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Doenca de Behcet — manifestacoes clinicas
de 12 doentes de uma Unidade de Doencas

Autoimunes

Behcet Disease — Clinical manifestations of 12 patients

of an Autoimmune Disease Unit

Claudia Costa, Rui Castanheira, Fatima Coelho, Carlos Dias

Resumo
Os autores apresentam um estudo retrospectivo de 12 doentes
com doencga de Behget (DB). Todos 0s doentes cumpriam 0s
critérios de diagnostico de DB (International Study Group for
BD, 1990).

Todos os doentes eram Portugueses e caucasianos. Dos 12
doentes, 9 eram do sexo feminino e 3 do sexo masculino. A
idade média de inicio da DB foi 31.3 anos. Todos os doentes
apresentavam Ulceras orais recorrentes e 66.7%, também, ul-
ceras genitais. Nove doentes (75%) apresentavam envolvimento
ocular. As manifestacdes dermatoldgicas surgiram em 58.3%.
Envolvimento neuroldgico em 16.7%. As manifestaces osteo-
articulares estiveram presentes em 75%. Foi determinado o HLA
em todos os doentes; 0 HLA-B51 foi positivo em 2 doentes do
sexo feminino. Em 7 doentes havia historia familiar de Ulceras
orais recorrentes mas apenas 1 com DB. A evolugéo clinica esteve
marcada pelo desenvolvimento de amaurose num olho de uma
doente com panuveite.

Palavras chave: Doenca de Behcet, uveites, ulceras orais,
tlceras genitais, eritema nodoso, vasculite, aftas.

INTRODUCAO
A doenca de Behcet (DB) foi descrita pela primeira
vez, em 1931, por um Oftalmologista Grego, Ada-
mantiades, que descreveu um caso clinico de um
doente com hipopion, tlceras orogenitais, flebite e
hidrartrose bilateral dos joelhos. Em 1937, Hulusi
Behcet, um dermatologista Turco, descreveu-a como
um complexo trissintomatico: caracterizado por afto-
se oral recorrente, aftose genital recorrente e uveite.
A DB é uma patologia complexa caracterizada por
uma vasculite generalizada das veias e das artérias. A
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Abstract

The authors present a retrospective study of 12 patients with
Behget's disease. All patients fulfilled diagnostic criteria for BD
(International Study Group for BD, 1990).

All patients were Portuguese and Caucasians. There were 12
patients, 9 female and three male. Mean age at onset of BD was
31.3 years. All patients presented recurrent oral ulceration and
66.7% also had genital ulceration. Nine patients (75%) had ocular
involvement. Dermatological manifestation was seen in 58.3%.
Neurological involvement appeared in 16.7%. Osteoarticular
manifestations were presents in 75%. HLA class | alleles were
determined in all patients;, HLA-B51 was present in two female
patients. Seven patients had familiar history of recurrent oral
ulceration but only 1 with BD. Evolution was marked by one eye
blindness in one female patient with panuveitis.

Key words: Behget disease, uveitis, oral ulceration, genital
ulceration, erythema nodosum, vasculitis.

etiologia permanece desconhecida, mas o mecanismo
mais provavel parece ser uma resposta inflamatoria
excessiva desencadeada pela exposicao a um agen-
te infeccioso (bacteriano ou virico) ou ambiental
(quimico, metais ou outros) num hospedeiro gene-
ticamente susceptivel. Embora haja evidéncia que
suporte a existéncia de factores de risco ambientais,
estudos epidemiolégicos e familiares, apontam para a
existéncia de factores de risco genéticos. Verificou-se
a existéncia de uma predisposicao genética, em muitas
das familias testadas, o antigénio HLA-B51, mas esta
explica apenas cerca de 19% da predisposicao gené-
tica total. Um estudo recente de 28 familias turcas
com multiplos casos de DB encontrou evidéncia para
ligacao com risco de DB nos cromossomas 6p22-24
(~13Mb telomérico ao local de HLA-B51) e 12p12-
13 onde estao localizados varios genes candidatos.
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Em Portugal a positividade do HLA-B51 ¢é de cerca
de 60%.!

Apesar de descrita em todo o mundo, a DB é mais
prevalente no Japao, Médio Oriente e Bacia Mediter-
ranea, classicamente conhecida como “Doenca da
Rota da Seda”.> Nestas dreas apresenta um curso mais
grave, sendo a principal causa de cegueira devido a
uveite.

Afecta geralmente adultos jovens. A actividade da
doenca tende a diminuir com a idade.

O diagnostico é exclusivamente clinico e atenden-
do a heterogeneidade do envolvimento de orgaos e
sistemas, foram propostos, em 1990, pelo “Inter-
national Study Group for Beh¢et’ Disease” os critérios
de diagnéstico actualmente usados. A aftose oral re-
corrente é indispensavel e deve estar associada a, pelo
menos, dois dos outros critérios: aftose genital, lesoes
oculares (inflamacao de qualquer segmento ocular ou
dos vasos da retina), lesdes cutaneas (eritema nodoso,
pseudofoliculite, papulo-pustulas, etc.) ou teste de
patergia positivo (aparecimento de papula ou pustula
cerca de 48h apos picada asséptica na pele).’

Para além da triade descrita por Hulusi Behcet,
podem existir outras manifestacdes, ainda que sem
caracter diagnostico. Manifestacoes cutaneas, articu-
lares (mecanicas, inflamatorias ou mistas, com as mais
variadas localizacoes e formas de expressao diversas),
gastrointestinais, vasculares (tromboflebites, trombo-
ses ou outras) pulmonares, envolvimento do sistema
nervoso central ou periférico, entre outras, para além
dos sintomas e sinais gerais.

Todas as manifestacoes frequentes na DB sao auto-
limitadas excepto o atingimento ocular. Os repetidos
episodios de uveites podem levar a cegueira.* A DB
nao é uma doenca cronica e inflamatoria persistente,
mas uma doenca que evolui por ataques recorrentes
de inflamacao aguda.’

O tratamento da doenca consiste principalmente
no controlo da inflamacao e da trombose. Multiplos
farmacos anti-inflamatoérios e imunossupressores tém
sido usados, com algum beneficio.

O primeiro caso descrito em Portugal foi em 1946
(Moreira Monteiro).® Poucos anos depois surgem
mais duas referéncias. Mais tarde vao surgindo va-
rios casos com Guerra Rodrigo e outros, que fazem
uma excelente divulgacao da DB. Surge depois uma
analise nacional, chegando a uma primeira estimativa
da prevaléncia da DB em Portugal de 1,3 doentes por
100000 habitantes.”
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Em 1997 foi realizada uma casuistica nacional,
pelo Grupo Nacional para o Estudo da Doenca de
Behcet, coordenado pelo Dr. Jorge Crespo. Neste es-
tudo a prevaléncia da doenca foi de 2,4 por 100000
habitantes, superior ao anteriormente descrito.®

O presente estudo é um trabalho retrospectivo dos
doentes com DB, seguidos na Consulta de Medicina
Interna/Doencas Autoimunes do Hospital de Sao Joao,
do Porto. O objectivo desta nossa revisao retrospectiva
foi caracterizar as manifestacoes clinicas e a evolucdo
dos doentes com DB, que cumpriam os critérios de
diagnostico actuais.

MATERIAL E METODOS

Neste estudo retrospectivo foram incluidos 12 doentes
com o diagnostico de DB. Todos cumpriam os crité-
rios de diagnostico do “International Study Group for
Behcet’s Disease”: presenca indispensavel de tlceras
orais recorrentes (>3/ano) associada a mais 2 dos 4
critérios de diagnostico (ulceras genitais, lesoes ocu-
lares, lesdes cutaneas e teste da patergia positivo).

Todos os doentes foram seguidos na Consulta
Externa de Medicina Interna/Doencas Autoimunes
do Hospital de Sao Joao.

Neste estudo foram analisadas as manifestacoes
clinicas, idade inicio dos sintomas, idade do diag-
nostico, a presenca de HLA B51, a evolucao clinica e
a historia familiar.

RESULTADOS

Dos 12 doentes incluidos no estudo, 9 (75%) eram
do sexo feminino e 3 (25%) eram do sexo masculino.
Todos os doentes eram Portugueses e Caucasianos. A
idade média na altura do diagnostico foi de 31,3 anos
(os doentes apresentavam idades compreendidas entre
0s 15 e 0s 60 anos).

O tempo que decorreu entre o inicio do primeiro
sintoma, sugestivo de DB, e o cumprimento de crité-
rios de diagnostico da doenca foi de 4,4 anos.

Todos os doentes apresentavam, como € necessa-
rio para o diagnostico, ulceras orais recorrentes. As
ulceras orais surgiram como primeira manifestacao
atribuivel a doenca em 7 doentes (58.3%), seguindo-
se as alteracoes oculares em 3 doentes (25%) e as ul-
ceracoes genitais em 2 doentes (16.7%) (Quadro I).

Todos os doentes apresentaram ulceras orais
recorrentes (100%), as manifestacoes oculares apa-
receram em 9 doentes, as ulceras genitais surgiram
em 8 doentes, o envolvimento cutdneo também em



QUADRO |

12 manifestagéo

12 manifestacéo N° doentes % doentes
Ulceras orais 7 58,3
Ocular 3 25,0
Ulceras genitais 2 16,7

8 doentes, as manifestacdes neurologicas em 2 do-
entes e as articulares em 9 doentes. Nenhum doente
apresentou durante o nosso follow-up manifestacoes
pulmonares, renais, vasculares, cardiacas, gastrointes-
tinais, envolvimento do sistema nervoso periférico,
ou outras manifestacoes (Quadro II).

As ulceras orais recorrentes estiveram presentes
em todos os doentes, em qualquer momento da sua
evolucao clinica, eram, de uma forma geral, dolorosas,
multiplas e desapareceram sem deixar cicatriz. Estas
tlceras tiveram a localizacdo classica na mucosa oral,
gengivas, orofaringe e lingua.

As tulceras genitais estavam presentes em 8 doentes
(66.7%), dos quais 7 eram do sexo feminino, estas

ulceras apos desaparecerem deixaram cicatriz.

Em 9 doentes (75%) verificou-se envolvimento
ocular (6 doentes eram do sexo feminino e 3 do
sexo masculino). Das manifestacdes oculares a mais
frequente foi a uveite, presente em 6 doentes (50%),
predominantemente anterior. Em 4 doentes (33.3%)
verificou-se a presenca de uveite anterior, um doente
com uveite posterior, uma doente com panuveite. A
vasculite retiniana foi documentada em 3 doentes
(25%). O compromisso ocular era bilateral em 6 doen-
tes (50%). Existiram manifestacdes importantes nestes
doentes, uma doente com panuveite desenvolveu
amaurose de um olho. Em 4 doentes verificou-se uma
marcada diminuicdo da acuidade visual (Quadro III).

O envolvimento cutaneo mais frequente foi o
eritema nodoso, presente em 5 doentes (1 homem
e 4 mulheres). Em 2 doentes verificou-se a presenca
de pseudofoliculite (1 doente do sexo feminino e o
outro do sexo masculino). Uma doente apresentava
simultaneamente eritema nodoso e pseudofoliculite.
No total encontraram-se 8 doentes (66.7%) com en-
volvimento cutaneo.

O envolvimento neurologico esteve presente em 2
doentes do sexo feminino. Uma doente com disturbio

psiquiatrico (seguida também em

QUADRO II consulta de psiquiatria e submetida a
Manifestacs lini tratamento psiquiaitrico) e outracom
anitestagoes clinicas cefaleias (estuda na “Consulta de Ce-
: U - : faleias”, do Hospital de S. Jodo, e sem
Manifestacdes clinicas | Sexo feminino Sexo masculino % doentes . ~p J .
: outra explicacao para os sintomas).
Ulceras orais 9 3 100,0 No que se refere a manifestacoes
Ulceras genitais 7 1 66,7 nao diagnosticas, destacam-se as ma-
nifestacoes articulares que estiveram
Ocular 6 3 75,0 o
presentes em 9 doentes (75%). A ar-
Cutdnea 6 2 66,7 trite dos joelhos surgiu em 2 doentes
Neuroldgica 2 0 16,7 do sexo feminino. Constatou-se que
. as artralgias eram mais frequentes nos
Articular 7 2 75,0 .
joelhos, pulsos e tornozelos, geral-

QUADRO 11l

Manifestacdes oculares

mente eram bilaterais. As artralgias
repartiam-se de uma forma semelhan-
te entre as de tipo inflamatorio e as
de tipo mecanico. Uma doente tinha
também o diagnostico de espondilite

Envolvimento ocular Sexo feminino | Sexo masculino Total
- : anquilosante HLA B27+, anterior ao
Uveite anterior 0 2 4 diagnéstico de DB.
Uveite posterior 2 1 1 O teste de Patergia foi realizado
Panuveite 1 0 1 em 7 doentes e considerado positivo
em 5.
Vasculite refiniana 3 0 3 Foi avaliada a presenca dos anti-
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génios HLA-B51 em todos os doentes, e foi positivo
em 2 doentes do sexo feminino (16.7%).

Nesta série de doentes, 7 apresentavam uma histo-
ria familiar de ulceras orais recorrentes, mas apenas
uma doente tinha um familiar com diagnostico de DB
(a mae), mas nao era seguida na nossa consulta.

CONCLUSAO

A DB é uma doenca rara, mas existe. Trata-se de um
disturbio de etiologia desconhecida, o qual é impor-
tante ponderar, principalmente em situacoes de uve-
ites de repeticao, sem causa esclarecida, ou quando
as queixas de tulceras orais de repeticao se associam
a alguma outra sintomatologia.

A experiéncia clinica confirma o atingimento mul-
tissistémico da DB, bem como a variabilidade clinica
que pode apresentar.

Esta série, apesar de pequena, apresenta caracte-
risticas semelhantes as descritas em varios estudos
publicados, excepto o predominio do sexo feminino
e a baixa percentagem de HLA-B51+ (que foi testado
em todos os doentes).

A idade média de diagnostico da DB esteve também
de acordo com os estudos internacionais publicados
(31.3 anos).

Durante o nosso follow-up, de 23 meses, de registar
a perda completa de visao num olho, numa doente
com panuveite bilateral e a diminuicao da acuidade
visual em 4 doentes. Durante este periodo nao houve
necessidade de internamento de nenhum doente.
Também nao se verificou nenhum 6bito. W
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