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RESUMO

A doenca de Behcet (DB) € uma doenca multissistémica designada como vasculite,
com diagndstico fundado na presenca de Ulceras orais recorrentes, Ulceras genitais,
manifestacbes oculares e cutaneas, além do envolvimento com varios érgaos. A DB
sucede-se de varias formas, as Ulceras aftosas orais recorrentes estao presentes em
99% dos pacientes, e o Sistema Nervoso Central (SNC) é afetado cerca de 10% dos
casos, estabelecendo um indicador de gravidade. O objetivo deste trabalho é
descrever sobre a DB, relatar o diagndstico, apresentar as manifestacdes clinicas e
demonstrar os principais tratamentos, possibilitando assim, maiores informacdes a
respeito dessa doenca. Trata-se de uma revisdo bibliogréfica, realizada através de
pesquisas em bases de dados em plataforma eletrénicas (Scielo, Google
académico). O tratamento da DB apresenta diversas farmacoterapias ainda
indicadas de maneira experimental, devido a caréncia de informacdo baseada em
evidéncias na area e exigem uma interdisciplinaridade entre os especialistas.

Palavras-chave: Doenca de Behcet (DB); Vasculite; Ulceragdes orais.



ABSTRACT

Behcet's disease (BD) is a multisystemic disease designated as vasculitis, with
diagnostic based on the presence of recurrent oral ulcers, genital ulcers, ocular and
cutaneous manifestations, beyond of involvement in various organs. The BD
happens in many ways, the recurrent oral aphthous ulcers are present in 99% of
patients, and the Central Nervous System (CNS) is affected about 10% of cases,
establishing a severity indicator. The objective of this study is to describe on the BD,
report the diagnosis and present clinical manifestations and demonstrate the main
treatments, thus enabling more information about this disease. This is a literature
review, carried through by research in databases in electronic platform (Scielo,
Google Scholar). The Treatment of BD has several pharmacotherapies still indicated
experimentally, due to the lack of information, based in evidences in area and require
an interdisciplinarity among experts.

Keywords: Behcet's disease (BD); vasculitis, oral ulcerations.
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INTRODUCAO

A doenca de Behcget (DB), foi descrita pelo dermatologista Turco Hulosi Behget
em 1937, € uma doenca de carater inflamatério complexa, ocasiona vasculite
cronica e recorrente com multissistémica. (PIRES et al.,2004).

De acordo com Serrato et al. (2006), a DB € uma doenca multissistémica
designada como vasculite, com diagnostico fundado na presenca de Ulceras orais
recorrentes, Ulceras genitais, manifestacdes oculares e cutaneas, além do
envolvimento com varios 6rgaos.

Ocorre geralmente na populacdo entre 18-40 anos de idade, havendo pouca
predominéancia na infancia e adolescéncia. Quando se manifesta até a idade de 16
anos é considerada DB infanto-juvenil. (ROBAZZ| et al.,2005).

A etiologia e a patogenia sdo pouco conhecidas, evidenciadas por fatores
genéticos, imunologicos e infecciosos. (CARNEIRO et al.,2005 apud ZIERHUT et
al.,2003).

De acordo com Bittencourt et al. (2013), a sintomatologia inicial mais comum
sdo as ulceracbes orais aftosas. Geralmente sdo mdultiplas e dificeis de serem
diferenciadas das Ulceras orais que aparecem com frequéncia originadas por outras
etiologias.

Segundo Bastos e Brito (2011, p.396), [...] “O diagndstico da doencga é feito
com base nos critérios propostos pelo International Study Group for Behcget's a
Disease (ISGBD).” [...]

Em 1990, o ISGBD prop6s como critério inicial de diagndstico a ocorréncia de
pelo menos 3 episddios de ulceracdo oral herpetiforme ou aftosa num periodo de 12
meses. (FERREIRA et al., 2010).

O tratamento da DB apresenta diversas farmacoterapias ainda indicadas de
maneira experimental, devido a caréncia de informacdo baseada em evidéncias na
area. (NEVES et al., 2006).

Segundo Sousa et al. (2005), a escolha da farmacoterapia deve ser realizada
de forma individual, de acordo com as manifestacdes clinicas do paciente,
priorizando as manifestagbes com maiores gravidades, como 0s envolvimentos:

gastrointestinais, sistema nervoso central (SNC), ocular e de grandes vasos.



Este trabalho tem por justificativa abordar um tema desconhecido no meio
académico e entre a sociedade, com énfase nos aspectos importantes e
caracteristicos da doenca. Possibilitando assim, maiores informacdes a respeito

dessa doenca.



2 OBJETIVOS

2.1 OBJETIVO GERAL

Descrever sobre a Doenca de Behget (DB).

2.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

v' Descrever o diagnéstico da DB;
v' Apresentar as manifestacées clinicas;

v Relatar os principais tratamentos para o controle da DB.

12
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3 METODOLOGIA

O embasamento tedrico deste trabalho se da segundo estudos de diferentes
autores capazes de orientar a investigagcdo do objeto da pesquisa, “Doenga de
Behcet: Aspectos Importantes e Caracteristicos”.

Este estudo caracteriza-se como de revisao bibliografica realizada no periodo
de fevereiro a outubro de 2015. O presente trabalho emprega pesquisas em sites
que disponibilizam artigos oficiais, cuja consulta € publica e de livre acesso e
pesquisa em livros da biblioteca Julio Bordignon, pertencente a Faculdade de
Educacdo e Meio Ambiente — FAEMA em Ariquemes-RO, utilizando o descritor em
Ciéncias da Saude (DeCS): Sindrome de Behcet. Foram pesquisados artigos em
base de dados Scientific Electronic Library Online (Scielo), Biblioteca Virtual de
Saude (BVS) e Google académico. A pesquisa teve como critérios de inclusdo de
referéncias publicadas de 2001 a 2014, disponibilizadas na integra, em lingua
portuguesa e inglesa, os critérios de exclusdo consistiam em referéncias que nao
obedeciam ao delineamento temporal de publicacdo, que estivessem incompletas,
nao fossem coerentes com o tema pesquisado. Foram utilizados 34 referéncias,
sendo 28 artigos, 1 livro disponivel na Biblioteca Jalio Bordignon, 1 pesquisa no

banco de dados DrugBank e utilizou-se o Google para pesquisa das imagens.
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4 REVISAO LITERATURA

4.1 DEFINICAO DA DB

A DB é uma forma de vasculite, definida inicialmente como uma triade de
estomatite aftosa recorrente, aftas genitais e uveite recidivante descrita por Hulosi
Behcet em 1937. A doenca consiste em associacdes de manifestacbes oculares,
mucocutaneas, neurologicas, cardiovasculares, gastrintestinais e outras.
(SCHERRER et al.,2014).

E conhecida também como adamantides-behcet, é uma entidade relacionada
a aspectos genéticos e geograficos, de natureza inflamatéria e multissistémica, com
desempenho recidivante e crénico. (BONAMIGO et al.,2011). Raramente se associa
a neoplasias malignas, a natureza autoimune da doenca e/ou imunossupressao
farmacolégica na maioria dos casos tem sido detectada como fatores causais.
(FERREIRA et al.,2012).

Segundo Carvalho et al. (2011), a DB € uma desordem multissistémica que se
apresenta recorrente, recidivante e croénica em formas de Ulceras orais, Ulceras
genitais e uveite que pode causar cegueira e deficiéncias neuroldgicas.

Sucede-se de varias formas, as Ulceras aftosas orais recorrentes estédo
presentes em 99% dos pacientes, e 0 SNC é afetado em cerca de 10% dos casos,
estabelecendo um indicador de gravidade. (ALCANTARA et al.,2005).

4.2 EPIDEMIOLOGIA

A DB se apresenta endémica no Leste do Mediterraneo e nos paises do Leste
e Oriente Médio. Ha predominancia na Turquia (80-370 casos/100.000 individuos),
com ocorréncias familiares. Os homens sdo os mais afetados pela sindrome,
engquanto nos paises do Norte Europeu ocorre com mais frequéncia em mulheres,

na faixa etaria entre 20 a 40 anos, sendo rara na infancia. (BONAMIGO et al.,2011).
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Segundo Santana et al. (2008), a DB afeta ambos os sexos com a mesma
frequéncia, mas os homens sdo acometidos com mais severidade, principalmente a
forma aneurisma de artéria pulmonar.

O Japédo também demonstra prevaléncia da doenca na regiao de Hokkaido ha
30,5 casos por 100.000 habitantes. (SILVA et al.,2010).

4.3 FISIOPATOLOGIA

A vasculite é a lesdo patologica fundamental da DB, caracteriza-se por um
processo de inflamac&o necrosante dos microvasos. (ALCANTARA et al.,2005).

A patogenia da DB ainda se encontra obscuro, mas sugere-se que alguns
fatores genéticos, imunes e ambientais podem estar envolvidos. (SILVA et al.,2008).

O quadro patoldgico caracteriza-se em vasculite, encontrada em biopsias em
torno das les6es mucocutaneas. O estado de hipercoagulabilidade é caracteristico
da DB, com formagdo de trombos venosos ou arteriais. As lesbes ativas sdo
introduzidas por neutréfilos hiper-reativos na DB, apresentando quimiotaxia
exacerbada e producdo aumentada de varias enzimas lisossdbmicas. O processo
fisiopatoldégico se desencadeia através da exposicdo a antigenos infecciosos,
afetando o individuo com uma predisposicao genética determinada, capazes de se
desenvolver uma resposta imune desapropriada, conduzindo uma forma celular. Os
neutroéfilos hiper-reativos sao responsaveis pela lesédo tecidual, abrangendo células
do paciente que expressam moléculas iguais as do agente infeccioso inicial. A
decorrente disfuncdo de células endoteliais contribui de forma deflagradora de

eventos tromboticos na circulagdo sanguinea. (NEVES et al.,2006).

4.4 MANIFESTACOES CLINICAS

A DB caracteriza-se pela ocorréncia de Ulceras orais, Ulceras genitais, uveite

e lesdes na pele, (SILVA et al.,2010). A ocorréncia dos sintomas se caracteriza por
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remissdes e exacerbacOes inesperadas e com o passar do tempo ocorre uma
diminuicdo da frequéncia dos episodios. (SILVA et al.,2006).

As Ulceras aftosas orais clinicamente se apresentam em trés maneiras, Ulcera
aftosa menor cuja cura pode variar de 10 a 14 dias, sem deixar cicatriz; ulcera aftosa
maior, uma forma grave que cicatriza vagarosamente e pode deixar cicatriz, Glceras
aftosas herpetiformes que podem ocorrer diversas Ulceras ao mesmo tempo,
podendo levar a cura de 7 a 30 dias e deixam cicatrizes. As Ulceras aftosas
apresentam caracteristicas comuns como o formato circular, a profundidade, o

edema e a dor, como mostra nas figuras 1, 2, 3 e 4. (FRAIHA et al.,2002).

A figura 1: Mdltiplas Glceras orais
Fonte: http://www.minutosaude.pt/web/?p=1498

Figura 2: Mdltiplas Ulceras aftéides
Fonte:https://www.google.com.br/search?q=doen%C3%A7a+de+beh%C3%A7et&biw=1517&bih=741
&source=Inms&tbm=isch&sa=X&sqi=2&ved=0CAYQ_AU0AWoVChMI1vj5x62syAlVCUyQChOXDADI
&dpr=0.9#tbm=isch&q=ulcera+aftoide&imgrc=hBOmYBULzph47M%32
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Figura 3: Aftas orais
Fonte:https://www.google.com.br/search?q=doen%C3%A7a+de+beh%C3%A7et&biw=1517&bih=741
&source=lnmsé&tbm=isch&sa=X&sgi=2&ved=0CAYQ_AU0AWoVChMI1vj5x62syAlVCUyQChOXDADI
&dpr=0.9#imgrc=PrRIHQWIMB3PFM%3A

Figura 4: Lesdes na cavidade bucal

Fonte: http://estomatologiaonlinepb.blogspot.com.br/2014/09/sindromes-sindrome-de-behcet.html

Nas Ulceras genitais ocorre o aparecimento de ulceracdes similares as aftas
(CARNEIRO et al.,2005).

As manifestacdes oftalmoldgicas sdo definidas por uveite difusa e episodios
de vasculite oclusiva que causam alteracdes irreversiveis isquémicas da retina
neurossensorial e baixa acuidade visual, como mostra na figura 5. O progresso da

doenca pode ocasionar a cegueira. (CORREA et al.,2011).
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Figura 5. Manifestacdes oftalmolégicas, uveite

Fonte: http://estomatologiaonlinepb.blogspot.com.br/2014/09/sindromes-sindrome-de-behcet.html

As manifestagfes gastrointestinais apresentam lesdes ulcerativas aftdides no
intestino grosso, estdmago e intestino delgado. (BONAMIGO et al.,2011).

O envolvimento neurolégico, conhecido como Neuro-Behcet acomete cerca
de 10% dos casos. O inicio da sindrome clinica é associado as manifestacfes
sistémicas como febre, mal estar, uveite e piora das lesdes mucocutaneas. (NETO
et al.,2012).

Em 1941 o envolvimento de SNC foi previamente reconhecido, sendo
retratado apenas em 1944. (SANTOS et al.,2009).

As manifestacdes cutdneas mais freqientes s&o eritema nodoso e

pseudofoliculite/nédulos acneiformes, como mostra na figura 6. (SILVA et al.,2010).

e

L

Figura 6: Manifestac@o cutanea, pustula

Fonte: http://estomatologiaonlinepb.blogspot.com.br/2014/09/sindromes-sindrome-de-behcet.html

O envolvimento intestinal da DB é raro, se manifesta com sintomas

gastrointestinais, caracteriza-se pela presenca de algumas Ulceras profundas,
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arredondadas, apresentam as margens bem definidas, localizados na regiéo ileo-
cecal. A colonoscopia € o exame utilizado para diagnosticar e avaliar a gravidade da
doenca. (FERREIRA et al.,2010).

As manifestacdes pulmonares sao tosse, dispnéia, dor toracica e hemoptise.
Os aneurismas de artéria pulmonar pode haver complicacbes com a formacdo de
trombos. (SAMANO et al.,2002).

As principais complicacbes estdo localizadas no SNC, pulmonar,
gastrointestinal, grandes artérias e nas manifestacfes oftalmologicas que podem
ocasionar a cegueira. (BONAMIGO et al.,2011).

4.5 DIAGNOSTICO

O diagnéstico é realizado conforme os critérios proposto pelo ISGBD.
(CORREA et al.,2011).

Segundo Neves et al. (2006), os critérios de classificacédo pelo ISGBD séao: 1.
UlceracBes orais recorrentes (pelo menos trés vezes no periodo de 12 meses), 2.
Ulceracao genital recorrente, 3. Lesdes oculares, 4. Lesbes cuténeas, 5. Teste de
patergia positivo.

De acordo com Ferreira et al. (2010), o critério inicial de diagnéstico € a
ocorréncia de pelo menos 3 episodios de ulceragdo oral num periodo de 12 meses.
Para confirmacdo do diagnostico da DB, o paciente tem que apresentar 2 ou mais
critérios de classificagédo.

Segundo Bittencourt et al. (2013, p. 456), [..] A patergia € uma
hiperreatividade da pele inespecifica ao trauma, como uma picada de

agulha. A papula ou pustula geralmente se forma em 24 a 48 hs apés a
puncéo da pele com uma agulha. [...]

O teste de patergia é realizado frequentemente no antebraco do paciente,
consiste numa leséo cutanea causada pelas picadas de agulha na pele do paciente
gue pode ou nao provocar uma resposta inflamatéria extensa no portador da
doencga, como mostra na figura 7. (SCHERRER et al.,2014).
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Figura 7: Aspecto Dermatoscopico de um Teste de Patergia

Fonte:https://www.google.com.br/search?q=Aspecto+Dermatosc%C3%B3pico+de+um+Teste+de+Pat
ergia&biw=1517&bih=741&source=Inms&tbm=isch&sa=X&ved=0CAYQ_AU0AWoVChMI4fPmsfazyAl
Vg9UeCh1aQAQT&dpr=0.9#imgrc=IncXLCXRFsvnQM%3A

Para diagndstico da DB ndo existem exames laboratoriais especificos, em
casos de atividade da doenca a resposta na fase aguda se apresenta por elevagao
da Velocidade de Hemossedimentacao (VHS), Proteina C Reativa, componentes do
complemento (C3, C4, C9), Interleucina-8 e de imunoglobulinas (IGA, IgM) e alfa 2-
globulina. (BONAMIGO et al.,2011).

Segundo Belczak et al. (2010), ndo existe teste laboratorial para DB, a causa

da doenca nao foi definida, o diagndstico é baseado em achados clinicos.

4.6 TRATAMENTO

A escolha da farmacoterapia depende das manifestacdes clinicas do paciente
e realizar-se de forma individual. (SILVA et al.,2010). Nos casos de maior gravidade
como 0s sintomas gastrointestinais, SNC e lesbes de grandes vasos, 0s
medicamentos mais utilizados sdo os corticoides e imunossupressores. (PIRES,
2004).

Nos casos mais comuns 0os medicamentos mais prescritos sao Colchicina,
talidomida, azatioprina, ciclosporina, dapsona e interferon. (NEVES et al.,2006).

A colchicina é utilizada para prevenir e aliviar as crises agudas. Os efeitos
adversos sdo abundantemente no trato gastrintestinal, nauseas, vomitos e dor

abdominal. (RANG et al.,2007). E prescrita nos casos de Ulceras orais e genitais,
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prevencdo de uveite anterior e posterior. (PIRES, 2004). O uso prolongado de
colchicina pode conduzir a infertilidade. (FRAIHA et al.,2002).

Os corticéides sistémicos estdo indicados para o eritema nodoso. (PIRES,
2004).

A talidomida é indicada também para Ulceras orais e genitais e
pseudofoliculite. (PIRES, 2004). Atualmente a talidomida ressurgiu como um
farmaco com boa atividade imunomoduladora e antiinflamatoria, sempre que for
prescrito, o paciente devera receber junto do medicamento, um termo de
esclarecimento, onde devera ser preenchido e assinado um termo de
responsabilidade pelo médico que a prescreveu. (BORGES; FROEHLICH, 2003). O
uso da talidomida € restrito por apresentar efeitos teratogénicos em mulheres na
idade fértil e tem sido utilizada na forma mucocutaneas. (PIRES et al.,2001).

A azatioprina interfere com a sintese de purinas e € citotoxica, é
abundantemente utilizado para imunossupressao, principalmente para o controle de
doencas autoimunes, o principal efeito indesejavel é a depressdo da medula 6ssea.
(RANG et al.,2007).

A ciclosporina apresenta potente atividade imunossupressora e o efeito
adverso mais comum e mais grave é a nefrotoxicidade. (RANG et al.,2007).

A dapsona possui propriedades imunossupressoras antiinflamatérias e
antibacterianas, € indicada para o tratamento de dermatite herpetiforme.
(DRUGBANK, 2015).

O interferon possui atividade antiviral, antitumoral e imunomoduladora.
(NEVES et al.,2006).

O tratamento depende das manifestacdes clinicas do paciente, do grau de
gravidade, solicitando uma equipe multidisciplinar: clinico, reumatologista,
nutricionista, enfermeiros, farmacéuticos, psicologos. (SILVA et al.,2006).

Algumas recomendacfes nao farmacolégicas sdo muito importantes para um
controle dos sintomas da doenca, como evitar dietas muito salgadas, condimentadas
e apimentadas, evitar a ingestdo de bebidas alcodlicas e agentes de limpeza
dentaria ou de higienizacdo oral que possam ser irritantes. (BONAMIGO et al.,2011).

O tratamento cirdrgico é utilizado nas complicacdes arteriais, por recorréncia
do aneurisma, 0s riscos aumentam muito quando a cirurgia é realizada na fase ativa
da doenca. (D"ALESSANDRO et al.,2006).
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CONSIDERACOES FINAIS

A DB é uma doenca inflamatoria, multissistémica, cronica, de acometimento
vascular, com desempenho recidivante, com o0 passar do tempo 0s pacientes
aprendem a conviver com os periodos em que a doenc¢a apresenta sintomas menos
agressivos ou até ausentes.

As manifestacdes clinicas da DB compreendem Ulceras aftosas orais, Ulceras
genitais, envolvimento neuroldgico, gastrointestinal, alteragcbes cutaneas,
manifestacbes oftalmoldgicas, cardiovascular, pulmonar e entre outras, associado
com vasculite sistémica.

O sintoma inicial mais comum da DB sé&o as ulcera¢fes orais e geralmente se
apresentam em multiplas Ulceras na mucosa oral.

As complicagbes de maior gravidade envolvem o SNC, pulmonar,
gastrointestinal e grandes artérias. O tratamento € realizado com drogas
imunossupressoras ou com corticosteroides.

O diagnostico se baseia na historia clinica e exame fisico, com preenchimento
de critérios definidos internacionalmente. Sao realizadas pela presenca de Ulceras
orais recorrentes, Ulceras genitais, alteracdo na visdo, alteracdes de pele ou teste de
patergia positivo, ndo existe nenhum exame especifico, possuem apenas alguns
exames que podem ajudar no diagndstico clinico da doenca. E uma doenca que
necessita ser diagnosticado o mais breve possivel, para ter o melhor controle clinico
da doenca.

O tratamento depende das manifestacfes clinicas do paciente, do grau de
gravidade, solicitando uma equipe multidisclinar.

Através de uma dieta adequada e um tratamento farmacolégico proposto pelo
o0 médico responsavel o paciente tera uma melhor qualidade de vida e controle dos

sintomas da doenca.
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