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Doenca de Behcet com Envolvimento Vascular: Relato de Caso

Behcet’s Disease with Vascular Involvement: Case Report

Isabela Rodrigues Tavares,”™ Maria Cristina Miranda,’
Barros,"™ Caio Buscatti Folino,’
Rossi,”™ Raquel Peres Sousa,’

Instituto Dante Pazzanese de Cardiologia,” Sdo Paulo, SP — Brasil

A doenca de Behget é uma sindrome inflamatéria,
multissistémica, recidivante e de etiologia desconhecida.
Envolve manifestagoes clinicas heterogéneas como: tlceras
orais recidivantes, inflamagao ocular, Glceras genitais e
lesbes de pele. Podem ocorrer manifestagbes mais graves
por vasculite de pequenas e grandes artérias e/ou veias com
formacao de aneurismas arteriais ou trombose, além de
envolvimento neurolégico ou gastrintestinal. O diagnéstico
é clinico e principalmente sintomdtico, e o tratamento
pode incluir corticoides com ou sem imunossupressores
e, eventualmente, outras intervengdes para manifestagoes
mais graves.

Caso clinico

Paciente masculino, 34 anos, previamente higido,
admitido no Pronto Socorro (PS) do Instituto Dante
Pazzanese de Cardiologia com histéria de 3 meses de dor
em membro inferior direito (MID) e claudicagao para 100
metros nas 3 semanas anteriores a internagao. Evoluiu com
piora da dor na panturrilha direita e abaulamento pulsatil de
surgimento espontaneo uma semana antes da internagao.
Referiu uso de Rivaroxabana por trombose venosa profunda
(TVP) no MID cinco meses antes, emagrecimento (15kg
em 6 meses) e surgimento de lesdes aftoides na regiao
orofaringea. Portava relatério de ecografia vascular de outro
servigo, com sinais de TVP em veia poplitea direita (VPD)
parcialmente recanalizada.

Constatou-se em exame fisico de admissdao: massa
pulsétil péstero-medial na perna direita e pulsos presentes,
exceto tibial posterior. Coragdo, pulmoes, abdémen e
membro inferior esquerdo (MIE) sem alteragoes.

Foi realizada nova ecografia vascular com Doppler do
MID que evidenciou pseudoaneurisma do tronco tibio-
fibular (TTF), medindo 4,5 cm x 5,7 cm [antero-posterior
(AP) X latero-lateral (LL)] (Figuras 1A e 1B), além de
alteragbes cronicas pés-trombéticas nas veias femoral e
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poplitea ipsilaterais. Realizou-se também ecocardiograma
com padrdes dentro da normalidade. Optou-se por
tratamento endovascular por pungao bilateral de artérias
femorais comuns. Realizou-se angioplastia de TTF com
endoprétese tubular V12 (5 mm x 38 mm) e embolizagao
de artéria fibular D com sistema de oclusao Interlock 2D
(4 mm x 8 cm — 2 unidades) com sucesso (Figura 1C).
O paciente teve alta com prescrigao de uso de Clopidogrel
(75mg/dia) e AAS (100mg/dia); o uso de Rivaroxabana
foi suspenso.

No retorno ambulatorial, ap6s duas semanas, o paciente
referiu melhora da dor no MID, porém piora da dor no
pé direito, associado a parestesia, frialdade e lesoes orais
estaveis. Os pulsos do MID estavam presentes, exceto
o tibial posterior com leve gradiente térmico no pé
direito. Um novo exame de ecografia vascular evidenciou
oclusdo da endoprétese do TTF (Figura 1D). Optou-se por
acompanhamento clinico e reintrodugdo da Rivaroxabana
20mg e manutengao do AAS.

Apbs 3 semanas, o paciente foi readmitido no PS
referindo novo abaulamento pulsatil, espontaneo, na
coxa direita, com aumento progressivo associado a dor
importante no local e prejuizo da deambulagao. Mantinha-
se a queixa de parestesia no pé direito. Ele referiu também
piora das lesdes aftoides em cavidade oral e surgimento
de lesdes ulceradas na regido escrotal (Figuras 2A e 2B).
O exame fisico indicou grande abaulamento pulsétil em
coxa direita distal e perda de pulso pedioso. Foi realizada
uma nova ecografia vascular com Doppler de MID que
evidenciou, na artéria femoral superficial direita (AFSD),
a presenca de pseudoaneurisma da parede posterior, no
segmento distal, medindo cerca de 3,06 cm x 4,01 cm (AP x
LL), além de outro pseudoaneurisma medindo cerca de 0,5
cm x 0,8 cm, distando 2,5cm da bifurcacao femoral, e dois
abaulamentos na parede posterior com aparente rotura de
intima, mantendo a integridade da adventicia. Observou-se
imagens de pseudoaneurisma parcialmente trombosado nas
artérias femorais comuns direita (AFCD) e esquerda (AFCE)
medindo cerca de 1,1 cm e 1,0 cm, respectivamente.
Apresentava ainda material hipoecogénico intraluminal na
veia femoral direita (VFD) e VPD, compativel com TVP de
aspecto agudo. Os achados ecograficos estdo apresentados
nas Figuras 3A-F.

Exames laboratoriais: leucometria normal, anemia
hipocrémica e microcitica— Hemoglobina (Hb) = 10,9 g/ dL,
Volume corpuscular médio (VCM) = 75,9, Concentracao de
hemoglobina corpuscular média (CHCM) = 31,5 —, proteina
C reativa (PCR), velocidade de hemossedimentacao (VHS) e
fibrinogénio elevados (PCR = 25,2 mg/dL, VHS = 44mm/h e
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Pseudoaneurisma TTE

Figura 1 - Pseudoaneurisma de tronco tibiofibular. A) Power Doppler; B) Mapeamento de fluxo em cores; C) Controle angiografico pds corre¢do do pseudoaneurisma
do tronco tibio-fibular com endoprétese; D) Endoprétese ocluida ao USV modo Power Doppler (duas semanas apds). TTF: tronco tibio-fibular.

Figura 2 - A) Lesdes ulceradas orais; B) Lesdes ulceradas genitais; C) Melhora das lesbes orais apos tratamento com pulsoterapia.

fibrinogénio = 636mg/dL); valores elevados de Transaminase
oxalacética (TGO) = 233 U/L, Transaminase pirdvica (TGP)
= 153 U/L, Gama glutamil transferase (GGT) = 490 U/L; e
Fosfatase alcalina (FA) = 264 U/L; sorologias para hepatites
e sifilis negativas.

Aventou-se a hipétese de vasculite autoimune. Diante da
atividade da doenga, nao foi realizada investigagao invasiva
nesse momento e foi solicitada uma avaliagdo reumatolégica.
Considerando-se o quadro de acometimento arterial e
venoso — pseudoaneurismas arteriais e trombose venosa,
provas inflamatdrias elevadas, e tlceras orais e genitais —,
chegou-se ao diagnostico de Doenga de Behget. Iniciou-
se pulsoterapia com metilprednisolona e ciclofosfamida.
Houve redugao dos sintomas, das Glceras orais e genitais e
das provas inflamatérias apds a primeira sessao (Figura 2C).
Em reavaliacdo, ap6s a segunda sessao de pulsoterapia (30
dias), foi indicada nova intervencao em MID.

Realizou-se entao o tratamento endovascular do
pseudoaneurisma da AFSD com Viabahn Gore (7 mm x 100

mm), obtendo-se bom resultado terapéutico (Figuras 4A-D).
O paciente evoluiu sem intercorréncias no pds-operatério,
recebendo alta hospitalar.

Discussao

A doenca de Behget consiste em um processo inflamatério
multissistémico de etiologia desconhecida caracterizada por
episodios recorrentes de dlceras orais e genitais, outras lesoes
de pele e lesoes oculares. Ela foi primeiramente descrita por
HulGsi Behget em 1937 como uma triade de dlceras orais,
genitais e uveite.’

Atualmente, sabe-se que o acometimento vai além dessa
triade e se estende por vérios sistemas, dentre os quais,
neurolégico, pulmonar, gastrointestinal, cardiaco, articular
e vascular. As manifestacoes nao sdo as mesmas em todos
os pacientes, os fendtipos clinicos séo muito heterogéneos
e a evolucdo da doenca varia conforme a etnia, geografia e
diferencas individuais.?
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Figura 3 - A) Pseudoaneurisma em AFCD; B, C e D) Pequeno pseudoaneurisma
na parede anterior da AFSD e dois abaulamentos na parede posterior, com
aparente rotura intimal; E) trombose venosa profunda de veia poplitea direita;
F) Grande pseudoaneurisma na AFSD. AFCD: artéria femoral comum direita;
AFSD: artéria femoral superficial direita

O aumento das evidéncias indicando a possibilidade de
mecanismos imunoldgicos na patogénese da doenca sugere
como etiologia um processo autoimune. As alteragbes vasculares,
por exemplo, sdo oriundas de uma disfuncao da célula endotelial
causada pela provéavel reagdo imunomediada. A vasculite parece
ser a base patogénica das diversas manifestagoes sistémicas.

Séries de pacientes confirmaram que homens jovens
sdo mais propensos ao acometimento vascular da doenga.?
A doenga de grandes vasos é uma das manifestagoes associadas
com sintomas sistémicos e evidéncias laboratoriais de resposta
de fase aguda.* Nao existe exame laboratorial especifico para a
doenga de Behget, mas a presenga do gene HLAB-51 é sugestiva
da doenca.>**

As artérias mais acometidas com a formacao de aneurismas
sao as artérias pulmonar, femoral, iliaca, aorta e poplitea.
Os principais achados patoldgicos na parede do aneurisma
sdo: espessamento da adventicia, fibrose, infiltragao
linfocitica perivascular, diminuigdo das fibras musculares e
elasticas da camada média e aumento das células esponjosas
e fibroblastos da camada intima.” O processo inflamatério é
agudo e provoca destruigdo da parede arterial, resultando
em rapida formagao de aneurismas ou pseudoaneurismas,
aumentando a incidéncia de ruptura e sangramento.*

O comprometimento venoso é o mais frequente (88%),
enquanto o acometimento arterial é responsavel por uma
menor parte dos casos (12%). A trombose venosa é o achado
mais comum, podendo ocorrer em diversos territérios e
progredir apesar da anticoagulagao.® Trombos, aneurismas
ou pseudoaneurismas podem ocorrer como complicagdes
de cirurgias ou procedimentos invasivos.*

O tratamento é baseado na imunossupressao.
Os anticoagulantes sdo empregados no tratamento e
prevencao de fendbmenos tromboembélicos’ e procedimentos
cirdrgicos ou endovasculares podem ser necessdrios.

O uso do reparo endovascular vem aumentando na
doenca de Behget, com o objetivo de reduzir complicagdes
decorrentes do trauma cirdrgico. O tratamento cirlrgico
na fase aguda da doenga é associado a maiores taxas
de trombose e deiscéncia de sutura.’ Sugere-se que o
uso associado de corticoides e imunossupressores, e
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Figura 4 - A) Pseudoaneurisma da AFSD ao mapeamento de fluxo em cores; B) Ultrassonografia vascular (USV) de controle apds tratamento endovascular
do pseudoaneurisma da AFSD; C) Angiografia demonstra pseudoaneurisma da AFSD; D) angiografia de controle apds tratamento endovascular do

pseudoaneurisma da AFSD.
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possivelmente o uso de antiagregantes ou anticoagulantes,
pode ser efetivo na redugao de complicagbes associadas
aos procedimentos.*

Aneurismas e pseudoaneurismas das artérias distais sao
infrequentes nesses pacientes e cada caso deve ser avaliado
individualmente. A literatura descreve poucos casos de
acometimento do TTF na doenca de Behget. A principal
vantagem da técnica endovascular é ser menos invasiva e
possibilitar o acesso ao local acometido por um sitio distinto,
sem manipulacdo direta.
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