Relato de Caso

Doenca de Behcet: desafio diagnostico em paciente do sexo feminino sem
ulceras orais

Behcet's Disease: diagnostic challenge in a female patient without oral ulcers
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Abstract

Resumo

A Doenga de Behget é uma doenga inflamatoria crénica e autoimune,
de etiologia ndo muito bem esclarecida. Tem como manifestacGes
clinicas aftas orais, genitais, alteragdes oculares, cutdneas,
neuroldgicas e articulares. E caracterizada por periodos de surtos e
remissoes.

O objetivo deste trabalho é relatar um caso de dificil diagnédstico de
sindrome de Behget devido a auséncia de exames laboratoriais
comprobatodrios e sem ulceras orais.

Foi descrito um relato de caso de paciente do sexo feminino de 28
anos de idade. A revisdo da literatura foi realizada por meio de uma
pesquisa em base de dados PubMed.

O diagndstico da doenga de Behget é baseado em critérios clinicos. A
paciente em questdo apresentou manifestacdo primeiramente
ocular, com quadro de Ulceras genitais apos 4 anos.

Apesar de pouco conhecimento dessa patologia, foi observado a
necessidade de um tratamento multidisciplinar e precoce devido seu
progndstico heterogéneo e suas possiveis sequelas. E vital
conscientizar a classe médica sobre seu diagndstico, visto a
semelhanga com outras patologias.

Behcet’s disease is a chronic inflammatory and autoimune disease,
with it’s etiology not well understood. Clinical manifestations include
oral and genital ulcers, ocular, cutaneous, neurological and articular
manifestations. It is characterized by periods of outbreaks and
remissions. The aim of this study is to report a difficult case of
behcet’s disease in a 28 year-olde female patient, due to the
abscence of laboratory exams and as the first manifestation being
ocular. The literature review was made through a search in the
PubMed database. After estabilishing the selection criteria, 5 articles
were selected from 1.182. The diagnoses of this disease is based on
clinical criterias. The patient mentioned had her first symptom being
ocular, and the appearance of genital ulcers 4 years later. Despite
little knowledge of this pathology, the need for multidisciplinary and
early treatment was observed due to its heterogeneous prognosis
and possible sequelae.
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INTRODUCAO

A Doenga de Behget é uma doenga autoimune cronica sistémica caracterizada
pela inflamagao e vasculite de artérias e veias do corpo com periodos de surtos e
remissao. Possui manifestagdes diversas e seu diagndstico é predominantemente
clinico. Sua etiologia ndo é muito bem esclarecida %, E conhecida desde o século V
AC e foi primeiramente descrita em 1937 por um dermatologista Turco, sendo
caracterizada por uma triade de sintomas como: Ulceras orais, genitais e uveite ***>).
Tem prevaléncia maior em paises na antiga Rota da Seda, uma rota de comércio entre
o Mediterraneo e Asia . O fator de risco genético predominantemente associado é o
marcador imunolégico HLAB51 e a frequéncia de pacientes que sdo positivos é maior
nessa rota, variando em torno de 50 a 80% entre os pacientes com doenca de Behget.
Acomete mais homens do que mulheres, e é comum entre 20 a 30 anos de idade. Os
pacientes com manifestacdes precoces costumam ter um progndstico pior, assim
como os pacientes do sexo masculino %),

Atualmente existem poucos estudos que abrangem essa patologia, sendo
necessario um maior esclarecimento desta doenca devido a gravidade de suas
sequelas pelo diagnodstico tardio e devido suas manifestagdes que diminuem a
gualidade de vida dos pacientes. Seu diagndstico permanece dificil, visto sua
diversidade de quadro clinico e escassez de exames laboratoriais que confirmem o
mesmo. Apresenta-se entdo, a seguir, um relato de doenca de Behget em paciente do

sexo feminino na qual sua primeira manifestacao foi ocular, apesar da manifestagao

inicial mais comum ser Ulceras orais e/ou genitais.

RELATO DO CASO

Paciente 28 anos, sexo feminino, branca, solteira, médica, natural de Campinas,
com descendéncia italiana por parte de bisavé materno. Apresenta histéria prévia de
cirurgia de protese mamdria ha 8 anos, internacdo aos 15 anos de idade por

gastroenterite infecciosa e uso de isotretinoina para acne aos 14 anos.
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Ha 10 anos, iniciou um quadro subito de turvacdo visual com moscas volantes,
sendo diagnosticada com uveite bilateral. Em época, tendo como alteragao
laboratorial: VHS 15mm; PCR 3,91; FAN 1/160 padrdo nuclear pontilhado fino denso,
nucleo e placa metafasica reagente; IgG positivo para herpes; sorologias infecciosas e
HLAB51 negativo. Realizado tratamento com prednisona 40mg/dia por 3 meses, tendo
melhora do quadro. Fez rastreio e acompanhamento para doengas autoimunes sem
sucesso diagndstico devido a auséncia de demais sintomas. Em 2014, iniciou com
quadros de cefaléia importante, e em 2015, com Ulceras genitais recorrentes, entre
grandes e pequenos labios, dolorosas com duracdo de aproximadamente 7 dias no
inicio, e com aumento no numero de lesdes e frequéncia com o passar do tempo
(Figura 1). Procurou auxilio ginecolégico, sendo diagnosticada com herpes genital. Em
2017, em seu periodo de residéncia médica, retornou com turvacado visual subita com
diminuicdo da acuidade visual e moscas volantes. Foi realizado retinografia
fluorescente em setembro de 2017 evidenciando vasculite em ambos os olhos com
sinais de neurite Optica associada e tomografia de coeréncia &ptica-mdcula
evidenciando edema macular inicial em ambos os olhos. Foi realizado uma bidpsia de
uma nova lesdo em regido perineal, sendo visto em fragmento: moderado processo
inflamatdério erosivo com regeneracdo epitelial, acantose, hiperqueratose,
neoformacado vascular, edema e fibrose. Em investigacdo com reumatologista, e com
teste de patergia positivo, foi diagnosticada com sindrome de Behget em 2017.

No mesmo ano, foi introduzido prednisona 40mg/dia por 3 meses. Tendo
melhora parcial e com retinografia retiniana permanecendo com vasculite em olho
direito, foi introduzido azatioprina 100mg/dia. Evoluindo com dificuldade de retirada
de corticosteroide devido piora oftalmoldgica, foi introduzido colchicina 0,5g/dia e
dapsona 100mg/dia. Devido a permanéncia da dificuldade de retirada de
corticoterapia, em maio de 2018 foi iniciado medicacdo imunobiolégica, Adalimumabe
01 ampola a cada 15 dias. O desmame da prednisona e das outras medicacdes foi
realizado até outubro de 2018, atualmente mantendo o uso apenas do Adalimumabe a
cada 15 dias, e se recidiva de lesbGes genitais, o uso associado de colchicina 1

comprimido/dia até resolucdo da mesma.
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Figura 1: Ulceras genitais entre grande e pequeno labio.

Fonte: original do autor.

RESULTADOS E DISCUSSAO

A patogénese da doenca de Behget ainda ndo é muito bem esclarecida. Foram
evidenciados estudos onde agentes infecciosos, como o herpesvirus, o Streptococcus
sanguinis, Streptococcus pyogenes e um autoantigeno denominado proteina do
choque térmico, foram apontados como instigadores de resposta inflamatdria, porém
n3o foram isolados de pacientes em periodos de surto da doenca de Behcet **°.0
gene leucocitario humano HLAB51 é um dos fatores genéticos mais importantes
descritos e possui papel na ativacao neutrofilica. A microbiota oral parece ter também
um papel importante na patogénese da doenca e fatores de heranga genética também
s3o estudados 2.

Em 2014 foi realizado uma atualizacdo do critério de 1990 publicado pelo
Grupo Internacional de Estudo para Doenga de Behget, criando um novo conjunto de

manifestagdes de acordo com pontuagdes para facilitar o diagndstico. Os novos

critérios estao descritos na tabela 1.
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Tabela 1 - Critérios Internacionais para Diagnodstico da Doencga de Behget — escore 2 4 indica diagndstico
de Behget. O teste de patergia é opcional e o sistema de pontuacdo principal ndo o possui. Quando
realizado, um ponto extra pode ser criado.

Alteracdes oculares 2
Aftas genitais 2
Aftas orais 2
Lesdes de pele 1
Manifestagdes 1

neurolégicas
ManifestacOes vasculares
Teste de patergia positivo

Fonte: adaptado de ITR-ICBD3.

As Ulceras orais e genitais sdao dolorosas e recorrentes e podem ser a
manifestacdo inicial em até 47-86% dos pacientes, podendo preceder outras

(15 530 lesdes ulceradas de bordas bem definidas

manifestacbes em até 7 a 8 anos
com halo eritematoso e formacdo de pseudomembrana com coloracdo amarelada ou
acinzentada. Em homens, a localizagdo genital mais frequente é a regidao escrotal, e em
mulheres acomete normalmente os labios maiores ). Podem deixar cicatriz e levar a
odinofagia, disfagia, disuria, fistulas, entre outros.

As lesOes cutaneas podem se manifestar principalmente como eritema
nodoso—like, papulopustulas estéreis, tromboflebites e lesdes acne-like w25 o
histopatolégico das lesdes recentes mostra uma vasculite leucocitoclastica e infiltrado
neutrofilico, enquanto as lesdes mais antigas mostram um caracteristico infiltrado
linfocitico Y. O eritema nodoso ocorre principalmente em membros inferiores, sao
mais comuns em mulheres e recorrentes, com duracao aproximadamente de 2 a 3
semanas. S3o lesdes nodulares, dolorosas e bilaterais em regido pré tibial. As Ulceras
cutaneas sdo as manifestacées mais especificas da doenca de Behget, e correspondem
em 3% dos pacientes, sendo mais comum em criangas ),

A manifestacdo venosa mais frequente é a tromboflebite e as alteracoes

oculares sdo comuns em 30 a 70% dos pacientes com doenca de Behcet 25 As
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alteragdes oftalmoldgicas é mais comum entre homens e se caracteriza por surtos
recorrentes de uveite, panuveite, hipdpio, neurite O&ptica, vasculite retiniana e
cegueira. A uveite normalmente ocorre 2 a 3 anos apds o aparecimento das lesdes
orais e genitais, porem pode se dar como manifestagdo inicial em 10 — 20% dos
pacientes ®) As altera¢des neuroldgicas podem ocorrer em 20% dos pacientes e
aparecem 5 anos apds a manifestagcdao primaria, sendo mais comuns em homens, e
podendo se manifestar como meningite asséptica, meningoencefalite, trombose
venosa e vasculite arterial. A artalgia e artite é assimétrica e ndao deformante, presente
em 16 a 84% dos pacientes (1245) Trombose venosa profunda, aneurisma de artéria
pulmonar, pericardite, cardiomiopatia, miocardite, aneurisma intracraniano podem
ocorrer.

Por suas caracteristicas clinicas amplas, é uma doenca de dificil diagndstico e
requer atencdo pela semelhangca com estomatite aftosa, sifilis, HIV, lUpus, esclerose
multipla e doengas sexualmente transmissiveis. Os exames laboratoriais raramente
possuem alguma alteracdo, dentre eles os mais comuns sdo a Proteina C Reativa, o
VHS e o aumento da alfaglobulina @0 teste de patergia é uma resposta cutanea que
ocorre devido a um trauma com uma micropuntura de uma agulha, levando a
formacao de uma papulopustula estéril apds 48 horas pelo desencadeamento de uma
resposta inflamatéria (1.2)

O tratamento é baseado na modulag¢do inflamatdria do préprio organismo com
a introducdo de medicagbes sistémicas imunomoduladoras e anti-inflamatdrias, e visa

um controle de surtos da doenca e o alivio dos sintomas.
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CONCLUSOES

A doenca de Behget é uma patologia de dificil diagndstico. Foi relatado um caso
raro onde a primeira manifestacao foi ocular, com espacamento de 4 anos do quadro
de ulceras genitais. Tendo em consideragdo, é importante estar atento a diversidade
de possiveis quadros clinicos que esta patologia abrange. O exame fisico associado a
uma histéria clinica e uma anamnese minuciosa devem ser realizados a fim de um
esclarecimento e para a exclusdo de outras patologias semelhantes. Considera-se
importante conscientizar a classe médica para um diagndstico precoce, visto suas

complicacdes e possiveis sequelas, promovendo uma melhora da qualidade de vida.
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