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Resumo
NTECEDENTES: A DOENCA DE BEHCET £ UMA SINDROME MULTISSISTEMICA COMPLEXA, DE OCORRENCIA RARA, CARATER
CRONICO E PER{ODOS DE AGUDIZAGAO, DIAGNOSTICADA FUNDAMENTALMENTE POR CRITERIOS CLINICOS, DOS QUAIS DES-

TACAM-SE TRES PRINCIPAIS: ULCERAQ(SES ORAIS E GENITAIS RECORRENTES E LESOES OCULARES.

OBJETIVO: ANALISE DO PERFIL CLINICO-EPIDEMIOLOGICO E TRATAMENTO DE CASOS DE DOENCA DE BEHGET EM DOIS HOSPITAIS
pE BrasiLia-DF, BrasiL.

Mi¥topos: ESTUDO RETROSPECTIVO DE I4 PACIENTES COM DOENCA DE BEHQET DIAGNOSTICADOS DE ACORDO COM CRITERIOS DE
O’Durry E po GRUPO INTERNACIONAL DA DOENCA DE BEH(}ET, ANALISADOS QUANTO AO PERFIL CLfNICO—EPIDEMIOL()GICO, HIS-
TOPATOLOGIA, TRATAMENTO E MORBI/MORTALIDADE ENTRE 1990 A 2000.

REesuLTADOS: NAO HOUVE PREDOMINANCIA QUANTO AO SEXO E RAGA. DO TOTAL DE I4 PACIENTES ANALISADOS, DEZ TINHAM EN-
TRE 20 E 30 ANOS AO DIAGNOSTICO, NOVE PREENCHIAM AMBOS OS CRITERIOS DIAGNOSTICOS ENQUANTO OS OUTROS CINCO PREEN-
CHIAM APENAS UM DOS CRITERIOS. AS MANIFESTAGOES CLINICAS FORAM: ACOMETIMENTO OCULAR EM 10/14 PACIENTES, SENDO
A UVE{TE ANTERIOR A APRESENTAGAO MAIS COMUM. MANIFESTAGAO CUTANEA (OUTRA QUE ULCERAGOES ORAIS E GENITAIS) EM
10/14 PACIENTES. ACOMETIMENTO OSTEOARTICULAR EM 8/14 PACIENTES. DoIs (2/14) PACIENTES APRESENTARAM ACOMETIMEN-
TO NEUROLOGICO. A ANALISE HISTOPATOLOGICA DAS ULCERAGOES CUTANEAS REVELOU VASCULITE NEUTROF{LICA NOS NOVE PA-
CIENTES SUBMETIDOS A BIOPSIA. SEQUELAS: DOIS PACIENTES EVOLUfRAM COM AMAUROSE E UM PACIENTE COM DISLALIA. NAO
HOUVE OBITO NA AMOSTRA ANALISADA. O TRATAMENTO VARIOU DE ACORDO COM A SEVERIDADE DA DOENGA, SENDO OS$ MELHORES
RESULTADOS OBTIDOS COM A TALIDOMIDA. IMUNOSSUPRESSORES E CORTICOIDES FORAM RESERVADOS PARA DOENGA SISTEMICA OU

ACOMETIMENTO OCULAR GRAVE.

ConcLusio: A DOENCA DE BEH(}ET £ UMA DOENCA MULTISSISTﬁMICA, ACOMPANHADA DE MORBIDADE SIGNIFICATIVA PRINCI-
PALMENTE QUANDO HA ACOMETIMENTO OCULAR E DE SISTEMA NERVOSO CENTRAL.

PaLavras-CHAVE: DOENCA DE BEHCET, CLINICA, EPIDEMIOLOGIA, TRATAMENTO
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ABSTRACT
ACKGROUND: BEHCET’S DISEASE 1S AN EPISODIC DISORDER OF UNKNOWN ETIOLOGY. [T PRESENTS A CHRONIC COURSE WITH
PERIODS OF ACUTE EXACERBATIONS. ITS DIAGNOSIS IS MADE BASED ON CLINICAL CRITERIA IN WICH THE MOST IMPORTANT

ARE: RECURRENT ORAL AND GENITAL ULCERATIONS AND PANUVEITIS.

OB]’ECTIVEZ ANALYSIS OF THE CLINICAL AND EPIDEMIOLOGICAL DATA AND TREATMENT OF BEH(;ET DISEASE IN TWO

HOSPITALS IN Brasiria-DF, Brazir.

METHODS: RETROSPECTIVE STUDY OF FOURTEEN PATIENTS WITH DIAGNOSIS OF BEH(;ET’S DISEASE WHO FULFILLED
THE O’DUFFY CRITERIA AND THE INTERNATIONAL STUDY GROUP FOR BEH(}ET'S DISEASE. THE ANALYSIS WAS PROCEEDED ON
THE CLINICAL AND EPIDEMIOLOGICAL DATA, HISTOPATHOLOGY, TREATMENT, MORBIDITY AND MORTALITY AMONG THOSE

PATIENTS FROM IQQO TO 2000.

REesuLTs: THERE WERE NO PREDOMINANCE OF SEX AND RACE. FROM THE I4 PATIENTS, TEN RANGED FROM 20 AND 30 YEARS OF

AGE. NINE PATIENTS HAD BOTH DIAGNOSTIC CRITERIA WHILE FIVE ONLY ONE OF THEM. |HE CLINICAL MANIFESTATIONS



OBSERVED WERE: OCULAR DISEASE IN 10/I4 PATIENTS, BEING ANTERIOR UVEITIS THE MOST COMMON FORM OF PRESENTATION.
CUTANEOUS LESIONS IN 10/14 PATIENTS. OSTEOARTICULAR DISEASE IN 8/14 PATIENTS. Two (2/14) PATIENTS PRESENTED NEURO-
LOGICAL INVOLVEMENT. THE HISTOPATHOLOGICAL STUDY OF SKIN LESIONS SPECIMENS SHOWED A NEUTROFILIC VASCULITIS IN
THE NINE PATIENTS IN WHICH THE BIOPSY WAS DONE. SEQUELAE: TWO PATIENTS BECAME BLIND AND ONE PATIENT PROGRESSED
TO DISLALIA. THERE WERE NO DEATHS AMONG THE 14 PATIENS. TREATMENT WAS INDIVIDUALIZED ACCORDING TO THE SEVERITY
OF THE DISEASE. THE BEST RESULTS WERE OBSERVED WITH THALIDOMIDE. IMMUNESUPRESSIVE AGENTS AND CORTICOSTEROIDS

WERE USED IN MULTISYSTEM DISEASE AND IN SEVERE OCULAR INVOLVEMENT.

CONCLUSION: BEHQET’S DISEASE IS MULTISYSTEMIC DISEASE, PRESENTING WITH CONSIDERABLE MORBIDITY ESPECIALLY WITH
OCULAR DISEASE AND CENTRAL NERVOUS SYSTEM INVOLVEMENT.

Kty worps: BEHCET'S DISEASE, CLINICAL ASPECTS, EPIDEMIOLOGY, TREATMENT

REsuMEN
NTECEDENTES: ANALISIS DE LOS DATOS CLfNICOS, EPIDEMIOLéGICOS Y TERAP];‘,UTICOS DE LA ENFERMEDAD DE BEH(}ET

EN DOS HOSPITALES EN BrasiLia, BrasiL.

METoDp0os: ESTUDIO RETROSPECTIVO EN 14 PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE ENFERMEDAD DE BEHGET QUE CUMPLIERON LOS CRI-
TERI0S DE O’DUFFY Y DEL GrUPO INTERNACIONAL DE Estupio pE LA ENFERMEDAD DE BEHGET. EL ANALISIS SE BASO EN LOS
DATOS CLINICOS, EPIDEMIOLOGICOS, HISTOPATOLOGICOS, DE TRATAMIENTO, ASf COMO MORBILIDAD Y MORTALIDAD ENTRE LOS PA-

CIENTES ESTUDIADOS ENTRE IQQO0 A 2000.

ResurTAaDOS: NO HUBO PREDOMINIO POR SEXO O RAZA. LA EDAD DE LOS PACIENTES VARIO DE 20 A 30 ANOS DE EDAD. NUEVE PA-
CIENTES TUVIERON AMBOS CRITERIOS DIAGNOSTICOS, MIENTRAS QUE 5, SOLO UNO DE ELLOS. |.AS MANIFESTACIONES CLINICAS OB-
SERVADAS FUERON: ENFERMEDAD OCULAR EN 10/14, CON LA UVE{TIS ANTERIOR COMO LA FORMA MAS COMUN. LESIONEs
CUTANEAS EN 10/14. ENFERMEDAD OSTEOARTICULAR EN 8/1. D0s (2/14) PACIENTES PRESENTARON AFECCION NEUROLOGICA. EL
ESTUDIO HISTOPATOLOGICO MOSTRO VASCULITIS NEUTROF{LICA EN NUEVE PACIENTES. SECUELAS: DOS PACIENTES QUEDARON CIE-
60s Y UNO DISLALICO. NO HUBO MUERTES EN LOS CATORCE PACIENTES. EL TRATAMIENTO FUE INDIVIDUALIZADO DE ACUERDO CON
LA SEVERIDAD DE LA ENFERMEDAD. LLOS MEJORES RESULTADOS SE OBSERVARON CON TALIDOMIDA. SE USARON INMUNOSUPRESORES

Y CORTICOSTEROIDES ANTE AFECCION MULTISISTEMICA Y OCULAR GRAVE.

CoNCLUSION: LA ENFERMEDAD DE BEHQET ES UNA ENFERMEDAD MULTISISTﬁMICA, CON MORBILIDAD ELEVADA ESPECIALMENTE

CUANDO HAY AFECCION OCULAR Y DE SISTEMA NERVIOSO CENTRAL.

PaLaBras cLaviE: ENFERMEDAD DE BEHCET, ASPECTOS CLINICOS, EPIDEMIOLOGIA, TRATAMIENTO
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Introducio América do Norte e Europa.’ No Brasil ndo existem estudos
A doenca de Behget ¢ uma sindrome multissistémica com-  epidemiolégicos consistentes.
plexa, de ocorréncia rara, cardter cronico e periodos de agu- A idade média de aparecimento da doenca varia entre

dizagdo, diagnosticada fundamentalmente por critérios  assegunda e quarta décadas de vida,>7 predominando entre
clinicos, dos quais destacam-se trés principais: ulceragdes  o0s 25 e 35 anos de idade. Acomete ambos os sexos, parecen-
orais e genitais recorrentes e lesdes oculares.”? do ser mais severa no sexo masculino.># %9 A prevaléncia
Descrita em 1937 por Hulusi Behget, dermatologista tur-  entre os sexos sofre a influéncia de fatores étnicos.”
«

co, como uma enfermidade caracterizada por “dlceras orais
aftosas recorrentes, tlceras genitais e hipépio-uveite”.> 4

ecececccsesesecscsesessssesesesscsesesesecsesesecessesesesscsesesesecseseseses o

lenci . , diterra T o Tl ) CORRESPONDENCIA:
éncia maior nos paises mediterrneos (Turquia, Itdlia, Gré- Dra. Izelda Maria Carvalho Costa, SQS 302-D-402,

cia, Libano e Egito), Inglaterra, Alemanha e Japdo. A Brasilia-DF, Brasil. Tel. (61) 223-6649
prevaléncia varia de 1: 10.000 no Japio e 1: 500.000 na  E-mail: leticiakawano@hotmail.com
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A doenga possui distribuicio mundial, sendo a preva-




TABELA T
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Critérios de O"Duffy
para o diagndstico da doenca de Behger.

Critérios:

o Estomatite aftosa

o Ulceracdo genital aftosa

o Upveite posterior

e Vasculite pustulosa cutinea

o Sinovite

e Meningoencefalite

Diagnéstico:

Pelo menos trés critérios presentes, sendo um deles
ulceragao aftosa recorrente.

Forma incompleta:

Dois critérios presentes, sendo um deles ulceragio
aftosa recorrente.

Exclusoes:

Doenga intestinal inflamatéria, Lupus eritematoso
sistémico, Doenga de Reiter, infecgdes herpéticas.

A patogenia da doenca permanece desconhecida, sendo
provavelmente mediada por vrios fatores como fenémenos
imunolégicos, mediadores inflamatérios e agentes infeccio-
s0s, estes atuando como fatores desencadeantes, sendo im-
plicados o virus herpes simples e Streptococcus spp.® ©1© A
presenca de vasculite, a principal lesio histopatolégica, e
imunocomplexos circulantes orientam a classificagio da
doenca como auto-imune. A predisposi¢io genética é suge-
rida pela associagdo estatisticamente significante entre
HLA-Bst e doenga de Behget.

Como mencionado anterior-

seguintes sistemas: cutineo, ocular, neurolégico, articular,
gastrointestinal, cardiovascular, pulmonar e renal > '+ 5

A vasculite neutrofilica leucocitocldstica ¢ o achado his-
topatolégico predominante.® 1

A doencga apresenta cardter cronico, com periodos de
agudizacdo.” Na auséncia de acometimento neurolégico,
vascular (tromboses, vasculites de corondrias) e de lesdes
pulmonares gastrointestinais ou renais, o progndstico ¢ ge-
ralmente bom, tratando-se de doenga relativamente benig-
na. A morbidade ¢ elevada, relacionada as lesdes oculares
que podem culminar em amaurose.>'7 A mortalidade ¢é bai-
xa, tendo como principais causas hemorragias pulmonares
ou no sistema nervoso central e acometimento intestinal.’®

O tratamento depende das manifestagoes clinicas e da
gravidade do acometimento sistémico.® > Na forma mu-
co-cutdnea sdo utilizados corticéides tépicos ou intralesio-
nais, colchicina, dapsona ou combinacdes destas drogas.
Nos casos de doenca muco-cutdnea severa o tratamento
tem que ser mais agressivo, utilizando-se talidomida, bai-
xas doses de metotrexato, prednisona e interferon-alfa. Nos
casos de doenga sistémica ou ocular severas, nas quais a
morbi-mortalidade ¢é elevada, utiliza-se drogas imunossu-

pressoras. 31620

Métodos e pacientes

Foram analisados retrospectivamente 14 casos de doen-
ca de Behcet do Hospital Universitdrio de Brasilia (HUB) e
Hospital Regional de Sobradinho (HRS), Brasilia-DF, no pe-
riodo de 1990 a 2000. Os casos de doenga de Behget foram
analisados quanto ao sexo, idade, raga, presenca de Critérios
de O’Dufly,"5 e Critérios do Grupo Internacional de Estudo

mente, o diagndstico é eminente-
mente clinico,’ na falta de testes

TABELA 2
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Critérios do Grupo Internacional de Estudo para diagndstico da doenga de Behget.

laboratoriais e achados histopato-

l6gicos patognoménicos.> > ™ 12

Diversos critérios diagn6sti-

o Ulceragio oral recorrente: aftas maiores ou menores ou ulceracio herpetiforme, observadas
pelo médico ou paciente, recorrentes pelo menos trés vezes em um periodo de 12 meses

cos tém sido propostos, sendo os
mais aceitos os critérios de

Mais dois dos seguintes critérios:

O’ Dulffy (tabela 1)" 5 ¢ os crité-

o Ulceracao genital recorrente: ulceragdo aftosa ou cicatriz observadas pelo médico ou paciente.

rios do Grupo Internacional da

o Lesoes oculares: uveite anterior, uveite posterior, ou células no vitreo pelo exame de lampada,
ou vasculite retiniana, observadas pelo oftalmologista

doenca de Behget™ (tabela 2).
As manifestacdes sistémicas
da doenca sdo varidveis, ndo exis-

o Lesoes cutineas: eritema nodoso observado pelo médico ou paciente, pseudofoliculite ou
lesoes papulo-pustulosas, ou nédulos acneiformes observados pelo médico (recomenda-se
confirmacdo histopatolégica destas lesdes para verificar a presenca de vasculite neutrofilica).

tindo fatores preditivos para o seu .

Teste da patergia positivo: leitura pelo médico em 24-48 horas

aparecimento. Pode acometer os




da doenca de Behcet,™ manifestacdes clinicas, exame histo-
patolégico, patergia, tratamento, seqiielas e mortalidade.

Denominou-se manifestacdes cutineas todas as outras
manifestacoes que ndo as ulceragdes orais e genitais, jd que
estas sdo critérios maiores do diagnéstico da doenca de
Behcet.

Os pacientes foram acompanhados pelo Departamento
de Clinica Médica-Reumatologia e Dermatologia do HUB e
HRS de Brasilia-Distrito Federal, Brasil.

Resultados

Naio houve predominio quanto ao sexo ou raca. Dez em
14 pacientes apresentaram idade entre 20 e 30 anos ao diag-
néstico. Nove em 14 pacientes preencheram ambos os crité-
rios diagnésticos: Critérios de O’Duffy e do Grupo
Internacional da doenca de Behget. Os outros cinco pacien-
tes preencheram apenas um dos critérios. Todos pacientes
apresentaram lesoes ulceradas orais e genitais (Foto 1 e 2),

exceto dois que ndo manifestaram ulceragdes genitais.

Foto 1. Doenca de Behcet. Edema, eritema e crostas além de
dreas erosadas em labios. Exulceragdo em narina esquerda.

Foto 2. Doenca de Behget. Exulceracées no sulco balano-
prepucial e micro-pdpulas eritemato-crostosas em glande.

Dez dos 14 dos pacientes apresentaram lesdes oculares:
cinco com diagndéstico de uveite anterior, trés com uveite
posterior, um com associagdo de ambas as uveites e um pa-
ciente com uveite anterior associada a vasculite retiniana.

Em relacio as manifestagdes cutineas, dez dos 14 pa-
cientes exibiam alguma alteragdo, assim distribuidas: Seis
pacientes—pseudofoliculite (Foto 3), Dois pacientes-eritema
nodoso, Um paciente-nédulos acneiformes, Um pacien-
te—lesoes pdpulo-pustulosas disseminadas (Foto 4).

O teste de Patergia foi positivo em metade (7/14) dos pa-
cientes.

Outras manifestagdes clinicas presentes foram relacio-
nadas aos sistemas osteoarticular em oito pacientes do total
de 14 - sendo evidenciadas artrite em trés pacientes, apenas
artralgia em trés pacientes, sacroileite em um paciente.

Acometimento neurolégico ocorreu em dois pacientes:
dislalia e envolvimento de tronco cerebral. A cefaléia foi o

Foto 3. Doenca de Behget. Eritema conjuntival bilateral.
Lesoes eritemato-pustulo-crostosas e microulceradas na face.

e

Foto 4. Doenga de Behget. Pseudofoliculite — pdpulo-pustu-
las em regido axilar.
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sintoma neurolégico mais freqiiente ocorrendo em quatro
de 14 pacientes.

Os achados histopatoldgicos de lesdes muco-cutineas
revelaram vasculite neutrofilica nos nove pacientes em que
foram realizados biépsia de pele.

O tratamento variou conforme a gravidade da doenga.
Pacientes com doenca muco-cutinea leve a moderada fo-
ram tratados com corticéides (2/14), colchicina (4/14) obten-
do-se respostas satisfatérias com melhora total das
ulceragoes quando utilizou-se colchicina e melhora parcial
em um paciente em que foi usado corticéides. Trés outros
pacientes com acometimento mucocutineo grave foram tra-
tados com talidomida onde se observou resposta 6tima a te-
rapéutica instituida com melhora dos sintomas e da recidiva
das lesoes aftosas.

Em um caso foi descrita melhora espontinea com desa-
parecimento das lesoes orais e genitais, ndo sendo detectado
acometimento ocular ou neurolégico. As drogas mais empre-
gadas foram prednisona, colchicina com resultados terapéuti-
cos variaveis, mas sendo considerados como satisfatérios. A
talidomida apresentou, nessa amostra, resultados 6timos com
remissdo completa das ulceragdes orais e genitais.

As manifestacoes osteoarticulares foram tratadas com
colchicina (3/8) e corticéides (5/8) com resposta que variou
de parcial a satisfatéria tanto no grupo tratado com corticéi-
des como no grupo tratado com colchicina.

Os dois pacientes com acometimento de sistema nervo-
so central e todos pacientes (dez) com acometimento ocular
foram tratados com corticéides, sendo que um dos pacien-
tes (1/2)com acometimento de sistema nervoso central e seis
pacientes (6/10) com acometimento ocular necessitaram de
tratamento imunossupressor com ciclosporina. Os imunos-
supressores foram reservados para os casos mais graves em
que havia acometimento ocular significativo ou alteragdo
neurolégica refratdria aos corticéides. Houve resposta par-
cial ndo evitando seqiicla de amaurose em dois pacientes e
seqiiela neurolégica em outro (dislalia). Na série da casos
avaliada, ndo houve 6bito devido a doenca.

Discussao

O diagndstico da doenga de Behget é baseado nos achados

clinicos uma vez que ndo hd testes especificos para o diag-

néstico, jd que a etiologia da doenca ¢ desconhecida.™ '
Nesse estudo retrospectivo foram usados os critérios de

O’Duffy e o do Grupo Internacional, considerados suficien-

tes para o diagnéstico da afeccdo.” ™ 5 Estes critérios iden-

tificam os achados mais comuns na doenca de Behcet e

requerem a presenca de dlceras orais recorrentes como
achado fundamental para o diagnéstico.>> ™ Todos os pa-
cientes preencheram pelo menos um dos critérios, sendo
que nove pacientes preencheram ambos os critérios.

A média de idade para o inicio da doenga situa-se entre
20 e 40 anos, sendo relativamente rara em criancas e idosos.

Em relagio a idade, 10 dos 14 pacientes estavam na fai-
xa etdria entre 20 e 30 anos, ndo havendo predominincia de
um dos géneros.

Em virias séries de relatos de casos a freqiiéncia das
principais manifestagdoes da doenga sdo: 66% a 100% de ul-
ceras orais; 64% a 90% de ulceras genitais; 28% a 100% de
artrite; 429 a 90% de lesdes cutineas; 27% a 799% de lesoes
oculares; 3% a 30% de envolvimento neuroldgico e 6% a 37%
de acometimento de grandes vasos."™ 3 2> % 24 Observa-se
grande variagdo de prevaléncia das manifestacdes entre os
diferentes estudos. E provavel que isso se deva a diferencas
entre as populacdes estudadas, se hospitalares, ou ambula-
toriais; pertencentes a clinicas dermatoldgicas, oftalmolé6gi-
cas ou reumatoldgicas, além de caracteristicas geogréficas
populacionais.

De acordo com dados da literatura, excetuando-se as
tlceras orais e genitais, as lesdes cutineas mais freqiientes
sdo as pdpulo-pustolosas, seguidas pelo eritema nodoso,
sendo que em um terco dos casos pode-se observar a coexis-
téncia de mais de um tipo de lesao cutanea.> > 2° As le-
soes cutineas foram freqiientes neste estudo (10/14). Esse
achado reforca a importincia do exame dermatolégico,
muitas vezes complementado pela bidpsia cutdnea, visando
o diagnéstico de doenga de Behget em pacientes com hist6-
ria de ulceras orais e/ou genitais recorrentes, uma vez que as
manifestacdes cutineas estdo incluidas tanto nos Critérios
de O’Duffy quanto nos do Grupo Internacional da doenga
de Behcet.

Em relagdo a freqiiéncia das lesdes cutaneas, foi observa-
da concordancia com os dados de literatura mencionados, e a
associacdo dessas lesoes foi observada em um dos pacientes.

Dez dos 14 pacientes apresentaram envolvimento ocular
(10/14) e/ou neuroldgico (2/14), sendo considerados, portanto,
como tendo doenga sistémica grave. Trata-se de uma amostra
hospitalar, o que pode contribuir para a prevaléncia aumen-
tada de complicagoes graves, principalmente neurolégicas.

Diferentemente do relatado na literatura, onde a maior
causa de amaurose entre os pacientes é a uveite poste-
rior;® %23 g uveite anterior foi o principal tipo de acome-
timento ocular diagnosticado, inclusive nos dois pacientes
em que houve a evolugdo para amaurose.



A cefaléia foi o sintoma neurolégico mais comumente
observado. Um paciente apresentou lesdo de tronco cere-
bral e outro evoluiu com dislalia. De fato, a cefaléia é um
sintoma neurolégico extremamente comum nesses pacien-
tes, ndo estando relacionada com complicacdes vasculares
ou alteragdes em estudos de ressondncia magnética.”® A ce-
faléia desses pacientes geralmente é tipicamente enxaque-
cosa com alta prevaléncia de aura visual.® Em relacdo as
outras manifestacdes neurolégicas, o paciente com lesdo de
tronco cerebral evoluiu sem seqiiela, enquanto que a disla-
lia, resultado de complicacdo vascular desenvolvida pelo
outro paciente, teve carater persistente.

As complicagoes neuroldgicas da doenga de Behget sdo
relativamente raras, a maioria sendo resultado de menin-
gite asséptica,’ processo inflamatério em estruturas paren-
quimatosas (comumente no mesencéfalo e na ponte e rara-
mente na medula espinhal) e os demais sendo resultado de
complicacdes vasculares cerebrais.”” Os achados deste estu-
do estdo de acordo com a literatura no que se refere a loca-
lizacdo das complicagdes neurolégicas.

Histopatologicamente a doenga de Behget se caracteri-
za por vasculite e trombose.'® A vasculite pode ser leucoci-
tocldstica com cariorrexe de neutréfilos, extravasamento de
hemidcias e necrose fibrinéide de vénulas pés-capilares, ou
menor grau de reacdo neutrofilica vascular sem necrose fi-
brinéide circundada por infiltrado neutrofilico e hemdcias
extravasadas.> ¥ A reacdo neutrofilica vascular ¢ o achado
predominante,'® o que também ocorreu na amostra ana-
lisada.

O teste de patergia foi positivo em metade dos pacien-
tes, uma incidéncia mediana em relacio a normalmente re-
latada em diversos estudos, nos quais a positividade oscila
entre 25 a 75%."

O diagnéstico diferencial engloba diversas doencas en-
tre as quais pode-se citar: doenga de Crohn, sindrome de
Reiter sindrome de Stevens-Johnson, liquen plano, sindro-
me hipereosinofillica e sindrome de Munchausen por uso
de narcéticos. Tanto achados clinicos quanto histopatolégi-
cos permitem a distincdo da doenca de Behget.

O tratamento geralmente é baseado na gravidade da
doenca.® 319 Corticéides tépicos (classes I e II) e intra-le-
sionais (triancinolona) podem ser usados como paliativos
para doenga oral e genital branda.? De modo geral, na for-
ma mucocutinea além dos corticéides, emprega-se colchici-
na, dapsona, ou combinacio dessas modalidades. Na
doenga mucocutinea, quando hd necessidade do emprego
de medicacdo sistémica, a colchicina na dose de 0,6 mg -

3x/d, diminui o tamanho, freqiiéncia e duragio de ulceras
orais em 509 dos casos,>'®>%29 sendo sua atividade relacio-
nada a inibi¢ao do metabolismo, motilidade e quimiotaxia
de neutréfilos. Efeitos colaterais comuns incluem nduseas,
vOmitos e diarréia e mais raramente depressdo de medula
6ssea, principalmente neutropenia.’ 3°

Nos casos de doenga mucocutinea grave indica-se tali-
domida, metotrexato em baixas doses, prednisona e interfe-
ron a. Talidomida, na dose habitual de 100mg/,
podendo-se empregar até 400mg/d em ulceragdes orogeni-
tais recalcitrantes. Foi a droga com a qual se obteve melhor
resposta terapéutica no estudo. Contudo, seu uso ¢é liberado
pelo Ministério da Sadde do Brasil somente para homens e
mulheres histerectomizadas ou com ligagdo tubdria devido
a teratogenicidade" 3* Efeitos colaterais importantes in-
cluem sedacao, exacerbacao de lesdes semelhantes ao erite-
ma nodoso e polineuropatia.”?

Com doencga sistémica e ocular grave indica-se o uso de
prednisona, e imunossupressores como azatioprina, ciclos-
porina.» 2° Assim, a meta do tratamento ¢ minimizar com-
plicacdes sistémicas pelo uso apropriado das diversas
modalidades terapéuticas.”

Nio foram ainda realizados estudos randomizados,
controlados a respeito do tratamento de escolha para as
complicacdes neurolégicas da doenca. O que se sugere é
que devido as semelhancas histolégicas e imunoldgicas en-
tre as lesdes oculares e cerebrais, as descobertas a cerca do
tratamento das complicagoes oculares possa ser empregado
nas complicagdes neurolégicas.” Dessa forma o uso de cor-
ticéides pode ser inicialmente utilizado no tratamento tan-
to de manifestacoes oculares quanto neuroldgicas, no
entanto, geralmente faz-se necessirio o uso de imunode-
pressores (azatiprina, ciclofosfamida, ciclosporina, metotre-
xate, clorambucil).™

Recentemente, o intereferon 2a e infliximab tem sido
usado com sucesso mesmo em pacientes com acometimen-
to de sistema nervoso central refratirios aos imunodepres-
sores. Ambas as drogas vem sendo testadas em grandes
ensaios clinicos na Europa e Estados Unidos.

Em relagdo as melhores respostas, hd grande variagdo
nos resultados de varios estudos. Nessa série de casos, as
melhores respostas foram obtidas com prednisona, e talido-
mida tratando as ulceras orais e genitais.

Uma metandlise recente observou efeitos protetores da
ciclosporina, azatioprina para o tratamento do acometimen-
to ocular e uso penicilina benzatina para acometimento ar-
ticular As evidéncias cientificas ainda sdo insuficientes




tanto para refutar quanto para embasar alguns dos trata-
mentos cldssicos da doenca de Behcet, havendo necessida-
de de mais estudos a cerca do assunto.>*

A doenca tem curso ciclico de remissoes e recorrén-
cias.” Inicialmente surgem as aftas orais e genitais, além de
artrite. Acometimento ocular e neurolégico tende a ocorrer
meses ou anos apés o inicio da doenca. A mortalidade € re-
lativamente baixa,?> ndo sendo verificado nenhum ébito en-
tre os pacientes do estudo. Quando ocorre, estd relacionada
a hemorragia pulmonar ou cerebral e perfuracio intestinal.
A amaurose ¢ a principal causa de morbidade ® e dois pa-
cientes evoluiram com tal seqiiela.

Conclusao

Com a anélise dos casos apresentados, observa-se o cardter
multissistémico da doenca de Behget, que lhe confere qua-
dro clinico muito amplo, o que pode dificultar seu reconhe-
cimento. A eventual dificuldade de diagnosticar a doenca
pode ser diminuida pelo exame dermatolégico com avalia-
cdo histopatoldgica das lesdes mucocutineas, ja que estas
estardo necessariamente presentes no diagnéstico (baseado
nos critérios diagnésticos citados). A doenga apresenta bai-
xa mortalidade, no entanto é causa de elevada morbidade
principalmente no que se refere ao acometimento ocular
que ndo raramente evolui para amaurose.

................................................................................
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