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    Astratto

Sebbene la sindrome di sovrapposizione è frequente, in pratica, in reumatologia, solo pochi casi di coesistente malattia di Behçet e spondilite anchilosante sono stati riportati in letteratura. Così, in questo articolo, abbiamo voluto presentare un paziente di 55 anni, uomo, con coesistenza della malattia di Behçet e di spondilite anchilosante presentando positività HLA-B5, HLA-B27 negatività, e lesioni del cavo orale e genitale. (Turk J Rheumatol 2010; 25: 217-20) • Top
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    Introduzione
    La malattia di Behçet (BD) è una malattia multi-sistema caratterizzato da un complesso di sintomi triplici composti da ulcere genitali, stomatite aftosa e irite, spesso accompagnati da vasculiti

    1.  Sacroileite è frequentemente riportata nel Behcet. BD è stato precedentemente considerato un sottogruppo di spondiloartrite sieronegativa (SpA). Anche se BD è stato segnalato per avere una forte associazione con HLA-B51, piuttosto che con i B27, si è concluso che non è un sottogruppo del SPA sieronegativi. D'altra parte, il numero di casi di coesistenza BD e spondilite anchilosante (AS) era aumentato. Recenti studi hanno dimostrato che le citochine proinfiammatorie, come fattore di necrosi tumorale (TNF)-alfa e fattori genetici giocano un ruolo importante nella patogenesi di entrambe le malattie.

    In questo articolo, abbiamo voluto presentare un paziente di 55 anni, uomo, con coesistenti BD e AS che presenta una  positività HLA-B5, HLA-B27 negatività e lesioni del cavo orale e genitale. • Top
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Caso di presentazione
Un maschio di 55 anni ricoverato presso il nostro ambulatorio con lamentele al collo, parte bassa della schiena, l'anca e  dolore al ginocchio, rigidità mattutina della durata di due ore, e le ulcere orali e genitali. Ha descritto ricorrenti, dolorose ulcere orali (tre volte al mese) e genitali (una volta al mese), le lesioni che durano da  25 anni. Egli aveva anche sofferto di artrite migrante di entrambe le ginocchia durante gli ultimi 15 anni. La diagnosi di BD era stata fatta 10 anni prima dopo la scoperta delle sue lesioni, simili a eritema nodoso, sulla parte anteriore di entrambe le estremità inferiori, con terapia avviato con colchicina (1,5 mg / die). Tuttavia, il paziente non ha potuto continuare questo trattamento per motivi socio-economici. Lamenta dolori muscolo scheletrici tra cui limitazione del collo, schiena e i movimenti all’anca, dolore notturno e rigidità mattutina della durata di due ore non era stata attribuita a qualsiasi malattia negli ultimi due anni. Lui non ha specificato alcuna malattia reumatica nella storia della sua famiglia.

    L'esame obiettivo, cinque ulcere orali aftose (Figura 1) e due lesioni ulcerative genitali sono stati osservati. Un esame alla spina dorsale ha rivelato marcata limitazione della cervice  sia del retro sia del basso. La cifosi toracica è stata aumentata. Le  Misure nelle modifiche  a livello lombare e dorsale ,espansione della gabbia toracica sono risultati essere 4 cm, 1cm, e 1,5, rispettivamente. Il movimento in entrambe le anche è stato limitato e doloroso. i movimenti del ginocchio bilaterali sono state dolorose, ma l'artrite non è stato apprezzata. Egli non descrive qualsiasi congiuntivite, uretrite, psoriasi, attacchi di diarrea grave o sintomi cardiovascolari o neurologici nella sua storia personale. Il punteggio dell’ attività della malattia Bath (BASDAI) utilizzato in AS è stata misurata come 5.2. i polsi periferici erano palpabili. Il test patergico della  pelle era negativo.  gli esami Oftalmologici e neurologici erano considerati normali.

Gli esami di laboratorio hanno rivelato velocità di eritrosedimentazione (VES) di 112 mm / ora e di proteina C-reattiva (CRP) di 16,75 mg / L (normale <5 mg / L), e il fattore reumatoide è stata negativa. esami di laboratorio di routine, emocromo completo ed urine erano tutti nei limiti della norma. Le 24 ore di proteine nelle urine era normale e non ha mostrato alcuna evidenza di amiloidosi. Secondo tessuto tipizzazione HLA del paziente, HLA-A1, HLA-A2, HLA-B51, HLA-B44, HLA-Bw4, e la antigene HLA-B27 sono stati tutti negativi.

    Figura 1: Tipica ulcere orali aftose in un luogo comune, mostrando le ulcere con alone infiammatorio
    Cervicale della colonna vertebrale raggi X hanno rivelato appiattimento della lordosi cervicale con anchilosi e le irregolarità delle articolazioni apofiseali a livello di C2-C5. Syndesmophyte anteriori e posteriori a ponte con calcificazione dei legamenti spinali sono stati osservati sulle sue radiografie della colonna vertebrale toracica. Tuttavia, non radiologici, ad eccezione di appiattimento della lordosi lombare, sono stati rilevati sulle radiografie della colonna lombare. La radiografia antero-posteriore del bacino ha marcato restringimento degli spazi comuni e la sclerosi acetabolare sulla superficie di entrambe le articolazioni delle anche. La tomografia computerizzata (TC) delle articolazioni sacro-iliache rivelato una sacroileite bilaterale di grado 2, secondo i classici criteri di New York (Figura 2).

 Figura 2: TC articolazioni sacro-iliache mostrano sacroileite bilaterale di grado 2 (criteri di New York)

    2.
È stato diagnosticato con coesistenti BD e AS. Abbiamo iniziato il trattamento con sulfasalazina (2 g / die), la colchicina (1,5 mg / die) e un farmaco antinfiammatorio non steroideo. consultazione ortopedica è stata ottenuta e una protesi totale dell'anca è stata consigliata al paziente. Il programma di riabilitazione inclusa la terapia fisica ed esercizi di rivolta in particolare a collo, schiena e fianchi. A cinque mesi dopo il trattamento, nessun miglioramento era stato raggiunto nel suo dolore , lamentelei o ulcerazioni orali e genitali, e il punteggio BASDAI è risultato essere 4.8. Il paziente ha quindi iniziato l’infliximab (5 mg / kg) di trattamento. Quattro settimane dopo la prima infusione, ulcerazioni orali e genitali erano scomparsi. Dopo l'infusione della quinta infusione, il punteggio BASDAI è risultato essere 3.5. Il paziente ha beneficiato anche dal trattamento con infliximab e raggiunto il 90% del dolore. • Top
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    Discussione
    La malattia di Behçet è una malattia infiammatoria cronica che coinvolge più organi, come la pelle, le mucose, occhio, il polmone e sistema nervoso centrale. AS è un prototipo di spondiloartropatia sieronegativi e di una malattia cronica infiammatoria sistemica dello scheletro assiale, che colpiscono soprattutto le articolazioni sacro-iliache e spine1, 2. Relazioni concernenti la coesistenza di queste due malattie si trovano raramente nella letteratura. Dubost et al hanno segnalato tre casi di convivenza BD tra 11 pazienti con BD. Questo caso aveva ricevuto una diagnosi di BD prima della nostra consultazione. La diagnosi di AS non è stata fatta prima, anche se il paziente ha avuto lamentele di lombalgia infiammatoria, rigidità mattutina e la restrizione dei movimenti spinali per i due anni precedenti.

    E 'stato positivo per l'antigene HLA-B5 (Bw 51 split), che è stato trovato per essere associato con i pazienti BD in Giappone, Turchia  e le altre popolazioni del Medio Oriente e nel Mediterraneo.

Cobellis et al. hanno segnalato che la frequenza dei BD potrebbe essere aumentata nei pazienti HLAB27-positivo i. Kallel et al hanno notato che i casi negativi BD con l'antigene HLA-B5 erano ad un più alto rischio di AS. Al contrario, è stato segnalato che HLA-B27 è risultato negativo e HLA-B5 positivo nelle relazioni della Kotevoglu e al. e Olivieri et al, che è coerente con i risultati del nostro caso.

Il nostro caso descrive dolorose lesioni aftose nella regione orale che si verificano tre volte al mese, che avrebbe recuperato in due settimane. L'esame obiettivo, abbiamo osservato dolorose lesioni aftose sul labbro inferiore e palato superiore. Lehner et al hanno  riferito che il coinvolgimento mucocutaneo nel BD è stata associata con HLA-B12. Il nostro caso è stato anche positivo per HLA-B12. Le lesioni nella regione genitale sono state localizzate sul glande e la linea destra dell’inguine.

Abbiamo trovato un aumento dei livelli VES e PCR, suggerendo che il paziente era in una fase attiva sia in termini di AS e BD. Il test patergico del nostro paziente è stato negativo. pazienti con test patergico negativi sono stati registrati anche in altre studi. esame oftalmologico del paziente era normale. Allo stesso modo, Olivieri et al e kallel et al hanno riferito i loro casi senza alcun coinvolgimento oculare.

L’artrite di Behçet è generalmente lieve e non erosiva e si presenta sia come monoartriti oligoartriti o asimmetrica. Le articolazioni più frequentemente coinvolti sono stati segnalati per essere le ginocchia, polsi, caviglie e gomiti. Il coinvolgimento delle articolazioni interfalangee distali, le articolazioni sacro-iliache e la colonna vertebrale è comune. coinvolgimento congiunto si presenta in fine a 45-70% dei pazienti, a seconda del serie.

Spondilite anchilosante colpisce prevalentemente le articolazioni sacro-iliache e dello scheletro assiale. artropatia periferica si verifica in circa il 20% al 30% dei pazienti con AS. Il nostro caso ha avuto un coinvolgimento assiale di AS ma senza artrite periferica che suggerisce BD. Tuttavia, il paziente ha descritto i sintomi dell'artrite attiva alle ginocchia che si sarebbe verificato più volte l'anno. Le articolazioni dell'anca, una delle articolazioni più coinvolti in AS, sono stati molto colpiti nel nostro paziente, con conseguente indicazione chirurgica.

Cambiamenti radiologici in pazienti che si vedono raramente nella regione cervicale rispetto alla toracica e lombare. Al contrario, i cambiamenti radiologici del nostro caso sono stati più importanti nelle regioni cervicale e toracica, e non caratteristici reperti radiologici di AS sono state osservate nella regione lombare. I ricercatori hanno riferito che il coinvolgimento del collo dell'utero potrebbe essere più importante nei pazienti femminili. In contrasto con questi dati, il nostro paziente era maschio, ma nel suo cambiamento radiologico del rachide cervicale è stato importante. La scansione TC delle articolazioni sacro-iliache hanno mostrato sacroileite bilaterale di grado 2. Olivieri et al. Hanno trovato la sacroileite nel 30% dei pazienti con BD. Parallelamente a queste relazioni cliniche, siamo anche d'accordo chela  sacroileite in BD non deve essere considerata come una caratteristica della malattia. Simile al nostro caso, come può coesistere con BD. Pertanto, questa coesistenza dovrebbe essere tenuto in  mente.

Fattore di necrosi tumorale (TNF)-alfa bloccanti sono comunemente usati in regimi di trattamento per AS. Tuttavia, l'uso di questi agenti biologici in BD non è comune come in AS. Recentemente, è stato sottolineato che la molecola TNF-alfa può avere un ruolo significativo nella patogenesi della BD. Inoltre, infliximab è stato segnalato per essere un nuovo agente, sicuro ed efficace nel trattamento del BD. Il nostro paziente ha beneficiato anche da questo regime di trattamento. Infliximab può essere un'opzione terapeutica alternativa non solo nei pazienti AS, ma anche in pazienti BD che sono resistenti ad altri farmaci.

    In conclusione, anche se è raro, la coesistenza di BD e di AS si possono incontrare nella pratica clinica, e questa condizione dovrebbe essere tenuta in considerazione. Se c'è una resistenza ai trattamenti classicii, TNF-alfa bloccanti possono essere un'opzione alternativa terapeutica in queste malattie.
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