracion
cromosoOmica adquirida en los procesos
mielodisplasicos; sin embargo, la coexistencia de
EB y de leucemia mieloide cronica con trisomia 8
descrita en este caso se trata de un hecho
excepcional.
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Behcet’s disease and myelodysplastic
syndrome with acquired trisomy 8

The association of Behcet’s disease (BD) with
myelodysplastic syndromes is infrequent. Trisomy
8 has been related to gastrointestinal involvement
in BD. Trisomy 8 may also be present as an
acquired chromosomal alteration in
myelodysplastic processes. However, the
coexistence of BD and chronic myeloid leukemia
with trisomy 8 described herein is exceptional.
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Introduccion

La enfermedad de Behget (EB) es un proceso infla-
matorio de causa desconocida, que se caracteriza
por la presencia de aftas orales dolorosas recurren-
tes, ulceras genitales, uveitis y lesiones cutineas.
Las manifestaciones gastrointestinales, del sistema
nervioso central (SNC) y de grandes vasos son to-
davia mas infrecuentes. La susceptibilidad a presen-
tar la enfermedad esta relacionada con la presencia
del HLA-B51. Los sindromes mielodisplasicos son
trastornos clonales de las células de la médula 6sea
que se caracterizan por grados variables de citope-
nia y que afectan a una o mas lineas celulares. La
asociacion de la EB con procesos mielodisplasicos
se ha descrito ocasionalmente, pero no asi la aso-
ciacion de EB con una leucemia mieloide cronica
junto con la presencia de una trisomia 8. El presen-
te caso describe esta rara asociacion.
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Caso clinico

Varén de 62 anos, ex fumador, que como antece-
dente presentaba una poliposis colénica detectada
a raiz de un episodio de diarreas en marzo del
2001. En mayo de 2002 presenté un cuadro clinico
de fiebre, artralgias, aftas en mucosa orofaringea y
laringe, balanitis, Glceras escrotales y lesiones seu-
dofoliculares. El test de patergia fue negativo, no
presentd lesiones oculares ni lesiones vasculares o
del SNC. Se le diagnosticé EB, e inici6 tratamiento
esteroideo, colchicina y ciclosporina A. Ante la es-
casa respuesta clinica, se sustituyo la ciclosporina
por ciclofosfamida (100 mg/dia) y presenté buena
evolucion clinica. Previamente, en diciembre de
2001, en una analitica de control, el paciente pre-
sentd leucocitosis 22,9 x 10°/1 (70% neutrofilos,
18,5% linfocitos, 10,5% monocitos, 0,5% eosinofi-
los, 0,5% basofilos) y 11 x 10%/1 plaquetas. En junio
de 2002 presentd una anemizacion progresiva: Hb,
78g/1; leucocitosis, 18,34 x 10°/1 (82,8% neutrofilos,
9,1% linfocitos, 6,1% monocitos, 1,6% eosindfilos,
0,4% basofilos), acompanado de una leve altera-
cion de las pruebas de funcion hepitica (AST, 9;
ALT, 12; GGT, 64; FA, 78). En julio de 2002, duran-
te un ingreso en otro centro, se realizo6 biopsia me-
dular informada como hipercelular, con hiperplasia
de la serie granulopoyética con desviacion a la iz-
quierda y granulacion toxica. El andlisis citogenéti-
co convencional en ese momento fue normal
(46,XY). En septiembre de 2002 ingresa en nuestro
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centro para estudio y tratamiento de sindrome mie-
loproliferativo. Al ingreso, el paciente estaba afe-
bril, la exploracion fisica demostré palidez cutane-
omucosa, lesiones cutaneas en antebrazo izquierdo
y onicodistrofia de extremidades inferiores. No pre-
sentaba adenomegalias, la auscultacion cardiorres-
piratoria era normal y la exploracion abdominal
puso en evidencia una hepatoesplenomegalia dis-
creta. En la analitica de ingreso presento: Hb, 76
g/l; plaquetas, 23 x 10%/1; leucocitos, 170 x 10%/1
(31% bandas, 39% neutrofilos, 3% linfocitos, 2%
promielocitos, 18% mielocitos, 3% metamielocitos,
4% blastos); creatinina, 123 umol/l; LDH, 1.284 U/1.
El resto del estudio bioquimico y de coagulacion
fue normal. La biopsia de médula 6sea fue compa-
tible con un sindrome mielodisplasico/mieloprolife-
rativo de la Organizacion Mundial de la Salud
(OMS), leucemia mieloide cronica atipica, con mar-
cada desviacion izquierda y pequena blastosis. El
estudio citogenético evidencid: 46XY/47XY + 8.
Cromosoma Philadelphia negativo. El inmunofeno-
tipo detectd un 2% de mieloblastos CD33, CD34,
CD45, CD117 positivos. El paciente fue diagnostica-
do de leucemia mieloide cronica atipica con triso-
mia 8 y EB.

Discusion

La asociacion de EB con procesos mielodisplasicos,
aunque infrecuente, se ha descrito previamente!?.
Ademds, en esta asociacion se ha documentado,
mediante estudio citogenético, la presencia de cro-
mosomopatias adquiridas (monosomia 7, trisomia
8) después del tratamiento inmunosupresor®>*. En al-
gunos casos, la presencia de la trisomia 8 se ha re-
lacionado con la presencia de alteraciones gastroin-
testinales en la EB*Y, y en uno aislado se produjo la
remision de las 2 enfermedades’. La trisomia 8 pue-
de también estar presente como alteraciébn cromo-
somica adquirida en los procesos mieloproliferati-
vos; sin embargo, la coexistencia de EB y de
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leucemia mieloide cronica con trisomia 8 creemos
que se trata de un hecho excepcional. Ohno et al',
han sugerido que la presencia de una trisomia 8
predispone a la enfermedad de Behcet en pacientes
con sindrome mielodisplasico, pero el hecho que
nuestro paciente desarrollase inicialmente la enfer-
medad de Behget y después la leucemia mieloide
cronica atipica contradice esta hipoétesis. De este
modo, creemos que la trisomia 8 es una cromoso-
mopatia adquirida relacionada con procesos mielo-
displasicos o mieloproliferativos, y no desempena
un papel patogénico con el posterior desarrollo de
la enfermedad de Behget.
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