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Resumo

Criado em Janeiro de 93, o Grupo Nacional para o
Estudo da Doenca de Behget é um niicleo que retine
médicos hospitalares de diversas especialidades, par-
tilhando entre sium interesse comum por este quadro.

Com a colaboracdo de 59 médicos de 12 hospi-
tais do Norte, Centro e Sul bem como da ilha da
Madeira, foi posstvel fazer um levantamento de 241
doentes (121 homens e 120 mulheres, com idade
média = 38,6 + 11,8 anos), cujo diagndstico foi con-
Jirmado de acordo com os critérios definidos pelo
International Study Group for Behget’s Disease. A
andlise epidemiologica que se apresenta permitiu
chegar as seguintes conclusées principais:

A DB ¢ uma doenga de inicio precoce, habitual-
mente entre a 22 e a 4% décadas de vida (idade mé-
dia de inicio = 25,8 + 11,1 anos). A afiose oral de
repeticdo € a primeira manifestacdo da doenca em
78% dos casos. O compromisso ocular é o mais in-
validante, surgindo em 74% dos casos. No seu con-
Jjunto, 80% das manifestacdes sdo bilaterais e em
52% do total deixam sequelas. As manifestagoes cu-
tdneas surgem em 82% dos casos, com destaque
para a pseudo-foliculite que aparece em 62% do
seu total. A aftose genital surge em 80% dos casos. O
teste da patergia mostrou-se positivo em 40% das
situacoes em que foi pesquisado. As manifestacoes
articulares, ndo sendo critério diagnostico, foram o
primeiro sintoma a surgir em 7% das situacoes. No
total, 85% dos doentes mostraram algum tipo de en-
volvimento articular. O diagnostico clinico da DB é
demorado (7,0 £ 7,5 anos), mas conta com um atra-
so inevitdvel, devido ao tempo que tem de decorrer
até aparecimento dos critérios indispensdveis, de

#0Os médicos e hospitais participantes neste Grupo de Estudo
encontram-se referidos no final do artigo.
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4,0 t 4,7 anos (limites de 0 a 21 anos). A aftose oral
de repeticdo € muito frequente nas familias de do-
entes com DB, surgindo em 42% dos familiares di-
rectos até ao 22 grau. O HLA B5 estd presente em
64% dos casos em que foi avaliado, o que define um
risco relativo de 4,5. Em todos os doentes B5 positi-
vos em quem foi possivel realizar o B51, este mos-
trou-se também positivo.

Palavras chave: doenca de Behget, epidemiolo-
gia, Portugal

Abstract

Since January 1993 a National Study Group from Por-
tugal gathers physicians from different specialities, that
share a common interest in this clinical syndrome. As
aresult, it was possible to obtain a population of 241
Datients fromthe whole country (121 males / 120 fema-
les, average age = 386 + 11,8 years), with diagnostic
criteria as defined by the ISGBD. The following con-
clusions were reached:

BD is a condition of early onset, usually between
the 2nd and 4th decades of life (average age of onset
Jrom first symptom = 25,8 + 11,1 years). Recurrent
episodes of oral ulceration is the presenting mani-
Jestation in 78% of cases. Ocular involvement is the
most disabling complication, being observed in 74%
of cases. Of these, 80% present with bilateral involve-
ment, with permanent sequelae in 52%. Cutaneous
Jfindings are observed in 82%, with pseudofolliculitis
Jound in 62% of the total. Genital apthae were obser-
ved in 80% of cases. A positive pathergy test was dis-
Dlayed in 40%. Joint disturbances, not a diagnostic
criterion, was the first clinical finding in 7% of all ca-
ses. As a whole, 85% of patients showed some joint
involvement. The clinical diagnosis of BD is late (7,0 +
7.5 years), but there is an inevitable delay in diagno-
sis of 4,0 £ 4,7 years (range: 0-21), due to the need to
obtain and associate the necessary diagnostic crite-
ria. Recurrent oral ulceration is a frequent finding in
Jamily members of BD patients, being observed in
42% of first and second degree relatives. HILA B5 is
Jound positive in 60% of cases, defining a relative
risk of 8,5. In all B5 positive cases, in whom B 51 was
tested,100%, had a positive result.

Key words: Behget’s disease, epidemiology, Por-
tugal

Introducdo

A Doenga de Behget (DB) é uma vasculite sistémica de
natureza desconhecida, caracterizada pela forma tio parti-
cular como afecta o organismo, com especial relevo para as
estruturas mucocutineas e oculares.

O seu diagnostico € baseado em critérios exclusivamen-
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te clinicos que, de acordo com o International Study
Group for Behget's Disease (ISGBD), sdo definidos pela
presenga indispensdvel de aftose bucal de repeticio
(AOR) associada a mais 2 de 4 critérios: aftose genital,
lesdes oculares (inflamagio de qualquer segmento do
globo ocular ou dos vasos da retina), lesdes cutineas
(pseudofoliculite, eritema nodoso, papulo-pustulas) e
teste de patergia positivo (aparecimento de pipula ou
pustula cerca de 48 h. ap6s picada asséptica da pele)'.

Com expressdo varidvel, ainda que sem caracter diagnos-
tico, encontram-se também manifestacdes articulares (me-
cdnicas, inflamat6rias ou mistas com as localizacoes e for-
mas de expressdo mais diversas), vasculares (tromboflebi-
tes, tromboses e outras), manifesta¢des do sistema nervoso
central, gastrintestinais, pulmonares e até€ de outros apare-
lhos e sistemas, para além de sintomas e sinais gerais®.

O presente trabalho traduz o resultado do levantamento
nacional feito pelo Grupo de Estudo da Doenga de Behget.
Trata-se de um grupo cooperativo inter-hospitalar e multi-
disciplinar que, sob a égide do Nucleo de Estudos de Do-
encas Auto-Imunes da Sociedade Portuguesa de Medicina
Interna, reine médicos das areas de Medicina Interna, Of-
talinologia, Reumatologia, Dermatologia e Imunologia,
com interesse manifesto por este quadro clinico.

O primeiro caso pontual de DB descrito em Portugal
remonta a 1946 (Moreira Monteiro®). Poucos anos de-
pois, surgem mais duas referéncias pela iniciativa de
Artur Pina, Fernando Fonseca e Francisco Branco*3. Souza
Ramalho apresenta os seus primeiros casos pessoais em
1969, prosseguindo depois, com Guerra Rodrigo e ou-
tros, uma excelente divulgacio da DB e dos casos que
lhes eram referenciados®”#1° Mais tarde, veio a apre-
sentar uma primeira panoramica nacional desta doen-
¢a, fazendo uma anilise apenas numérica de alguns dos
casos identificados fora da drea Sul, chegando a uma
primeira estimativa da prevaléncia da DB em Portugal
de 1,3 doentes por 100.000 habitantes*,

Outros trabalhos tém vindo a surgir, apresentados por
grupos portugueses dos principais centros médicos, ates-
tando o interesse que esta doenca continua a despertar en-
tre OSB3 4151617,18,192021,22.23.2425

Com este trabalho alargado de levantamento individual,
pensamos ter conseguido uma boa perspectiva de conjun-
to nacional, face ao equilibrio apresentado na avaliagao das
zonas Norte, Centro, Sul e Madeira.

Doentes e métodos

O actual levantamento foi feito com base num proto-
colo individual que resultou do consenso de virios cli-
nicos de hospitais de Lisboa, Porto, Coimbra, Almada e
Viseu que, inicialmente, mais se interessaram por este
tema. Foi depois proposto, de uma forma que procu-
rou ser tdo alargada quanto possivel, a varios grupos

de trabalho de hospitais centrais e distritais, no 4mbito
mutidisciplinar acima descrito.

Abrangeu 241 doentes com critérios de diagnostico
confirmados de acordo com as determinacdes do IS-
GBD, nos quais se avaliaram pardmetros clinicos (diag-
nosticos e ndo diagnoésticos) da sua historia actual, bem
como os antecedentes pessoais e familiares. Foi tam-
bém questionada a terapéutica utilizada, com uma ava-
liacdo da sua eficacia.

O teste da patergia foi aconselhado a ser realizado
por picada na face anterior do antebra¢o com agulha
ndo descartivel.

Nalguns doentes pudemos contar com a avaliacio dos
antigénios HLA da classe I. Para estabelecer a sua correlacao
coma popula¢io normal, foram utilizados 2144 individuos
aparentemente sauddveis, oriundos das regides Norte, Cen-
tro e Sul do Pais, tipados para HLA nos respectivos Centros
de Histocompatibilidade - Lusotransplante (ver referéncia
no final). Este grupo era constituido, principalmente, por
familiares de candidatos a transplante de medula e dadores
dos painéis celulares locais. A fenotipagem dos antigénios
HLA foi efectuada por métodos seroldgicos, recorrendo ao
teste de microlinfocitotoxicidade (Terasaki e McClelland,
1964), com anti-soros especificos.

As frequéncias antigénicas (fa) apresentadas foram
obtidas por contagem directa. As frequéncias génicas
(fg) resultam da aplicag¢do da férmula: fg = 1-fa.

Na anilise estatistica foram utilizados o teste t de Student
para avaliagio das diferencas de médias de valores quanti-
tativos entre dois grupos e o teste do chi2 para avaliagio da
incidéncia de variaveis discretas (nominais) entre dois gru-
pos. O risco relativo foi definido pela formula de Haldane:
(doentes positivos + 1) x (controlos negativos + 1) /(doentes
negativos + 1) x (controlos positivos + 1).

No final do artigo registam-se, para além dos médicos
envolvidos neste levantamento, o nimero de doentes es-
tudados pelos diversos grupos de trabalho.

Resultados

A populagio estudada encontrava-se distribuida por se-
xos e por idades de acordo com o apresentado nos Qua-
drosle2.

Quadro1
Masculino Feminino Total M /F
Norte 42 26 68 1,6/1
Centro 35 45 80 0,8/1
Sul 38 47 85 0,8/1
Ithas (Madeira) 6 2 8 3,0/1
Total 121 120 241 1,0/1

Distribuicdo da populacdo estudada por drea geogrd-
fica e sexo

Medicina Interna
226 Vol. 4, N. 4, 1997



Quadro 2
Norte 37,9+ 13,0 (n.s.)*
Centro 378+ 11,4 (n.s.)*
Sul 38,9+ 11,9 (n.s.)*
Ilhas (Madeira) 41,0+ 11,3 (n.s)*
Total 38,6 + 11,8

Distribuicd@o das médias de idade e sua variacdo face
ao total

A idade média para o inicio da primeira manifestagio
clinica foi de 25,8 + 11,1 anos, com 25,1 + 11,9 anos
para o sexo masculino e 26,5 + 10,4 anos para o sexo
feminino, valores que nao se afastam de forma signifi-
cativa da média global (Quadro 3).

Quadro 3
Masculino 25,1 +119 (n.s.)*
Feminino 26,5+ 10,4 (n.s.)*
Global 25,8 + 11,1*

Distribuicdo por sexo das médias de idade para o inicio da pri-
meira manifestacdo

A Fig. 1 mostra de forma clara a dispersao do inicio
das primeiras manifestacoes, independentemente da sua
natureza.

A frequéncia com que se verificaram os diferentes cri-
térios de diagndstico é apresentada na Fig. 2. O mais
frequentemente encontrado como inaugural foia AOR
(78%), seguida das manifestacdes oculares (15%), ge-
nitais (13%) e cutineas (12%) (Quadro 4).

Foi avaliada, sempre que possivel, a idade de inicio

Quadro 4

1.2 Manifestacdo
Aftose oral 78%
Manif. oculares 15%
Aftose genital 13%
Manif. cutaneas 12%
Artralgias (n.s.*) 7%

Primeira manifestacdo: percentagem relativa

60
n
501 Inicio da 1* manifestagio
(25,8%11,1)
40+

30+

20

Grupos Etarios

0 10 20 30 40 50 60 70 80

Figura 1 - Dispersdo referente ao inicio da 1.2 manifes-
tacdo

de cada um deles, tendo-se verificado que aparece mais
precocemente a AOR (26,5 + 11,3 anos), seguida das
manifestagdes cutdneas (28,3 + 11,3 anos), genitais (30,0
* 10,9 anos) e oculares (31,0 + 11,0 anos) — Fig. 3.
Foi também questionada a data de diagndstico, corres-
pondente ao momento em que foi claramente dito ao
doente ser portador de uma DB, verificando-se um atra-
so de diagnostico de 7,0 + 7,5 anos (limites de 0 — 32).
Nem sempre, no entanto, este atraso de diagndstico
traduz dificuldade no reconhecimento da entidade cli-
nica que da pelo nome de DB. Na verdade, desde o
aparecimento da 1* manifestacdo até ao momento em
que, por se associarem os critérios de diagnéstico ne-
cessarios, € possivel defini-la com clareza, decorre um
espaco de tempo de 4,0 + 4,7 anos (limites de 0 - 21).
Este atraso inevitdvel estd bem expresso na Fig. 4.
Analisando agora cada um dos critérios de diagnosti-
co, verificamos nao haver diferengas significativas en-
tre as 3 grandes zonas (Norte, Centro e Sul), quer no
que diz respeito a idade de aparecimento da AOR, quer
no referente as incidéncias de manifestacdes cutineas,
genitais ou oculares (Quadro 5). $6 a positividade do
teste da patergia foi significativamente mais reduzida
no Norte do que nas outras regides do Pais (p<0.001).
As manifestagdes cutineas mais encontradas foram a
pseudofoliculite e o eritema nodoso (Fig. 5), enquanto
as manifestagdes oculares se localizaram predominan-
temente na cimara anterior (Fig. 6) e tiveram compro-

Quadro 5
AOR M. Cutineas M. Genitais M. Oculares Patergia
(idade inicio) (% incidéncia) (% incidéncia) (% incidéncia) (% positividade)
Norte 28/4+13.2* 91,2*% 78,0* 735* 17 e
Centro 241+£11,0* 82,9* 71,4* 72,7* 47*
Sul 275+£11,1* 74,4* 90,5* 76,2* 37*
Total 26,4 + 11,3 82,1 80,6 74,3 40
* ndo significativo 0 p<0,001
Diferencas regionais nos critérios de diagnostico
Medicina Interna 227
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Figura 2 - Frequéncia de aparecimento dos critérios
de diagndstico
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Figura 4 - Atraso inevitdvel no diagndstico

misso bilateral em 80% dos casos, com sequelas regis-
tadas em 52% das afecgoes.
O teste da patergia foi considerado positivo em 40%

. ?V;« T AT R (R T AT TR T
Pseudofolic. | IR W D | 62 %
Erit. nodoso | L 46 %
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Figura 5 - Manifestacdes Cutdneas

dos 118/241 doentes em que foi realizado.

No referente s manifestacdes ndo diagnosticas, des-
tacam-se as de caracter articular, surgidas em 85% dos
quadros (Fig. 7). Nos casos em que foi possivel caracte-
rizar a sua natureza clinica, foram de predominio peri-
férico e poliarticular, repartindo-se de forma semelhan-
te entre as de tipo inflamatério e mecinico (Quadro 6).

E de destacar que, em 7% dos doentes, as artral-

Quadro 6 gias foram a 1* manifestac¢do clinica da DB, an-
Tipo Localizagio Distribuicio tes do aparecimento de qualquer dos critérios
considerados de diagnéstico (Quadro 4).
Mecanicas 36 % | Perifér. 68 % | Poliart. 68 % Nas manifestacdes vasculares sobressairam as
Inflamat. 33 % | Axiais 14% | Monoart. 2% tromboflebites superficiais (Quadro 7) e nas do
SNC as cefaleias (Quadro 8). As manifestacoes
Mistas 10 % gastrintestinais, em contexto ndo atribuivel a com-
Manifestacdes articulares ) plicagoes terapéuticas, foram pouco significati-
vas: Ulceras pépticas em 2% e diarreia em 1%.
Quadro 7 Tivemos um particular interesse em avaliar qual
- — a incidéncia de historia familiar de AOR (enten-
* Tromboflebites superficiais 18 % dida como um ntmero de episddios de aftose
de repeticao 12% oral >3/ano) nos familiares proximos (até ao 2¢
isoladas 6 % grau) de doentes com DB. Nos 94 casos em que
» Tromboses profundas 7 % foi possivel ter uma resposta a esta questao, cla
venosa 6% foi positiva em 42% (Quadro 9). Este niimero ¢
arterial 29 particularmente significativo quando compara-
do com os 17% verificados na populagio geral.
* Aneurismas 1% A expressao fenotipica do HLA BS surge asso-
Manifestacoes vasculares ciada 2 DB em 63,7% dos casos vs. 28,2% dos
228 Medicina Interna
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Figura 6 - Manifestacdes Oculares

controlos, o que define um risco relativo (RR) de 4,5.
Sdo de realcar as variagdes regionais crescentes de Norte
para Sul (RR Norte = 3,3 ; RRCentro = 3,7 ; RR Sul = 7,7
— Quadro 10).

Em estudos moleculares, € frequentemente observado
que a associa¢do HLA-doenca se deve primariamente ndo
a um antigénio HLA em particular, mas a uma familia de
antigénios com caracteristicas estruturais comuns — 0s
“cross reactive groups” (CREG). Assim, analisou-se o CREG
B5, que é composto pelos antigénios HLA BS, B15, B18 e

Quadro 8

2%

Articulares | . b s ami S 85%
Vasculares 26 %
SNC | 22%
Gerais 22%

Gastro-intest. D 39

Figura 7 - Outras Manifestacées (ndo diagnosticas)

B35. A nivel nacional, encontrou-se também uma associ-
ac¢do deste CREG B5 com a DB (RR = 3,2).

Em relagdo ao antigénio HLA A3, que foi referido es-
tar associado a efeito protector para manifestagdes ocu-
lares16, encontraimos um RR de 0,4 quando compara-
dos os doentes sem estas manifestacoes (A3 em 21,7 %)
e com elas (A3 em 10,1% — Quadro 11). Apesar de se
confirmar algum efeito desta natureza, ndo deixam de
surgir casos com expressio ocular manifesta, por ve-
zes grave, em doentes A3 positivos.

Ao analisar as diferengas fenotipicas nas manifesta-
c¢des clinicas da DB, verificou-se que 85,9% dos doen-
tes com aftose genital apresentaram um dos antigénios
do CREG B5, contra 58,1% daqueles sem esta manifes-
tacao, o que representa um RR de 4,4. Nenhuma outra
manifestacdo pareceu apresentar RR valorizivel, na as-
socia¢ao com o antigénio B5 ou o CREG B5.

Em todos os doentes B5 positivos em quem foi possi-
vel avaliar o seu “split” B51, este mostrou-se também
positivo.

Por fim, foram também avaliados os firmacos uti-
lizados nestes doentes, tendo-se obtido 149/241 res-

* Cefaleias
« AVC 5%
* Meningite asséptica 4%
* Meningoencefalite B 3%
Manifestacdes do S. N. C.
Quadro 9

n A.O.R. na Familia
D. B. 94 42 %
Controle * 200 17%  P<0,0001

postas. Sdo de destacar a colchicina para tratamento
da AOR, os corticoides sistémicos para controlo das
agudizacdes globais, lesdes oculares e do SNC, a

* Medicina 3 - HU.C.

DB e aftose oral recorrente na familia

ciclosporina (mais do que o clorambucil e a azati-
oprina) para tratamento das uveites e a talidomida

Quadro 10
HLA Regido Norte Regido Centro Regifio Sul Nacional
Behget Controlo RR Behget Controlo RR Behget Controlo RR Behget Controlo RR
HLA-A3 20,8 20,4 1,0 12,5 17,9 0,7 10 23 0,4 14,4 20,4 0.7
HLA-BS 62,5 33,7 33 57,1 26,4 3.7 71,4 24,4 7,7 63,7 28,2 4.5
CREG B5 70,8 52,9 2,2 84,9 55,6 4,5 81 52,6 3.8 78,9 53.7 3.2
Prevaléncia HLA face as manifestacdes clinicas e historia familiar
Quadro11
Aftose Genital Manif. Oculares Manif. Cutineas Patergia Hist. Familiar
NACIONAL [, o | rRR | @ o [ rr [ & o [ RrRR | ¥ o | RR [ & o | RR
HLA-A3 0,0 16,7 21,7 10,1 0,4 14,3 14,3 1,0 15,6 11,8 0,7 12,1 15,4 1.3
HLA-B5 48,4 59,4 1,6 52,8 57,3 1,2 57,7 64,2 1,3 56,4 57,1 1,0 50,9 53.8 1.1
CREG B5 58,1 85,9 4,4 85,7 76,1 0,5 86,4 85,1 0,9 84,1 86,4 1,2 71,1 73,1 1.1
Prevaléncia HLA face as manifestagoes clinicas e historia familiar
Medicina Interna 229
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para tratamento das manifestacdes mucocutaneas re-
sistentes.

Discussio

O presente levantamento, nao podendo ser exaustivo,
procurou reunir a sua volta os principais grupos nacionais
que se tém mostrado activos no estudo desta doenga.

Nem todos os dados dos doentes incluidos resultam
do preenchimento individual do protocolo pré-estabe-
lecido. Algumas séries haviam ja sido apresentadas em
bloco, mas, sempre que tal se mostrou possivel, 0s seus
dados globais foram incluidos neste estudo.

A média das idades de inicio da DB é idéntica ao refe-
rido em todos os outros estudos internacionais, qualquer
que seja a drea geogrifica de onde provenham ou a data
da sua realizagio. No que diz respeito ao sexo dos indi-
viduos afectados, é também generalizada esta tendéncia
para uma igual distribuicio. E curioso referir que estu-
dos mais antigos?” sugeriam uma maijor prevaléncia no
sexo masculino a nivel do Médio Oriente (3 a 11/1) e
Japao (1,7/1), por oposi¢do a uma maior prevaléncia fe-
minina nos paises ocidentais (0,4 2 0,6/1). Porém, 2 me-
dida que as séries apresentadas foram passando a ter maior
significado e a abranger a real generalidade da popula-
cdo, tem sido constante esta tendéncia para se observar
uma igual reparticio entre os sexos. E ainda possivel en-
contrar esta discrepincia em estudos recentes, mas de
séries manifestamente reduzidas, quando comparadas com
a andlise de 3153 casos no Irao® (1,13/1), 3648 doentes
no Japao® (0,98/1) ou 1127 na Turquia3 (1,18/1).

Ja claramente diferente dos paises do Médio e Extremo
Orientes para os ocidentais € a prevaléncia populacional.
E conhecida a correlacdo desta doenga com a Rota da
Seda3!, acreditando-se que a sua disseminacio desde a
bacia mediterranica até a China e ao Japao através dos ara-
bes, romanos, bizantinos € mongois, que percorriam
aqueles caminhos terrestres € maritimos, ainda que nao
seja possivel determinar a sua origem, foi muito semelhan-
te ao sucedido com a paramiloidose familiar portuguesa.
O gene (algures mutante) foi ficando pelo caminho, com
manifesto predominio no sentido Leste. Assim se compre-
endem diferencas de 15/100.000 habitantes como a verifi-
cada no Japao ou de 37/100.000 na Turquia, para 0,7/
100.000 como verificado na Gra-Bretanha?. A nossa pre-
valéncia verificada de 2,4/100.000 habitantes encontra-se
proxima da dos paises europeus da bacia mediterranica32.

Os compromissos cutineo, genital e ocular encontram-se
com taxas dentro do espectro habitual da sua distribui¢io
na DB*3%,

O teste da patergia foi considerado positivo em 40% dos
doentes, mas s6 foi possivel encontrar referéncia a sua con-
cretizagdo em 49% dos casos. A metodologia utilizada para
realizar este teste, tdo especifico da DB, parece muito im-

portante para avaliar a sua positividade, pois verifica-se que
esta é dependente do tipo de agulha utilizada3%3738, Dilsen
encontra diferengas, no mesmo grupo de doentes, de 40%
para 70%, quando se utilizam agulhas de tipo descartivel ou
de gume embotado. Nao foi possivel avaliar qualquer dife-
renga entre a positividade do teste efectuado com agulhas
de tipo descartavel versus de gume embotado, pelo facto de
o tipo utilizado nao ser referenciado na maior parte dos ca-
s0s. Talvez se encontre aqui a justificacdo para que, de entre
os critérios de diagnéstico, apenas o teste da patergia nio se
tenha mostrado uniforme de Norte a Sul do Pas.

E interessante verificar o desfasamento ocorrido en-
tre as diversas manifestacdes de DB, o que deve fazer
com que, na presenca de dados mais chamativos como
a AOR ou as uveites de repeticdo, se ndo deixem de
questionar as outras manifestagoes, pois muitas vezes
acabam por vir a surgir mais tarde, ainda que de forma
discreta ou pontual, mas ja capazes de estabelecer o
diagnostico. Sendo um quadro raro, é nossa convic¢io
que muitas formas menos agressivas de DB passam
despercebidas precisamente por este atraso relativo no
aparecimento das diferentes manifestagdes.

No sentido de um diagndstico mais precoce, estamos
em crer que, na auséncia de uma clara e reconhecivel
manifestacdo ocular quando estejam presentes dois ou-
tros critérios, a constatagao de uma actividade inflamato-
ria subclinica nos meios aquosos do olho, feita através
de meios como o Laser-Flare ou a fluorfotometria, pode-
ra constituir outro dado adicional de grande suspei¢do
para o diagnostico de DB*20.

Julgamos mesmo que algumas situagdes poderdo nunca
passar de formas incompletas em que s6 a sensibilida-
de clinica fard pensar numa doenga deste tipo. A cons-
tatagdo do antigénio HLA B5 (ou de outro da familia do
CREG B5), em casos semelhantes, podera ser mais um
dado de suspeicdo de uma forma desta doencga ainda
em fase nio completamente definida.

De facto, tal como em muitos outros estudos, a asso-
ciagdo da DB com o HLA B5 é bem clara!"?53%,

Gostariamos, ainda, de salientar a frequéncia da AOR
isolada na familia dos doentes com DB (42%). Quando
comparada com o verificado numa popula¢do normal
(17%), a diferenca é altamente significativa (p<0,0001),
o que vem reabrir a questio de saber se AOR e DB po-
derdo traduzir formas de expressao diferente de um
mesmo mecanismo de susceptibilidade imunoldgica.

Conclusdes

A DB é um quadro raro, mas existe. E preciso pensar
nela, particularmente quando confrontados com situa-
cdes de uveites de repeticio ou quando queixas de af-
tose oral recorrente se comeg¢am a associar a outra ma-
nifesta¢io clinicamente diagndstica.
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A sua prevaléncia em Portugal (2,4/100.000) parece,
na sequéncia deste estudo, ser superior ao imaginado
ainda que, estamos certos, estes nimeros traduzam uma
realidade subavaliada.

E fundamental ter em conta o atraso inevitavel das suas
manifestagdes, que faz com que o quadro clinico defini-
tivo possa so estar presente, por vezes, varios anos de-
pois da queixa inaugural (4,0 4,7 anos, com limites de
0 a 21 anos). Por razdes nao esclarecidas, a relacio M/F
¢ de 1,6/1 no Norte e de 0,8/1 no Centro e Sul.

A AOR, presente (por definicdo da DB) em todos os
doentes, foi a manifestacio inaugural em 78% dos casos. O
compromisso cutaneo verificou-se em 82% e o genital em
80% dos casos. O compromisso ocular esta presente em
75% dos doentes de forma geograficamente homogeé-
nea e constitui, sem davida, a mais invalidante das ma-
nifestacdes com 50%, a deixar sequelas de qualquer
natureza, muitas vezes traduzidas por ambliopia. E bi-
lateral em 80% dos casos, o que real¢a ainda mais esta
caracteristica. O teste da patergia foi positivo em 40%,
mas efectuado em pouco menos de metade dos casos.
O facto de as manifestacdes artralgicas surgirem como
primeira manifestacao em 7% dos casos e se apresenta-
rem em 85% do total faz com que esta doenga assuma,
por vezes, caracteristicas reumatismais relevantes, a ponto
de traduzirem a principal queixa do doente e de pode-
rem ser confundidas com outras patologias.

De salientar a frequéncia da AOR na familia dos do-
entes com DB (42%), facto que deve levantar questdes
de terreno de susceptibilidade imunolégica.

O HLA BS esta presente, de forma global, em 63,7%
dos casos, atestando a importincia deste antigénio como
marcador de susceptibilidade para a DB, em provavel de-
sequilibrio de liga¢do com o gene da doenga®. O risco
relativo desta associac¢do é crescente de Norte para Sul.

Lista dos médicos e hospitais participantes no Grupo
Nacional de Estudo da DB com indicaciio do nimero de
casos enviados

Norte (68): H. §° Antonio (24): Barbosa Ledao (M), Paulo
Torres (Q), Carlos Vasconcelos (M), Jodo Correia (M), Elga
Freire (M). H. S. Jodo (44): Jorge Palmares (O), Domingos
Aratjo (R), J. Castro Correia (O), M.F. Coutinho (O), L. Del-
gado (1), Joao Pinto (M)

Centro (80): H. U. Coimbra (75) Jorge Crespo (M), Rui
Proenca (O), Borges Alexandrino (M), Manuel Verissimo (M),
Joio Ribeiro (M), Alves Moura (R), Concei¢do Reis (R), Ar-
mando Malcata (R), Jorge Silva (R), Emanuel Jesus (M), Os-
car Mota (M), Carlos Filipe (M), Anabela S (M), Armando
Carvalho (M), Ermida (M), José Avila (M), Teresa Veloso (M),
Julia Verissimo (O), Eduardo Silva (O), Campos Figueiredo
(0). H. D. Leiria (4): Amalia Pereira (M). H. D. Viseu (1):
Marina Bastos (M), Fernando Girdo (M).

Sul (85): H. S Maria(48): Viana Queir6z (R), Miranda Rosa
(R), J. P. Freitas (D), Paula Alcintara (M). H. §° Ant? Capuchos
(19): Santos Castro (M), R. Mesquita da Cunha (M), A. Bayio
Horta (M). H. S. Francisco Xavier (11): Luis Campos (M), Ana
Lince (M). H. $? Marta (4): Teresa Eliseu (M), Manuela Coelho
(M), Paulo Chinopa (M). H. Garcia de Orta(2): Ana Franca (M),
Alvaro Carvalho (M), Pedro Gongalves (M), Luisa Sequeira (M).
H. D. Santarém (1): Maroucgo (M), Geraldes Barba (M)

Madeira (8): C. H. Funchal(8): Augusto Barros (M), Her-
berto T. Jesus (R), Caldeira Ferreira (M), Camacho de Freitas
(M), Duarte Correia (M), Herculano Freitas (M), Jorge Mar-
tins (M).

Especialidades: M - Medicina; O - Oftalmologia; R -
Reumatologia; D - Dermatologia; I - Imunologia.
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