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Regressdo de aneurisma pulmonar na doenca de Behcet
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Os autores apresentam um caso de paciente com doenca de Behget que se queixava de inicio subito de

dispnéia aos pequenos esforgos, tosse seca, astenia e cefaléia frontal. Relatava também emagrecimento
importante no ultimo més, quando foi feito tratamento presuntivo para tuberculose e, apds apresentar
hemoptise volumosa, foi encaminhado para esclarecimento diagnostico. Com histéria clinica e exame
fisico detalhados, foi feito o diagndstico de doenca de Behcet, sendo iniciado tratamento com droga

imunossupressora associada a corticosterdide e conseqiiente regressdo dos aneurismas. Neste artigo sdo
discutidos também os aspectos clinicos, radioldgicos, histopatoldgicos e terapéuticos dessa sindrome.
(J Pneumol 1997;23(4):208-210)

Pulmonary aneurysm regression in Behcet’s disease

The authors present a case of a patient with Behcet’s disease who complained about sudden dyspnea
while performing light physical exercises, about non-productive cough, weakness, and frontal
headache; he also presented significant weight loss in the last month while being treated for an

alleged tuberculosis. After going through an episode of massive hemophthisis, his clinical history and

physical examination were reevaluated and his new diagnosis was concluded to be Behcet's disease.

Thus, the authors started treatment by giving immunosuppressive drugs and corticosteroids and, as a

consequence, regression of the aneurysm was noted. In this article the authors discuss the clinical,
radiological, histopathologic and therapeutic features of this syndrome.

Descritores — Doenca de Behcet. Aneurismas de artéria pulmonar.
Key words — Behcet’s disease. Pulmonary arterial aneurysms.

RELATO DE CASO

Paciente de 42 anos, masculino, pardo, casado, natural
de Minas Gerais, procedente de Sdo Paulo, Capital. Em ja-
neiro de 1996 iniciou quadro de dispnéia aos pequenos es-
forgos, tosse improdutiva, cefaléia frontal e astenia associa-
da a emagrecimento de 12 quilos em um més e meio. Nes-
sa ocasido procurou auxilio médico, quando iniciou trata-
mento presuntivo para tuberculose. Quinze dias apds o ini-
cio do tratamento com E-1, apresentou trés episddios de
hemoptise volumosa. Relatava ocorréncia de lesdes em mu-
cosas oral e genital de repeticdo e inflamagcdo nos olhos.
Referia chiado noturno “no peito” e edema de tornozelos e
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joelhos. Negava fendmeno de Raynaud e tabagismo atual
ou pregresso. Ao exame clinico apresentava-se em BEG, co-
rado, hidratado, eupnéico, aciandtico, afebril e com hipere-
mia conjuntival bilateral e lesdo ulcerosa em labio inferior.
Ausculta pulmonar e cardiaca normais. A radiografia de to-
rax mostrou alargamento hilar bilateral (figura 1); hemogra-
ma com eosinofilia relativa e absoluta (14% - 994); vHs de
15mm na 1¢ hora, urina do tipo 1 com leucocituria e hema-
turia, sem bacteriuria, contagem de colbénias < 1.000col/
ml, protoparasitoldgicos (trés) negativos; ECG e us abdomi-
nal normais; ecocardiograma evidenciou dilatacdo discreta
do segmento proximal da aorta e do atrio esquerdo e valva
mitral normal com discreta incompeténcia. Perfil de anti-
corpos antinucleares negativo, ANCA negativo, 3 — 157 (VN
- 50 a 120), FR negativo. Espirometria cvF = 3,80L (68%),
VEF, = 2,51L (60%) e VEF/CVF = 660%. A TCAR mostrou
dilatagcdes aneurismaticas da artéria pulmonar direita e es-
querda (figura 2, a e b). Teste patérgico negativo. Com base
nos dados clinicos foi feito o diagndstico de doenga de Behget,
sendo iniciado tratamento com prednisona 60mg/dia e re-
ducdo gradual até 10mg/dia, como dose de manutengio, e
ciclofosfamida 100mg/dia. Com esse tratamento apresen-
tou melhora clinica evidente, desaparecimento das lesdes
oral e genital e regressdo importante do alargamento hilar
bilateral (aneurismas), em aproximadamente trés meses (fi-
gura 3).
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Regressao de aneurisma pulmonar na doenca de Behget

Figura 1
Radiografia
simples de torax
evidenciando
aumento hilar
bilateral a custa
das artérias
pulmonares

Figura2 —aeceh
Tomografia
computadorizada
de tdrax com
Jjanela para
parénquima
pulmonar,
evidenciando
artérias
pulmonares
segmentares e
subsegmentares
aneurismdticas. O
parénquima
pulmonar
apresenta-se
preservado.

O paciente estd nesse regime terapéutico, ndo tem apre-
sentado hemoptise e estd assintomatico até a presente data.

DiscussAo

A doenca de Behcet é uma vasculite de etiologia desco-
nhecida, multissistémica, de carater crénico, com periodos
de exacerbagdo e remissdo dos sintomas, afetando varios
6rgdos como: pele, articulagdes, olhos, sistema nervoso cen-
tral, trato gastrintestinal, rins, epididimo, coracido e pulmaio.
O sistema vascular (artérias e veias) é afetado por processo
inflamatorio em 25% dos casos. O envolvimento pulmonar
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Figura 3
Radiografia de
torax apos trés
meses de
tratamento
evidenciando
apenas discreto
aumento hilar a
esquerda

é raro, variando de 1 a 5%0). A suspeita diagnostica é feita
quando ulceragdes aftosas recorrentes da cavidade oral sdo
vistas em associacdo com dois ou mais dos seguintes acha-
dos: ulceragdo genital, uveite, iridociclite, lesdes cutdneas
(pustulas, eritema nodoso) e teste patérgico positivo, sendo
estes considerados os critérios maiores para o diagndstico®.
As ulceracdes orais estdo presentes em 99%, as oculares
em 909%, as cutaneas em 85% e as genitais em 70% dos
casos. Esta sindrome afeta principalmente homens entre os
20 e 30 anos de idade®. A maioria dos casos relatados na
literatura é do Leste do Mediterrdneo e do Japio.

As manifestacdes pulmonares surgem em média 3,6 anos
ap6s a primeira manifestacdo da doenca, afetando princi-
palmente pacientes jovens®. A manifestacdo pulmonar mais
comum € a hemoptise, que indica mau progndstico, poden-
do ser volumosa e necessitando de transfusido sanguinea.
Vale aqui ressaltar a importancia de incluir no diagndstico
diferencial da hemorragia pulmonar a sindrome de Behget,
existindo até proposta para que a doenga pulmonar com
hemoptise seja incluida como um dos “critérios menores”,
no diagndstico da doenca de Behcet®. Qutra manifestacio
pulmonar importante é a dispnéia; dor pleuritica, tosse e
febre também sdo comuns®. A associagdo de hemoptise
com dispnéia e dor toracica é sugestiva de infarto pulmonar
secundario a tromboembolismo.

Histologicamente, ocorre vasculite, que afeta principal-
mente veias, vénulas e capilares, embora anormalidades nas
grandes artérias também sejam vistas. O acometimento arte-
rial € duas vezes menos freqliente que o venoso, sendo po-
rém mais grave e responsavel pela maioria das mortes de
origem vascular®, No pulméio a vasculite é do tipo necro-
sante, afetando principalmente as camadas elastica e mus-
cular da artéria pulmonar. Esse processo difere da arterite
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da hipertensdo pulmonar primaria, por ndo apresentar ne-
crose fibrindide”. Com freqiiéncia o soro dos pacientes con-
tém complexos imunes circulantes com deposicdo de 1gG,
C, e C, nas veias e capilares pulmonares®. A destrui¢do dos
elementos elasticos da camada média do vaso leva a dilata-
¢do e formagdo de aneurismas arteriais®. Outras causas co-
nhecidas de aneurisma da artéria pulmonar sdo: aneurismas
micdticos, trauma, hipertensdo pulmonar cronica (principal-
mente quando associada a doenga cardiaca congénita) e si-
filis(19),

Em um estudo com 72 pacientes a radiografia toracica
estava alterada em 90% dos casos; 37% revelaram infiltra-
do bilateral difuso; 28%, infiltrado unilateral principalmente
em lobo inferior direito; 14%, alargamento hilar vascular;
70%, derrame pleural; e 10%, opacidades arredondadas®.
Esses infiltrados raramente escavam!'). A angiografia pul-
monar revela obstru¢do dos vasos pulmonares proximais e
multiplos aneurismas arteriais. A hipertensdo pulmonar ¢é
freqiente('?, O uso rotineiro da angiografia para demons-
trar as alteragdes vasculares deve ser evitado, ja que deterio-
racdo grave apos este exame tem sido relatada na metade
dos pacientes que realizaram esse procedimento. E prova-
vel que a TC contrastada e a TCAR substituam por completo
a angiografia pulmonar.

Linfoadenopatia e hipertensdo pulmonar podem causar
alargamento de mediastino e a diferenciacdo com aneuris-
ma da artéria pulmonar normalmente nio ¢ dificil.

A formacdo de trombos secundarios a vasculite e em va-
rias fases de organizacdo ocorre tanto na luz dos aneuris-
mas como dentro de artérias intactas, caracterizando o trom-
boembolismo de repeti¢do. A extensdo do trombo pode ser
demonstrada pelo mapeamento pulmonar de perfusdo, sen-
do também util para avaliar a resposta ao tratamento.

Varios agentes terapéuticos, incluindo drogas imunossu-
pressoras e imunoestimulantes, tém sido usados na doenca
de Behcet. Contudo, devido a casos de remissdo esponta-
nea, curso imprevisivel dessa sindrome e a raridade da do-
enca, com estudos controlados escassos'?), ha dificuldade
em avaliar a resposta terapéutica(,

Os aneurismas da artéria pulmonar podem diminuir ou
mesmo desaparecer com o tratamento com costicosterdi-
des(™. A freqiiéncia com que esses aneurismas desapare-
cem apos a corticoterapia é desconhecida'®'”, O mecanis-
mo dessa regressdo ndo é conhecido, mas se acredita que
essa resposta ocorra nos falsos aneurismas. Apds o dano a
parede arterial ¢ reparada e o hematoma extravascular so-
fre processo de lise e absorcdo. Outra opgdo de tratamento
¢ a associagcdo de corticosterdides com azatioprina ou ci-
closporina por um ano(. Em uma série de 15 pacientes
que apresentavam aneurismas da artéria pulmonar obser-
vou-se sua regressdo em dois casos, apds tratamento com
corticosterdides, ciclofosfamida e antibioticos!'”. O uso de
heparina deve ser evitado nos pacientes com aneurismas da
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artéria pulmonar, devido ao risco de hemoptise grave em
aproximadamente 50% dos casos durante essa terapial'¥.

Outros medicamentos que tém sido usados na tentativa
de tratamento incluem o clorambucil, colchicina, levamiso-
le, talidomida e drogas que aumentam a fibrindlise, tais como
o estanozolol e o fenformin, porém existem poucos dados
sobre o uso dessas drogas especificamente na doenca de
Behcet.

O tratamento com corticosterdide e ciclofosfamida foi es-
colhido, ja que esta associagido € benéfica em um numero
maior de pacientes, em comparacdo com os tratados so-
mente com corticosterdides, e por ser o tratamento de esco-
Tha em outras formas de vasculites sistémicas!''214,

Como o envolvimento pulmonar ¢ uma manifestacdo que
indica mau progndstico, o tratamento deve ser iniciado pre-
cocemente, antes que dano irreversivel ocorra na parede da
artéria comprometida. Deve-se salientar também a possibi-
lidade de intervencdo cirurgica, quando o envolvimento pul-
monar € localizado em uma area restrita, prevenindo-se as-
sim hemoptise fatal.
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