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Resumo

A doengca de Behget consiste em uma vasculite sistémica que aco-
mete veias, artérias e capilares, mas predominantemente pequenos
vasos. Raramente h& o envolvimento de veias e artérias de médio e
grande calibre, sendo as artérias menos acometidas que as veias. No
presente trabalho, os autores apresentam um relato de caso de
aneurisma da artéria poplitea em um paciente com a doenga de Behget
descompensada. Discutem-se 0s aspectos clinicos e radioldgicos e o
manejo cirargico dos pacientes com essa doenga inflamatéria sistémi-
ca que apresentam peculiaridades importantes.
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Relato de caso

Paciente branco, 51 anos, sexo masculino, queixa-
va-se de dor e presenca de tumoracéo pulsatil em regido
posterior de coxa esquerda ha 1 dia da data de interna-
¢cdo. Referia, também, presenca de Ulceras em cavidade
oral e febre vespertina ha 2 meses.

O paciente, com histéria de doenga de Behget
diagnosticada em 1999, fazia uso irregular de ciclospo-
rina e colchicina. O diagndstico tinha sido feito com
base no quadro de Ulceras bipolares orais e genitais,
eritema nodoso, uveite anterior e aneurisma em artéria
poplitea direita. Este, na época, foi corrigido através de
aneurismectomia e enxerto fémoro-popliteo, com pro-
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Abstract

Behget's disease consists of a systemic vasculitis that affects veins,
arteries and capillaries, but predominantly small vessels. Veins and
medium- and large-caliber arteries are rarely involved; however, arteries
are less involved than veins. In this paper the authors present a case of
popliteal artery aneurysm in a patient with decompensated Behget'’s
disease. We discuss clinical, radiological and surgical aspects of patients
with this inflammatory systemic disease who present important
peculiarities.
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tese de politetrafluoretileno (PTFE) de 6 mm, tendo
evoluido com obstrugdo do enxerto no oitavo més de
seguimento, sem desenvolvimento de quadro isquémi-
co grave, e sendo adotado tratamento clinico.

Ao exame clinico, apresentava-se em bom estado
geral, corado, hidratado e febril (38,2 °C), com presséo
arterial 130/60 mmHg em ambos os bragos, freqiiéncia
respiratoria de 18 incursdes por minuto e frequéncia
cardiaca de 84 batimentos por minuto. Os exames
cardiopulmonar e abdominal encontravam-se dentro
dos padrdes da normalidade. O exame do membro
inferior esquerdo evidenciou massa pulsatil em cavo
popliteo e presenca de pulsos distais, sendo ausentes 0s
pulsos popliteo, tibial anterior e posterior no membro
contra-lateral. Na inspecdo da cavidade oral, foram
visualizadas ulcera¢Bes na mucosa.

Foi realizado eco-Doppler arterial de membro infe-
rior esquerdo, que evidenciou dilatagdo aneurismatica
da artéria poplitea em sua porcéo proximal, medindo
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aproximadamente 5 x 4 x 6 cm, com presenga de
trombo mural (Figura 1). O hemograma evidenciou
leucocitose de 19.500/mm? (3% bastonetes; 83% seg-
mentados; 1% eosindfilos; 0% basofilos; 6% linfocitos;
7% mondcitos) e plaquetas na marca de 333.000/mm!?.
Adosagem de proteina C reativa foi de 7,1 mg/dL (valor
de referéncia ou VR: < 6 mg/dL), Alfal glicoproteina
acida 141 mg/dL (VR: 50-120 mg/dL), fibrinogénio
749 mg/dL (VR: 200-400 mg/dL) e velocidade de
hemossedimentacdo 53 mm (VR: < 10 minutos).

Inicialmente, foi realizada pulsoterapia com solu-
medrol 1 gao dia por 3 diase ciclofosfamida 1 g em dose
Unica, com o objetivo de diminuir a atividade inflama-
toria da doenca antes da realizacdo da cirurgia para
correcdo do aneurisma.

O estudo arteriografico evidenciou dilatacdo sacu-
lar postero-lateral na artéria poplitea supragenicular e
artérias distais pérvias (Figura 2).

Apbsapulsoterapia, o paciente evoluiu com melho-
ra da febre e do restante do quadro clinico, optando-se
pela pronta corregdo cirtrgica do aneurisma. Realizou-
se aneurismectomiae reconstrucdo arterial com enxerto
fémoro-popliteo supragenicular, com prétese de PTFE
de 6 mm (Figura 3). No intra-operatorio, constatou-se
trombose de veia poplitea justa-aneurismatica, sendo
realizado tratamento com heparina de baixo peso mo-
lecular, em dose plena, no pés-operatério imediato.

No p6s-operatério imediato, antes da alta hospita-
lar, com o objetivo de diagnosticar outras lesdes vascu-
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lares concomitantes, foram realizados duplex scan de
membros superiores, carétidas e vertebrais e angiorres-
sonancia magnética de aorta toracica, abdominal e seus
principais ramos, que ndo demonstraram qualquer
anormalidade. O eco-Doppler-cardiograma colorido
evidenciou insuficiéncia adrtica discreta, dilatacao dis-
creta da raiz da aorta e aorta descendente e fracdo de
ejecao de 75%.

O paciente evoluiu afebril e sem intercorréncias,
recebendo alta clinicamente estavel e com os pulsos
distais presentes. As medicacdes de alta foram predniso-
na, pulsoterapia de ciclofosfamida uma vez ao més e
antagonista de vitamina K.

Apds 5 meses de seguimento, o paciente continua
com 0 mesmo esquema terapéutico, mantendo perfu-
sdo do membro inferior esquerdo, sem claudicacéo e
pulsos distais presentes. Duplex scan arterial do membro
inferior esquerdo evidenciou enxerto fémoro-popliteo
com fluxo trifésico e velocidade normal.

Discussao

A doenca de Behcet foi primeiramente descrita por
Huluse Behget em 1937, caracterizada pela triade clas-
sica de Ulceras aftosas orais recidivantes, Glceras genitais
e uveite anterior ou iridociclite?. E uma doenca cronica
e multissistémica, cuja etiologia ainda ndo é bem defi-
nida, mas especula-se que a auto-imunidade caracteris-
tica da doenca seja desencadeada por infecgGes bacteria-
nas, virais e por um componente ambientall-3. Além

Figura 1 -

A) Duplex scan arterial de membro inferior esquerdo evidenciando dilata¢do
aneurismatica da artéria poplitea em sua por¢do proximal, B) aneurisma
medindo aproximadamente 5 x 4 x 6 cm com trombo mural
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Figura 2 -

Arteriografia evidenciando dilatacdo sacular postero-lateral na arté-

ria poplitea supragenicular e artérias distais pérvias

disso, é sugerido um componente genético, pelo fato de
muitos pacientes apresentarem positividade para o
HLA-B51%. Ela se desenvolve por volta da terceira a
quarta década de vida e predomina em paises do Orien-
te Médio, Mediterraneo e Asia Oriental®8. Seu meca-
nismo fisiopatoldgico se caracteriza por uma vasculite
sistémica, que afeta veias, artérias e capilares’.

O tratamento cirurgico dessas complicacdes arteri-
ais é caracterizado por grande risco de oclusdo do
enxerto e formacdo de pseudo-aneurisma. Isso ocorre
devido a caracteristica inflamatodria local e sistémica da
doenca’.

A doenca de Behget é conhecida como uma sindro-
me inflamatdria cronica, multissistémica, secundaria a

Figura 3 -

A) Aneurisma da artéria poplitea adjacente a veia poplitea; B) correcdo do
aneurisma com enxerto de politetrafluoretileno de 6 mm



218 JVasc Bras 2006, Vol. 5, N°3

vasculite de pequenos vasos. A auséncia de testes diag-
nosticos especificos torna dificil o diagnéstico da doen-
ca de Behget, mesmo com os critérios clinicos diagnds-
ticos propostos pelo grupo internacional de estudo
sobre a doenca de Behcet® (Tabela 1).

O comprometimento predominante é nos peque-
nos vasos, podendo os vasos de médio e grande calibre
serem afetados, respectivamente, em 9 e 27%%. O
comprometimento no sistema venoso é mais freqiiente
do que no arterial. As artérias sdo acometidas em 1,5 a
18% dos pacientes com doenca de Behcet e geralmente
como aneurismas em rapida expansao, com alto risco

para rotura, 0 que torna a corre¢ao cirtrgica mandato-
ria5.8.9-14

As lesBes arteriais ocorrem com maior predominio
no sexo masculino, sendo o tabagismo um fator de risco
importante!>16. Na maioria das vezes, ocorrem isola-
damente, mas podendo comprometer maltiplos segui-
mentos arteriais e, frequentemente, ser acompanhadas
de trombose venosal’.

A patogenicidade da lesdo aneurismatica arterial
é explicada por uma reacdo inflamatéria envolvendo
a camada média e adventicia do vaso. Histologica-
mente, 0s vasa vasorum encontram-se circundados
por um intenso processo inflamat6rio leucocita-
rio®18, Os locais mais afetados sdo aorta e artéria
pulmonar, seguidas pela artéria femoral, mas qual-
quer vaso de extremidades ou visceral pode estar
envolvido, incluindo as artéria coronarias®:19:20, por
esse motivo, os pacientes com doenca de Behget
devem ser rotineiramente investigados, a procura de
aneurismas silenciosos, e sempre quando h4 ativacgéo
da doenca. No caso apresentado, ndo havia outras
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lesBes arteriais concomitantes, o que foi comprovado
por exames de imagem. Contudo, havia trombose da
veia poplitea diagnosticada no intra-operatorio.

Pacientes com doenca de Behcet associada ao aco-
metimento arterial apresentam pior prognostico quan-
do comparados com pacientes sem comprometimento
das mesmas. A sobrevida relatada na literatura é de 83%
em 5 anos e 66% em 15 anos para aqueles com acome-
timento arterial1420.21,

O aneurisma arterial 6 mais comum do que a
oclusdo arterial e constitui importante causa de morte
na doenca de Behget, secundéria a ruptura do mesmo.
Por esse motivo, o tratamento cirtrgico é obrigatorio e
deve ser feito 0 mais precocemente possivel.

O tratamento cirargico é freqlientemente compli-
cado por recorréncia do aneurisma, oclusdo do enxerto
e pseudo-aneurisma de anastomose22. Esses riscos au-
mentam muito quando a cirurgia é feita na fase ativa da
doenca. Por esse motivo, se possivel, ela deve ser poster-
gada, devendo o tratamento antiinflamatério ser pron-
tamente iniciado’. No presente caso, foi possivel a
realizaco de pulsoterapia com solumedrol e ciclofosfa-
mida antes do procedimento cirirgico, com remissao
satisfatOria da atividade inflamatdria.

Nas revascularizagBes em pacientes portadores da
doenca de Behget, da-se preferéncia aos enxertos sinté-
ticos, devido ao processo inflamatorio perivascular e a
vasculite, que podem envolver as veias safenas’.

Aterapia pds-operat6riacom corticosteroides, imu-
nossupressores anticoagulantes e antiagregantes pla-
quetérios tem sido sugerida como uma maneira eficaz
para a prevencéo da recorréncia de aneurismas, oclusdo
do enxerto e ocorréncia de pseudo-aneurismas anasto-

Tabela 1 - Critérios diagnosticos da doenca de Behget

Critério diagnostico

Definicao

Ulceras orais recorrentes

Ulcerac0es aftosas que recorrem = trés vezes

em um periodo de 12 meses

Associado a dois ou mais casos de:
Ulceras genitais recorrentes
Lesdes oculares
Lesdes de pele
Teste de patergia

Ulcera aftosa ou escaras

Uveite anterior ou vasculite retiniana

Eritema nodoso, pseudofoliculite, lesdes papulopustulosas
Leitura em 24-48 horas
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moticos17:20.22-24 Neste estudo, 0 paciente manteve-
se anticoagulado no pés-operatério recente com hepa-
rina de baixo peso molecular e encontra-se em uso de
antagonistadavitamina K paramanter arelagdo norma-
lizada internacional (RNI) entre 2 e 4. Além disso,
encontra-se em uso de prednisona e é submetido a
pulsoterapia mensal com ciclofosfamida.

10.

11.

12.

13.
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