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RESUMO

Introdugdo: A Doencga de Behget, em 1930, foi descrita por Hulusi Behget e é uma vasculite
multissistémica rara. Apresenta manifestagdes clinicas variadas, pois pode acometer vasos
de todos os calibres. O principal perfil de pacientes afetados sdo homens adultos. Relato:
Paciente feminina, 5 anos de idade, apresentou nddulos eritematosos e dolorosos nos
membros inferiores desde os 4 anos, ndo responsivos ao tratamento com antibioticos,
além de erosdes em mucosa genital e jugal. Assim, foi realizado estudo histoldgico de
uma das lesdes, revelando paniculite mista e vasculite. Nesse contexto, apesar do perfil
epidemioldgico incomum, apds a exclusdo de outras doengas sistémicas, foi aventada a
hipdtese de Doenga de Behget. A associagdo com a mutagao no gene HLA B51 corroborou
a hipdtese. Conclusao: o diagndstico de doenga de Behget é baseado em critérios clinicos.
O caso foi de dificil diagndstico por se tratar de doenga rara, idade incomum e menor
frequéncia no sexo feminino.
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ABSTRACT

Introduction: Behget’s Disease was described by Hulusi Behget in 1930 and is a rare
multisystemic vasculitis. It presents with a variety of clinical manifestations, as it can affect
vessels of all calibers. The main profile of affected patients is adult men. Case report:
A 5-year-old female patient presented with erythematous and painful nodules on the
lower limbs since the age of 4, unresponsive to antibiotic treatment, as well as erosions
in the genital and buccal mucosa. Histological study of one of the lesions revealed mixed
panniculitis and vasculitis. In this context, despite the unusual epidemiological profile,
after excluding other systemic diseases, the hypothesis of Behget’s Disease was raised. The
association with the mutation in the HLA B51 gene supported the hypothesis. Conclusion:
The diagnosis of Behget’s disease is based on clinical criteria. The case was difficult to
diagnose due to the rare nature of the disease, uncommon age, and lower frequency in
females.
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INTRODUCAO

A Sindrome de Behget ou Doenca de Behcet é conhecida
desde o século V AC e foi descrita primeiramente no ano de
1937 pelo dermatologista turco Hulusi Behget. Essa entidade
é uma condicdo autoimune, de etiologia pouco esclarecida,
caracterizada como uma vasculite sistémica e crbnica, com
periodos intercalados de surtos e remissdes. Dentre as
vasculites sistémicas, esta é notdvel pela capacidade de
acometimento de vasos sanguineos, arteriais e venosos,
de todos os calibres e, consequentemente, pela grande
variedade de manifestacGes clinicas possiveis: aftas orais e
genitais recorrentes, lesGes oculares, artrites, manifestagdes
cutaneas, dentre outras.'?

Afeta na maioria dos casos individuos do sexo masculino,
sendo mais comum entre 20 a 30 anos de idade.*? Tem
prevaléncia maior em paises na antiga Rota da Seda, uma rota
de comércio entre o Mediterraneo e Asia.}

Apresenta-se, a seguir, um relato de doenga de Behget
em paciente pediatrico, do sexo feminino com progressdo
temporal incomum das manifestagdes.?

MATERIAL E METODOS

Trata-se de estudo do tipo relato de caso aprovado pelo
Comité de Etica em Pesquisa do Hospital Universitario
Walter Cantidio (HUWC) — nimero do parecer: 6.717.772. Os
dados para redacdo do relato foram coletados por meio de
anamnese, a saber cronologia da sintomatologia e eventos
clinicos prévios a internagdo, histérico patoldgico pessoal e
familiar e histdrico social. Os dados relacionados a internagao
(resultados de exames laboratoriais e de imagem, hipoteses
diagnésticas, procedimentos realizados, medicamentos
prescritos e evolugdo do paciente) foram obtidos através de
consulta ao prontudrio eletrénico, por meio de login e senha
préprios dos pesquisadores.

Os dados coletados foram armazenados em drives préprios
dos pesquisadores, sem possibilidade de acesso por pessoas
externas a pesquisa. O estudo foi submetido a publicagdo em
revista na drea médica e também apresentado como trabalho
de conclusdo de curso do Programa de Residéncia Médica do
HUWC. Em nenhum momento sdo divulgadas informagdes
que possibilitem a identifica¢cdo do paciente.

RELATO DE CASO

Paciente, sexo feminino, 5 anos de idade, parda, natural
e procedente de Fortaleza. Em primeiro atendimento
(julho/2021), a m3e (responsavel principal/fonte da histdria)
relata que a paciente apresentava nddulos eritematosos e
dolorosos em membros inferiores (MMII) desde os 4 anos.
Relata que as lesGes eram recidivantes, algumas purulentas,
mas regrediam espontaneamente, deixando cicatrizes
hipercromicas. Nesse momento, ao exame fisico, apresentava
apenas discreto ndédulo eritematoso em membro inferior
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esquerdo. Assim, considerou-se inicialmente a hipdtese de
furunculose de repeticdo.

Em setembro de 2021, por ndo apresentar resposta
a antibioticoterapia topica e oral, e, naquele momento,
apresentar lesdo clinicamente sugestiva de eritema nodoso
(Figura 1), foi realizado uma bidpsia incisional. O resultado
histopatologico  (novembro/2021) revelou  dermatite
perivascular, perianexial e intersticial, paniculite mista lobular
e septal, além de vasculite de capilares e vasos médios.
Diante desse resultado, dentre as hipdteses diagndsticas,
considerou-se a possibilidade de reagdao hansénica tipo Il
Realizado baciloscopia (janeiro/2022) com resultado negativo.

Em maio de 2023, além das lesdes em MMII, paciente
evoluiu com quadro de aftas em mucosa jugal (Figura 2),
disuria e erosdes em regido genital (Figura 3). Em exames
complementares do periodo, evidenciada mutagdo do gene
HLA B51. Assim que, baseado nas manifestagdes clinicas ja
mencionadas e no exame complementar alterado, a principal
hipdtese considerada foi Doenga de Behget.

Iniciado colchicina, porém as lesGes persistiam. Apds
dois meses, foi acrescentado corticoterapia oral devido
a ndo regressdo das lesGes. Apds 3 meses de uso da
associacdo sem resposta, optou-se por suspendé-la e iniciar
azatioprina, evoluindo com controle da doenga apds 30 dias
de uso. Atualmente, a paciente segue em acompanhamento
periddico no servico de dermatologia.

Figura 1. Nédulos eritematosos em membros inferiores.
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Figura 2. Aftas em mucosa jugal.

Figura 3. Ulceras genitais.

DISCUSSAO

A Doenga de Behget é uma vasculite multissistémica rara
que pode acometer vasos de todos os calibres. O principal
perfil de pacientes afetados sdo homens adultos. Essa
sindrome pode acometer diversos érgdos e, portanto, se
manifestar de forma variada: ulceragdes orais e genitais,
manifesta¢gdes cutaneas, oculares, articulares, vasculares,
neuroldgicas e gastrointestinais.*

Rev Med UFC. 2026,;66:€92844.

AsmanifestacGes mucosas, incluindo Ulceras orais e genitais,
frequentemente sdo os primeiros sinais da doenca.?* As lesdes
cutaneas podem ser variadas e incluem pseudofoliculite,
lesGes acneiformes, tromboflebite superficial, pioderma
gangrenoso e eritema nodoso. No caso clinico apresentado,
ha uma progressdao temporal incomum das manifestacGes,
iniciando por nédulos cutdaneos (paniculite com vasculite) e,
posteriormente, progredindo para ulceragdes em mucosas.

O diagndstico da Doenga de Behget é essencialmente clinico.
Segundo o International Study Group (ISG), o diagndstico se
baseia na exclusdo de outras doengas sistémicas associado a
presenca de aftas orais recorrentes (pelo menos 3 vezes ao
ano) e mais dois dos seguintes achados: ulcera¢Bes genitais
recorrentes, lesdes oculares, lesdes cutaneas ou teste de
Patergia positivo.>**® No caso apresentado, havia erosdes
orais e genitais recidivantes associadas a lesdes cutaneas. Além
disso, foram descartadas outras doencas sistémicas provaveis.

Ndo ha exames laboratoriais especificos da Sindrome.
Provas inflamatdrias, como VHS e PCR, podem estar elevados.
Os critérios diagndsticos, tanto os do grupo de estudos (ISG)
quanto os do ICBD revisado, fundamentam a confirmagdo
clinica, especialmente considerando a evolugdo do quadro.?
N&o obstante, sugere-se uma forte associagdo genética, uma
vez que pacientes com Doenga de Behget podem apresentar
alteragbes em antigenos leucocitarios humanos (HLA). O
HLA-B51, mutado na paciente em questao, apresenta relagao
com acometimento ocular, sendo o principal gene acometido.
O HLA-B27 estd associado a manifestagdes articulares
e o HLA-B12 pode estar relacionado com alteragbes
mucocutdneas.>* Além disso, a literatura médica sugere que
o desencadeamento dessa patologia pode estar relacionado a
agentes infecciosos, como o virus herpes simplex e antigenos
estreptocdcicos, em individuos geneticamente predispostos.?

O tratamento dessa condicdo é desafiador e varia de acordo
com os 6rgdos envolvidos e a gravidade das manifestages. A
escolha da terapia vai depender da manifestacdo sistémica
predominante da doenga. Em relagdo ao acometimento
mucocutaneo, a colchicina pode ser usada como tratamento
de primeira linha. Um estudo cruzado randomizado em 169
pacientes mostrou melhora na atividade geral da doenca,
principalmente em relagcdo as ulceragOes orais e genitais, em
pacientes tratados com colchicina versus placebo.’

Quando multiplas lesdes mucocutaneas estdo presentes,
glicocorticoides sistémicos devem ser empregados. Uma dose
inicial apropriada é prednisona 15 mg/dia (ou o equivalente
com outros glicocorticoides), com redugdo gradual da dose
para 10 mg/dia apds uma semana e descontinuagdo da
prednisona inteiramente ao longo de um periodo de duas
a trés semanas, assumindo que as aftas ndo sejam mais
sintomaticas.?

No caso em questdo, a resisténcia as terapias convencionais,
evidenciada pela persisténcia das lesGes, levou a introdugdo
de agentes imunossupressores, como a azatioprina.* Foi
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demonstrado que a azatioprina melhora a ulceragdo oral
e genital. Em um estudo randomizado, 73 pacientes com
sindrome de Behget foram tratados com azatioprina (2,5 mg/
kg por dia) ou placebo, com glicocorticoides disponiveis para
ambos os grupos. Apds dois anos, os pacientes que tomavam
azatioprina tiveram Ulceras orais e genitais menos frequentes.’

Além disso, ciclosporina, interferon-alfa e inibidores
do fator de necrose tumoral (TNF)-alfa (infliximabe,
adalimumabe ou etanercepte) tém sido benéficos para a
doenca mucocuténea refrataria em varios relatos/séries de
casos e estudos prospectivos.1®

Em caso de acometimento predominante articular, ocular,
gastrointestinal, renal, vascular ou neuroldgico, outras
terapéuticas podem ser recomendadas.!
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