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Resumo

Osautores apresentam um estudo retrospectivo dos
doentes com Doenca de Behget observados num
Servico de Medicina Interna entre 1982 e 2000.
Foram analisados 33 doentes, sendo 20 do sexo
masculino e 13 do sexo feminino. A primeira
manifestacdo surgiu, em média, aos 24 anose a
média de idades, na altura do diagndéstico, foi de 32
anos. Todos os doentes apresentaram na sua
evolucgao aftose oral recorrente, surgindo aftose
genital em 84,8%, patologia ocular em 81,8%,
articular em 75,7%, cutanea em 69,6%, alteracdes
do sistema nervoso central em 27,3%, gerais em
24,2%, vasculares em 21,2%, gastrintestinais em
18,1%, neuropatia periféricaem 12,1% e vasculite
em 3% dos doentes observados.

Palavras chave: Doenca de Behcet, ulceracao,
uveite, vasculite

Abstract

The authors present a retrospective study on
Behcet's disease, involving 33 patients, observed in
an Interal Medicine Service between 1982 and 2000.
There were 20 male and 13 female patients. The
mean age of first disease manifestation was 24 years
and the mean age of diagnosis was 32 years. The
clinical manifestations were: oral in 100%, genital
in 84.8%, ocular in 81.8%, articular in 75.7%,
cutaneous in 69.6%, central nervous system in
27.3%, general in 24.2%, vascular in 21.2%,
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gastrointestinal in 18.1%, peripheral neuropathy in
12.1% and vasculitis in 3% of the observed patients.

Key words: Behcet'disease, ulceration, uveitis,
vasculitis

Introducio

A doenca de Behget (DB) foi descrita pela primeira vez,
em 1931, por um oftalmologista grego, Adamantiades, que
descreveu um caso de hipopion acompanhado de ulceragdes
orogenitais, flebite e hidrartrose bilateral dos joelhos. Em
1937, Hulusi Behget, um dermatologista turco, teve o mérito
de insistir na individualidade clinica desta doenca,
postulando uma etiologia viral e salientando as suas
manifestagdes mais frequentes: aftose oral, aftose genital
e uveite. E uma doenga multissistémica, com possibilidade
de atingimento de varios 6rgdos e sistemas. Para além da
triade inicialmente descrita por Behget, podem existir
manifestagdes cutaneas, articulares, gastrintestinais, do
sistema nervoso central ou periférico, vasculares, entre
outras'.

A DB afecta sobretudo adultos jovens ¢ a actividade
desta doenga tende a diminuir com a idade. Apesar de
ubiquitaria, ocorre de forma mais frequente nos paises
mediterranicos e no Japdo, o que faz com que, classicamente,
seja conhecida como “doenga da rota da seda™.

Hé uma associag¢do muito forte ao HLA BS5 e, em particular,
ao HLA B51. A maioria das séries faz também referéncia a
formas familiares desta entidade clinica. Para além de um
terreno particular, parece também ser fundamental a presenga
de factores ambientais. A teoria viral, sobretudo o virus
Herpes, e a teoria estreptocdcica, tém assumido alguma
importancia na etiopatogenia desta doenga, justificando o
uso de acyclovir e penicilina’.

A DB pode ter uma expressdo clinica variavel e, ao longo
dos anos, os critérios de diagnostico tém evoluido, com
vista a permitirem comparar os resultados de diferentes
séries. Em 1990, foram publicados os Critérios definidos
pelo International Study Group for Behget's Disease, em
que a aftose oral recorrente ¢ considerada indispensavel e
deve estar associada a, pelo menos, dois outros critérios:
aftose genital , uveite ou vasculite retiniana, lesdes cutaneas
(pseudo-acne, eritema nodoso, papulopustulas) ou teste
de patergia positivo®.

O primeiro caso de DB foi descrito em Portugal, em 1946,
por Moreira Monteiro’, e desde entdo varios casos e séries
tém sido publicados. Em 1997 foi publicada uma casuistica
nacional pelo Grupo Nacional para o Estudo da Doenga de
Behget (GNEDB), que aponta para uma prevaléncia desta
entidade em Portugal de 2,4/1000008.

O presente trabalho é um estudo retrospectivo dos doentes
com DB seguidos no Servigo 2 Medicina do Hospital dos
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Quadro 1 - Doenca de Behcet (33 casos):
Primeiras manifestacoes

Maniflastag:ﬁo N° de doentes | % de doentes
Oral 18 54,5%
Ocular 8 24,2%
Articular 6 18,2%
Cuténea 5 15,1%
Gentital 4 12,1%
Vascular 1 3%

Capuchos entre 1982 ¢ 2000, dos quais a série dos primeiros
19 doentes ja foi publicada em 1992 ¢ incluida na casuistica
do GNEDB?”.

Material e métodos

Foram incluidos no estudo 33 doentes com o diagndstico
definitivo de DB, cumprindo todos eles os critérios do
International Study Group for Behget's Disease. Os doentes
foram seguidos no Servigo em regime de consulta externa
ou de internamento.

Resultados

Dos 33 doentes incluidos, 20 sdo do sexo masculino
(60,6%) e 13 do sexo feminino (39,4%), sendo todos, excepto
um, de raga caucasiana. Sao todos naturais de Portugal e a
idade média na altura em que o diagnostico foi feito era de
32 anos (7-61 anos).

A primeira manifestagao atribuivel a doenga surgiu, em
média, aos 24 anos (3-47 anos) ¢ o tempo decorrido entre a
primeira manifestagdo e o diagnoéstico foi, em média, de
oito anos. Observou-se um atraso no diagnoéstico de 2,1
anos, variando entre os 0 anos em 58,6% dos doentes e 20
anos em um doente.

A aftose oral surgiu como primeira manifestacdo em
18 doentes (54,5%), seguindo-se as alteragdes oculares,
em oito doentes (24,2%) ¢ as articulares em seis (18,1%)
(Quadro 1).

Todos os doentes apresentaram, na sua evolugao, aftose
oral recorrente, surgindo aftose genital em 28 doentes,
patologia ocular em 27, articular em 25 e cutdnea em 23
doentes. Mais raramente, surgiram as manifesta¢des do
SNC, gerais, vasculares, gastrintestinais ¢ neuropatia
periférica (Quadro 2).

A ulceragio oral foi, de um modo geral, dolorosa, multipla
e com varias localiza¢des e, ao contrario da ulceragao genital,
ndo deixou cicatriz. Excepcionalmente, a ulceragdo teve
localizagdes raramente descritas, nomeadamente um caso

Quadro 2 — Doenca de Behget (33 casos):
Manifestacoes clinicas

Manifestacoes | N° de doentes % de doentes
Orais 33 100%
Genitais 28 84,8%
Oculares 27 81,8%
Articulares 25 75,7%
Cutaneas 23 69,6%
Slster(r;:nlt\izlivoso 9 27.3%
Gerais 8 24.2%
Vasculares 7 21,2%
Gas trintestinais 6 18,1%

Vasculite 1 3%

de ulceragdo da faringe, outro de ulceragdo nasal e outro
de ulceragdo na uretra.

Das manifestagdes oculares, a mais frequente foi a uveite,
sendo predominantemente anterior ¢ bilateral. Foram
diagnosticados trés casos de vasculite retiniana e,
pontualmente, queratite, conjuntivite, episclerite e
coriorretinite. Existiram complicagdes importantes,
nomeadamente diminui¢do da acuidade visual e amaurose
(Quadro 3).

Nas manifestagoes articulares, o nimero de doentes s
com artralgias (13 doentes) foi sobreponivel ao dos doentes
com artrite (12 doentes). O atingimento articular foi sobretudo
periférico e de grandes articulagdes, sendo, na maioria dos
doentes, poliarticular e assimétrico (Quadro 4).

Em relagdo as manifestacdes cutaneas, predominaram o
pseudo-acne (15 doentes) e o eritema nodoso (7 doentes),
mas surgindo também nddulos subcutaneos (2 doentes),
flebite (2 doentes) e um caso de plstulas assépticas gigantes
dos membros inferiores.

As cefaleias foram a manifestagdo mais frequente do
Sistema Nervoso Central (7 doentes), seguindo-se as
alteragdes psiquiatricas (3 doentes). Houve um caso de
hipertensdo intracraneana e outro de meningoencefalite.

As manifestagdes vasculares foram fundamentalmente
tromboses venosas, sobretudo dos membros inferiores,
mas com casos unicos de localizagdes mais raras: veia
subclavia, veia cava inferior e seio lateral. Ndo foram
diagnosticados oclusdes ou aneurismas arteriais. Um doente
apresentou vasculite leucocitoclastica dos membros
inferiores.
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Quadro 3 — Doenca de Behget
(33 casos): Manifestacoes
oculares (n =27)

Manifestacoes | N° de doentes
Uveite 21
Anterior 16
Panuveite 4
Posterior 1
Bilateral 15
Unilateral 6
Vas culite retiniana 3
Complicagdes 19
Diminuigéo da 9
acuidade visual
Amaurose 4
Cataratas 3
Nevrite optica 2
Glaucoma 1

Em seis doentes existiram alteragdes gastrintestinais ndo
atribuiveis a terap€utica: ulceragdo intestinal, fissuras anais,
vomitos, diarreia e obstipagdo.

A neuropatia periférica, raramente descrita nesta doenga,
ocorreu em quatro doentes, tratando-se de polineuropatia
sensitivo-motora simétrica e distal. Todos os casos foram
documentados por electromiograma e dois tiveram confirma-
¢do histologica. Este envolvimento do Sistema Nervoso
Periférico ocorreu em doentes que ndo estavam sob qualquer
medicagdo e que ndo apresentavam patologia concomitante
potencialmente causadora de neuropatia.

Nos 24 doentes em que o HLA foi testado, 83,3 % eram
B5 positivos e naqueles em que foi possivel realizar o B51,
este foi positivo. Na nossa série de doentes estdo incluidos
dois irmdos com DB, que t€ém também outro irmdo com
aftose oral recorrente.

A terapéutica realizada foi diferente consoante as
manifestacdes clinicas de cada doente. Para o atingimento
muco-cutineo, foram sobretudo usados a colchicina e os
corticdides, de um modo geral com bons resultados. Um
dos doentes apresentou aftose oral e genital resistente a
esta terapéutica, tendo apenas melhorado com a introdugéo
de talidomida. As drogas mais usadas para as manifestagoes
oculares foram sobretudo topicos (corticoides e midriaticos)
€, NOS casos mais graves, corticoides sistémicos associados
a imunomoduladores ou imunossupressores, sendo a
ciclosporina A a preferida na ultima década. As manifestagoes
articulares foram, em regra, controladas com anti-
inflamatorios ndo esterdides, havendo, excepcionalmente,
necessidade de recorrer a corticoterapia. As tromboses

Quadro 4 — Doenc¢a de Behcget (33
casos): Manifestacoes articulares (n =
25)

Atingimento articular N° de doentes
Artralgias 13
Artrite 12
Periférico 17
Axial 7
Periférico e axial 1
Grandes articulagoes 21
Pequenas articulagdes 10
Poliarticular 22
Assimétrico 13
Simétrico 9
Monoarticular 3

venosas foram tratadas com antiagregagdo e anticoagulagdo.
A meningoencefalite ¢ a neuropatia periférica foram
controladas com corticoterapia sistémica.

Conclusoées

A nossa experiéncia clinica traduz o atingimento
multissistémico e a variabilidade clinica que esta nosopatia
pode apresentar.

O predominio do sexo masculino e a média de idades na
altura do diagnostico (32 anos) sdo sobreponiveis a maioria
das séries, bem como o tempo decorrido entre a primeira
manifestacdo e a altura em que ¢ feito o diagnodstico (8
anos)'.

O numero elevado de doentes com manifestagdes oculares
(81,6% dos doentes) resulta em parte da relagdo proxima
entre a nossa Consulta e a Consulta de Uveites, que nos
envia doentes para despiste de doencas sistémicas. O
atingimento ocular foi o de pior prognostico e o que deixou
sequelas mais importantes, quer pela limitagdo quer pela
irreversibilidade.

As manifestacdes articulares também foram frequentes
(75,7% dos doentes), o que, em parte, se explica por serem
frequentemente enviados para a nossa consulta de Doengas
Auto-Imunes doentes com queixas reumaticas inflamatorias.

E de salientar a presenca de quatro casos de neuropatia
periférica e um de vasculite leucocitoclastica, por serem
manifestacdes raramente encontradas na DB!.

O achado laboratorial do HLA B5 em 83,3% dos nossos
doentes suporta, tal como na maioria das outras séries, a
sua importancia como marcador de susceptibilidade genética.
A presenga de casos familiares de DB, bem como referéncia
a aftose oral recorrente em familiares proximos, sao também
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descritos com alguma frequéncia'e também isto se verificou
na nossa série.

Os Critérios do International Study Group for Behgets
Disease® sdo importantes para o diagndstico, mas sobretudo
para permitirem uma melhor comparacao entre séries. Nao
deverdo ser esquecidas outras manifestacdes possiveis,
nomeadamente as articulares e vasculares, que nao fazem
parte destes Critérios, mas que em dado contexto podem
tornar o diagndstico de DB muito provavel. O desfasamento
que habitualmente ocorre entre as diversas manifestacdes
pode dificultar e atrasar o diagndstico, especialmente nas
formas menos graves, com algumas das manifestacdes a
revelarem-se de forma discreta ou pontual. Nos ultimos
anos, o desenvolvimento de novas técnicas, como a
fluorfotometria ou o laser-flare, veio permitir a deteccao de
actividade inflamatdria nos meios aquosos oculares em
doentes sem queixas deste foro!®!112. Se estiverem presentes
dois outros critérios, para além desta inflamacao subclinica,
o diagnostico desta entidade pode ser feito de forma mais
precoce e a terapéutica adequada instituida.
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