Contribuicao ao estudo das manifestacdes dermatoldgicas e
oftalmoldgicas da Sindrome de Behget'
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INTRODUGAO

A Sindrome de Behget (SB), também chamada de Com-
plexo Triplo Sintomético de Behget, pelo préprio autor;
Sindrome de Adamantiades-Behget, por Curth (1946); Com-
plexo Mudiltiplo Sintomético de Behget, por Bouzas (1956);
Doencga Recorrente de Behget; e Morbus de Behget, é uma
entidade multissistémica, de carater inflamatério’.

Foi descrita inicialmente, como uma triade composta
de lesées aftéides em mucosa oral e genital, e les6es ocula-
res, sendo considerada como uma doenga bipolar por Dow-
ling em 19671%, devido aos dois primeiros tipos de lesées.
Em conseqiiéncia das manifestagoes multissistémicas que
lhe configuram um quadro clfnico muito amplo, Stracham
& Weigzell (1963), inclufram-na entre os processos chama-
dos “’grandes imitadores’’, como o Lupus Eritematoso Sisté-
mico, a Sifilis e a Sarcoidose, ponto de vista também adotado
por outros autores ¢.

As suas primeiras evidéncias foram relatadas por Hip6-
crates, no século V, A.C.; em 1937 Behget a descreveu;
e em 1946, Adamantiades demonstrou a presenga da perifle-
bite retiniana, que propés ser o 4¢ sinal da doenga® ©.

Seu curso caracteriza-se por episédios de ataques e
perfodos de remiss6es, mas apesar de clinicamente intermi-
tente em suas manifestagoes, ela pode estabilizar-se e tor-
nar-se crénica, em qualquer 6érgao acometido” ®. Segundo,
estudo dos diversos autores consultados na bibliografia por
n6s utilizada para a elaboragio da Tese de Mestrado®, com-
putamos um total de 3030 pacientes, sendo que 65% eram
do sexo masculino e 35% do feminino. A média de idade
entre eles foi de 27,7 anos, porém encontramos extremos
entre 9 e 69 anos. A descrigao dos tipos de lesoes desses
pacientes nem sempre foi relatada, mas baseados naqueles
em que tais dados foram citados, tiramos a porcentagem
desses acometimentos: oral, 91,9%; genital, 80,8%; ocular,
65,6%; cutanea, 72,8%; articular, 54,4%; vascular, 18,1%;
neurolégica, 12,7%; gastrointestinal, 7%; outros tipos de
lesées, 0,4%.

PACIENTES E METODOS

A partir de 1972, por um periodo de 14 anos, fizemos
um estudo retrospectivo de pacientes com SB.

O diagnéstico da sindrome, baseado nos critérios de
Lehner &Barnes: presenca de 3 ou 4 sinais maiores, (ulceras
orogenitais, lesdes cutineas, les6es oculares); ou 2 ou 3
maiores e 2 menores (lesoes articulares, lesées vasculares,
lesGes gastrointestinais, lesoes neurolégicas, epididimite),
foi firmado em 16 pacientes, mas computamos também 9
casos de SB incompleta, segundo os critérios do ‘Comité
de Pesquisas daDoengade Behget no Japao: hip6pio recor-
rente, iridociclite ou vasculite retiniana associados a outro
critério maior.

A pesquisa de HLA ndo ocorreu na maioria, porém sen-
do este um item importante, tabelamos esses resultados.
Devemos salientar que nio se podem tirar muitas conclu-

sées nessa drea, uma vez que nao existem estudos que
apontem qual o tipo de HLA mais freqiente em nosso meio.
Essa pesquisa ocorreu em 6 pacientes com sfndrome com-
pleta, e em 2 com o tipo incompleto.

A hiperreatividade cutdnea inespecifica foi pesquisada
em 4 pacientes com s(ndrome completa, através da realiza-
¢do de micropuncturas (3 casos) ou injegao de 0,1-0,2 ml
de solugao salina (1 caso) na pele do antebrago dos mesmos.
Feita a leitura do teste com 24 ou 48 horas, consideramos
sua positividade pela presenca de papula eritematosa ou
pustula no local. O PPD foi realizado em 9 pacientes, sendo
6 com sindrome completa e 3 com incompleta. A histopa-
tologia de pele e/ou mucosas foi realizada em 5 pacientes
com SB completa. Quando havia descrigio do tratamento
institufldo, procuramos discrimind-lo, assim como a resposta
obtida.

RESULTADOS

Entre os 16 pacientes com o tipo completo, 5 (31,25%)
eram provenientes de clinicas dermatolégicas e 11 de clini-
cas oftalmolégicas (68,75%), sendo 10 do sexo masculino
(62,5%) e 6 do sexo feminino (37,5%). A idade de inicio
da sindrome variou de 16 a 37 anos, com média de 27,3
anos. O diagnéstico foi firmado na faixa etdria de 16 a 47
anos, com média de 32,3 anos (Tabela 1).

As les6es de mucosa oral ocorreram em 15 dos 16 pa-
cientes com a sindrome completa, atingindo a porcentagem
de 93,7%. Eram de padrao aftéide, caracterizado por tlceras
de 2-10 mm de didmetro, rasas ou um pouco mais profundas,
com fundo amarelo esbranquigado ou necrético, de aspecto
circular e regular, ocorrendo sozinhas ou em grupos. Locali-
zavam-se em lingua, labios, gengiva e mucosa jugal. Um
paciente (n° 5) apresentava também lesées do tipo herpeti-
forme. Algumas vezes bem dolorosas, impediam inclusive
a alimentagao, tanto que um paciente (n° 4) relatou emagre-
cimento acentuado durante os surtos. Sua duragdo era varid-
vel, cicatrizando totalmente, para depois reaparecerem, em
surtos, ap6s perfodo de acalmia muito irregulares. Em um
caso (n? 10) observamos a presenca de lesées ulceradas, se-
melhantes as da mucosa oral, em mucosa nasal.

As lesGes genitais ocorreram em 13 pacientes do tipo
completo (87,5%) e em sua grande maioria eram exulceradas
ou ulceradas com fundo branco amarelado ou necrético.
Sua localizagao nao foi individualizada em todos os casos,
mas apenas em 4 pacientes do sexo masculino. Neles, essas
les6es surgiram na regiao escrotal, havendo apenas 2 casos
com lesGes penianas associadas. A queixa de dor e descon-
forto era uma constante entre eles. Uma paciente (n° 1)
do sexo feminino, apresentava também les6es em regido
perianal, ao lado das de localizagio vulvar e vaginal, muito
dolorosas.

As lesoes cutaneas foram observadas em 8 pacientes
com a sindrome completa (50%), apresentando-se com uma
morfologia muito varidvel, incluindo: pdpulas, vesfculas,
pustulas e les6es exulcero crostosas, furinculos e absces-

1 Trabalho realizado no Servigo de Uvefte do Departamento de Oftalmologia da Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas
Gerais e no Servico de Dermatologia da Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais.

2 Mestre em Dermatologia, pela Universidade Federal de Minas Gerais.

3 Dortor em Oftalmologia e Chefe do Servigo de Uveite da Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Miras Gerais.
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TABELA 1
Estudo em 16 pacientes com SB completa

Sexo Idade| Idade Incidéncia das Principais Manifestagoes
Paciente | N¢ | Depto. do do HLA | T.P. PPD| Tratamento
M F |Inicio|Diagnoést.| Oral ICenitaIIOcularI Pele IAnic. ISNCI Outros
1.0.G. 1 Derm x 35 S ) S S ?  Amenor- Prednisona
réia, febre, + DDS
hemataria, (regular)
piuria,
proteinuria
H.F.C. 2 Derm. x 29 30 S S S Orquite B17 Pos. Prednisona
Epididimite B35 + DDS
(regular)
Talidomida
(bom)
L.R.L. 3 Derm x 37 47 S S S Pos.
S.G.0O. 4 Derm x 30 30 S S S Orquite Pos. + + +°*Prednisona
Epididimite + colchi-
cina (bom)
1.8.D. 5 Derm. x n 34 S S S S Orquite Neg. — Colchicina
Epididimite (regular)
P.F.D. 6 Oftal. x 29 32 S S S S Colchicina
(6timo)
UmMm. 7 Oftal. x 37 S S S Orquite BS Prednisona
Epididimite  B7 + Imuran
B16 (azatiopri-
na) (bom)
M.A.P.H. 8 Oftal. X 20 px S S S S Colchicina
(sem re-
torno)
AS.A. 9 Oftal. x 26 36 S S S S
A.P.D. 10 Offtal. x 34 40 S S S ) BS — Colchicina
(sem re-
torno)
RA.). 11 Oftal. x 21 32 S S S S BS ++ Colchicina
(sem re-
torno)
M.D.R. 12 Oftal. x 28 29 S S S S
).E.R. 13 Oftal. x 16 16 S S S BS
BW21
EM.V. 14 Oftal. x n 34 S S S Colchicina
+ Predniso-
na (regular)
E.C.P. 15 Oftal. x 40 S S S S —
AR.S. 16  Oftal. x 23 23 S S S S S Renal BwW37
B13 —
TOTAL 16 Derm.5 10 6 27,3 32,3 15 13 12 8 9 1 6 BS =4Pos =3+ +=1
Oftal. 1162,5% 37,5% 93,75% 87,5% 75% 50% 56,25% 6,25% 37,5% Neg =1+ ++ =1
— =4
S = Sim Pos = positivo T.P. = teste de punctura b passado de tuberculose

Neg = negativo

++

sos, lesées tipo foliculite, les6es acneiformes, nédulos do
tipo eritemanodoso, placas eritemato enduradas, simulan-
do processo de tromboflebite.

A hiperreatividade cutanea inespecifica foi pesquisada
através da realizagdo do teste das puncturas em 4 casos.
Aplicado sempre nos perfodos de surtos, a positividade
ocorreu em 3 pacientes. Repetido o teste em perfodo de
remissdo de um caso o resultado foi negativo.

A biépsiade pele ou mucosas foifeita em cinco pacien-
tes com sindrome completa, sendo que a histopatologia
cuténea foi realizada tanto em les6es de mucosa oral como
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PPD nio reator
PPD reator fraco
+ + + =PPD reator forte

cutdneas. Entre essas, biopsiamos eritema nodoso, pustu-
letas, vesiculas, les6es de hiperreatividade cutinea. A imu-
nofluorescéncia foi realizada em um caso, sendo negativa
(Tabela 2).

As les6es oculares ocorreram em 12 pacientes do tipo
completo (75%). Dividimos as les6es oculares em 2 partes:
aquelas que acometem o segmento anterior e as do segmen-
to posterior do olho (Tabela 3). A bilateralidade ocorre em
83,3% dos casos (10 casos). A cdmara anterior apresentou
reagio inflamatéria leve, moderada ou severa em 83,3% dos
pacientes, sendo que a presenga de hipépio ocorreu em

ARQ. BRAS. OFTAL.
51(4), 1988



TABELA 2

Histopatologia das lesées cutineas

DERME
Paciente| Tipo de Lesio tpid Diagnéstico
Infiltrado l Vasos Outros
S.G.O. FEritema nodoso Normal Discreto, linfocitdrio  Edema perivascular Dermovascularite
(n° 4) capilares: proliferagio crénica de intensidade
endotelial, gdema leve discreta
de parede, dilatagio,
congestao.
S.G.O. Pustula Hiperceratose, para-  Llinfohistiocitdrio com Capilares: edemade  Transformagdo fi- Dermoepidermo-
(n 4) ceratose focais, neutréfilos e restos parede, proliferacio  brindide coldgeno vascularite cronica em
acantose nucleares (perivascu-  endotelial, obstrugao atividade moderada
lar e perianexial) parcial do lume. com leucocitoclasia
S.G.O. Teste de punctura Hiperceratose, para-  Linfoplasmohistiocitd- Capilares: edema de  Transformagéo fi- Dermoepidermo-
(n24) ceratose, acantose, rio com neutrdfilos e parede, proliferacio  brindide focal vascularite crénica em
microabscessos c6r-  restos nucleares endotelial, deposicao atividade intensa, com
neos (perivascular) de fibrina, obstrugao leucocitoclasia
parcial do lume
).B.D. Pustula Hiperceratose e acan- Moderado Capilares: edema de  Edema, homoge- Dermovascularite cro-
(n® 5) tose. Pigmentagao Linfoplasmohistiocitd- parede. Deposicdo de neizagio do nica em atividade.
da basal rio, raros neutréfilos e fibrina coldgeno
eritrécitos
{perivascular)
L.RL.  Ulceragio mucosa Escamosa estratificada Mononuclear - lamina Pequeno calibre: Vascularite crénica em
(n23) oral com ulceragio prépria com alguns endotélio tumefeito, atividade com leucoci-
granuldcitos edema, deposigio de toclasia em mucosa
Perivascular, restos fibrina. Luz pouco escamosa ulcerada
nucleares evidente
H.F.C. Teste de punctura Ulceragao com Denso Pequeno calibre: pa- Edema moderado Dermoepidermo-
(n°2) tampdo fibrino Neutréfilos, restos redes edemaciadas em derme superior vascularite ulcerada
hialino nucleares, linfécitos,  Proliferagao endotelial em atividade com
histiécitos - derme leucocitoclasia
subjacente, linfohis-
tiocitdrio com neutr6-
filos - perivascular
1.D. Vesiu.w Ceratose relativa, Discreto Congestos Dermoepidermo-
(n21) exocitose, esponglo-  Linfohistiocitdrio paredes espessadas vascularite subaguda
se, microabscessos com neutréfilos em atividade
dreas de degeneragio Perivascular
hidrépica da basal
HF.G. Puastula Normal Discreto Dermite crénica
(n22) Linfohistiocitdrio inespecifica
perivascular e
perianexial
H.f.G. Ulceragao oral Quadro histolégico
(n?2) inespecifico®

* = imunofluorescéncia negativa para IgG, A, M, C,.

25% dos casos. No segmento posterior detectou-se reacdo
inflamatéria leve, moderada e severa a nivel do corpo vitreo
em todos os pacientes; e na retina, lesbes de vasculite,
exsudatos, hemorragias, edema retiniano e palidez papilar,
também atingindo a todos.

Apresengade lesGes articulares ocorreu em 9 pacientes
da sindrome completa (56,25%), sendo que 4 queixaram-se
apenas de artralgia, acompanhando os surtos. Sinais de artri-
te ocorreram em outros 5, acometendo punhos, joelhos,
tornozelos. Uma paciente. apresentava ao lado da artrite,
dores na coluna lombo-sacra (n° 10).

Sinais de meningismo foram observados em uma pa-
ciente do sexo feminino (n° 8), com o padrio completo
da sindrome, porém outra paciente também pertencendo
a esse grupo, queixava-se de dorméncia no membro supe-
rior esquerdo (n® 1). Seu exame neurolégico mostrou ape-
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nas discreta assimetria de reflexos, principalmente do lado
esquerdo, e a presenga de dreas de hipoestesia no membro
superior esquerdo foi questionada, sendo sugerido o diag-
néstico de isquemia cerebral transitéria. O eletroencefalo-
grama se mostrou normal.

A paciente n? 1 do tipo completo, relatava febre nio
termometrada acompanhando o surto das lesées mucocu-
taneas, ao lado da artralgia, hematdria, com proteindria e
pidri>

Outra paciente (n2 16) de sifndrome completa, apresen-
tava lesGes renais, interpretadas como préprias da sindro-
me.

Perfodo de 2 meses de amenorréia com testes para jjra-
videz negativos, foi observado em uma paciente do tipo
completo (ne 1).
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TABELA 3

Anélise das lesbes oculares em 12 pacientes com SB completa

Paciente Camara Anterior Corpo Vitreo Retina
5.G.0. A.O. + 2 células “A.O. + 2 células OD — invivel
OE — vasculite, retinite focal
P.F.D. A.O. normal A.O. + 1célula A.O. vasculopatia retiniana
U.M. OD — normal A.O. + 2 células A.O. palidez papilar
OE — hip6pio
M.A.P.H. A.O. hipépio recidivante A.O. + 3 células A.O. vasculopati ini papilas pdli-
das, retinite
AS.A. A.O. ¥1célula A.O. + 1célula A.O. papilas pdlidas, vasculopatia
A.P.D. A.O. normal A.O. + 2 células A.O. vasculopatia, papilas pdlidas
RA.). A.O. + 3 células A.O. + 2células A.O. vasculopatia, edema difuso de retina
M.D.R. . OD —normal OD — normal OD — normal
OE — + 1célula OE — + 4 células OE — vasculopatia, hemorragias
J.F.R. OD — normal OD — normal OD — normal
OE — + 4 células OE — + 3 células OE — vasculopatia e edema papilar
hip6pio recidivante
E.M. A.O. + 2 células A.O. + 1célula A.O. vasculopatia
E.C.P OD —normal A.O. + 2 células A.O. ed retiniano, d. 3

OE — + 1célula
A.O. + 2 células

A.O. + 2 células

vasculopatia

A.O. vasculopatia retiniana

ambos os olhos +
olho direito

1 cel

+ 2cels

reagdo inflamatéria leve
reagdo inflamatéria moderada

olho esquerdo + 3 cels reagdo inflamatéria severa
TABELA 4
Estudo em 9 pacientes com SB incompleta
Sexo |ldade| Idade Incidéncia das Principais Manifestacdes
Paciente | N¢ | Depto. do do HLA | T.P. | PPD |Tratamento
M I F Inkiobiagnost. Oral ICeﬂilaIlO:ularl Pele I Artic. I SNC I Outros
M.M. 1 Oftal. x 15 16 S S S 85 +++
827
817
87
LD.PMT. 2 Oftal. x “a S S
H.Q. 3 Oftal. x ¥ S S
N.F. 4 Oftal. x 60 S S Colchicna
(sem retormo)
E.M.F. 5 Oftal. x 26 S S Bartolinite —_
B.8.8. 6  Oftal. x 24 24 S S Febre
A.0.C. 7  Oftal. x 68 S S [:H]
B14
M.N.J.P. 8 Oftal. x. 18 S S —
C.0.D. 9 Oftal. x 29 33 S S S
TOTAL 9 Oftal. 9 5 4 217 35,8 9 9 2 2 B5 =2 +++=1
55,5% 44,4% 100% 100% 2,2% 2,2% — =2
S = Sim T.P. = teste de punctura +++ = PPD reator forte — = reator fraco

A presenca de edema com dor e eritema a nivel de
testiculos, configurando quadro de orquite e epididimite,
acompanhando os surtos, foi observada em 4 pacientes com
o padrio completo da sindrome, sendo que 2 deles nio
apresentavam les6es genitais.

O HLA foi pesquisado em 6 pacientes com a sfndrome
completa, sendo positivo para o HLAB5, em 4 deles, 3 do
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sexo masculino e um do sexo feminino. Neles encontra-
ram-se tambem HLAB7, HLAB16, HLABW21. Os outros dois
pacientes apresentavam HLAB17, HLABsS5, HLAB3” e
HLAB13.

O PPD foi realizado em 6 pacientes do tipo completo,
sendo fortemente reator em 1 caso, reator fraco em outro
e ndo reatorem 4,
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Odiagnéstico de SB incompleta foi feito em 9 pacientes,
provenientes de clinicas oftalmolégicas, que apresentavam
quadro ocular tipico da sindrome (100%). Dentre estes, 5
dos sexo masculino e 4 do sexo feminino, perfazendo por-

centagens de 55,5% e 44,4% respectivamente. A idade de
infcio das les6es variou de 15 a 29 anos, com média de
21,7 anos. O diagnéstico foi feito na faixa etdria de 16 a
60 anos, com média de 35,8 anos (Tabela 4 e 5).

TABELA 5
Andlise das les6es oculares em 9 pacientes com SB incompleta
Paciente Camara Anterior Corpo Vitreo Retina
M.M. A.O. normal A.O. + 1célula OD — alterag6es vitreo retinianas
OE — vasculopatia, hemorragias
L.D.P.M.T. A.O. + 1célula OD + 2 células A.O. lesées retinianas miiltiplas
OE + 1 célula
H.Q. A.O. normal A.O. + 1 célula A.O. vasculopatia
N.F. OD + 2 células OD + 2 células OD — hemorragia retiniana difusa
OE normal OE + 1 célula OE — pequenas hemorragias retinianas
E.M.F. OD normal OD + 2 células OD — hemorragias miiltiplas
OE hipépio OE + 3 células OE — alguma hemorragia
A.O. edema de micula
B.B.B. OD + 3 células hipépio OD + 2 células OD — vasculopatia
OE normal OE normal OE —normal
A.O.C. OD normal AO + 1célula A.O. vasculopatia
OE + 1 célula
M.N.J.P. OD normal OD normal OD — normal
OE + 1 célula OE + 3 células OE — vasculopatia, retinite
C.0.D. A.O. normal A.O. + 3 células A.O. vasculopatia
A.O. = ambos os olhos + 1cel = reagdo inflamatéria leve
0O.D.= olho direito + 2cels = reagdo inflamat6ria moderada
O.E. = olho esquerdo + 3cels = reagdo inflamatéria severa

As lesées orais estiveram presentes em 9 de 9 pacientes
com o tipo incompleto, atingindo a porcentagem de 100%.
Eram do tipo aftéide e tinham evolugio como descrita na
sfndrome completa.

Nenhum paciente do grupo incompleto apresentou le-
sGes genitais e cutineas.

Lesées articulares ocorreram em 2 pacientes de sfndro-
meincompleta (22,2%), sendo que um queixava-se de artral-
gia e outro tinha histéria de artrite.

As les6es oculares também foram separadas naquelas
do segmento anterior e nas do segmento posterior (Tabela
4). A bilateralidade se manteve em 77,7% dos casos. Na
cdmara anterior, observamos reagio inflamatéria leve, mo-
derada e severa em 55,5% dos casos e hipépio em 22,2%.
No segmento posterior, detectou-se no corpo vitreo, reagdo
inflamatéria de intensidade leve a severa em*odos os casos
e na retina, vasculopatia, hemorragia, lesées mdltiplas de
retinite e edema de mdcula e papila, acometendo também
todos os pacientes.

Uma paciente do tipo incompleto apresentou bartoli-
nite, e outro, fevre inexplicada, antes do infcio das outras
les6es da sindrome.

Nenhum paciente desse grupo foi submetido ao teste
da punctura, e o teste tuberculinico foi realizado em apenas
trés casos, sendo reator forte em um, e nio reator em dois.

A pesquisa de HLA foi feita em dois casos da sindrome
incompleta, sendo positiva para B5 em ambos. Foram detec-
tados também HLAB7, B17, B27 e HLA-B14,

COMENTARIOS

Constatamos 25 casos de Sindrome de Behget, sendo
16 do tipo completo e 9 do incompleto.
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O sexo masculino foi o mais acometido, como ocorre
em palses do Oriente Médio e Japio’ * "2, e ao contrério
dos EUA e Inglaterra ® 1 13. 24 Egsa diferenca na freqiaéncia
dos sexos quase nio foi observada na sindrome incompleta,
o que estd de acordo com os dados japoneses, que conside-
ram a mesma proporgdo entre os sexos, quando se faz esse
diagnéstico” .

A idade de infcio da sindrome coincide com os dados
de Iteratura, sendo que a encontramos desde os 16 anos,
com média de 27,3 anos para o tipo completo? 7 % . 12
13, 15, 16, 18, 19, )2

Essa varlavel no tlpo incompleto, foi mais ou menos
similar ao do completo, porém com média um pouco mais
baixa (21,7 anos). O diagnéstico foi estabelecido na faixa
de 32 a 35 anos, em média, para, para os dois tipos de
sfndrome.

Encontramos a seguinte freqiéncia de lesGes entre os
pacientes do grupo completo: 93,7% de orais; 87,5% de
genitais; 75% de oculares, 50% de cutineas; 56,25% de arti-
culares, 6,25% de neurolégicas e 25% de orquite e epididi-
mite (Tabela 6).

A freqiéncia das lesées orais em pacientes com sindro-
me completa em nosso estudo, estd na faixa da encontrada
em literatura, e a de les6es genitais um pouco acima.

As les6es oculares do grupo completo mostraram fre-
qiéncia superior a da literatura, mas deve-se levar em conta
que 273 dos pacientes vieram da Oftalmologia. As lesées
cutdneas deste grupo ocorreram numa porcentagem mais
baixa que a descrita.

A freqiéncia de lesées articulares € similar entre os
dados de literatura e entre os 16 pacientes de sindrome
completa descritos. LesGes vasculares e gastrointestinais
ndo sdo relatadas no grupo de pacientes com sindrome
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TABELA 6
Frequéncia das principais manifestagées da SB

Dados de Literatura*

Estudo com 16 pacientes Estudo com 9 pacientes

Les6es (3030 pacientes) Tipo completo do tipo incompleto
% % %

Orais 91,9 93,7 100,0
Genitais 80,8 87,5
Oculares 65,6 75,0 100,0
Cutineas 72,8 50,0
Articulares 54,4 56,2 22,2
Vasculares 18,1
Neuroldgicas 12,7 6,25
Gastrointestinais 7,0
Outras (incluindo 0,4 22,2

Orquite e Epididimite)

375
(25% Orquite e Epididimite)

* Revisdo de 1958-1985.

completa, mas, como sabemos, essas ultimas sdo mais raras,
ocorrendo principalmente no Japao. O nimero de lesées
neurolégicas na nossa série de padrao completo esta abaixo
da descrita, porém muitos casos ndo tiveram sua evolugiao
acompanhada. A porcentagem de outras les6es em nosso
estudo do tipo completo esteve bem aumentada em relagao
adaliteratura, uma vez que encontramos 4 casos de orquite
e epididimite.

A frequéncia de les6es na sindrome incompleta difere
um pouco mais: 100% de lesGes orais; 100% de les6es ocula-
res; 22,2% de lesoes articulares e 22% de outras lesoes.
A alta porcentagem das oculares é explicada pelo préprio
critério adotado no diagnéstico. A frequéncia das lesGes
orais, apesar de maior que a encontrada na sefie anterior
e napesquisa de literatura, estd na faixaconsiderada normal
para a sfndrome. Os outros dados diferem muito dos ante-
riores, ndo se observando lesGes genitais e cutineas, mas
adoencga ainda se encontra em evolugao.

A hiperreatividade cutinea é um dado muito interes-
sante e controverso, uma vez que é valorizado principal-
mente em pafses do Oriente Médio e Japdo, mas nio na
Inglaterra e EUA?* 26 77,

O teste de punctura foi feito apenas em 4 pacientes
de sindrome completa , resultando negativo em um. Esse
nimero é muito pouco significativo para tirarmos conclu-
sées quanto a prevaléncia da positividade em nosso mcio.
Sabemos por literatura?® #, e por experiéncia (quando pes-
quisamos a patergia no paciente n¢ 4, em perfodo de acal-
mia), que a hiperreatividade diminui muito ou desaparece
durante as remissées.

Dos 16 pacientes de sindrome completa de nosso estu-
do, a histopatologia s6 foi realizada em cinco, e neles mos-
trou predominantemente, quadro de dermovascularite, de
intensidade varidvel.

Individualizamos os pacientes que fizeram o PPD, pois
ele, 3 medida que traumatiza a pele, poderd também fazer
com que aparega a hiperreatividade cuténea. Em literatura
édescrito caso de SB, cuja suspeita inicial foi de tuberculose,
baseada principalmerite nas dimensées do PPD*. Apenas
dois pacientes do grupo completo foram submetidos, tanto
ao teste da punctura, como ao PPD, sendo que um (n° 4)
apresentou positividade para ambos, mas tinha passado de
tuberculose; no outro (n%5) a negatividade predominou.

O teste tuberculinico foi realizado em mais 4 pacientes
da sindrome completa, cuja patergia nio foi testada, sendo
nao reator em 3, e reator fraco em um. Dos 4 com PPD
negativo, apenas um apresentava les6es cutaneas.

Nos pacientes com a forma incompleta da sindrome,
o PPD foi realizado em 3, sendo reator forte em um, e
ndo reator no restante. Todos eles niao apresentavam les6es
cutineas, de modo que essa positividade descrita em um
caso, provavelmente se deva a um contato anterior com
o bacilo.

154

A bilateralidade das lesGes oculares atingiu 83,3% dos
casos de sindrome completa, o que estd na faixa descrita
por Foulks, que é de 88% *'. AlteragGes a nfvel da cdmara
anterior ocorreram em 83,3% desses pacientes, mas a pre-
senca de hip6pio apenas em 25%. Dados em relagio a essa
freqiéncia sao controversos. Lovisetto ef a/if em revisio re-
cente, consideram a treqiéncia de hipépio muito alta
(95%)%, o que é contestado por outros autores® 3. A pre-
senga de infiltrado inflamatério no vitreo atingiu 100%, bem
acima dos dados de Lovisetto ef a/ii que sio de 66% 2.
O comprometimento difuso acometendo os segmentos an-
terior e posterior, ocorreu em 83,3% dos casos, sendo que
apenas 22,2% tinham les6es de segmento posterior isolada.
Esses dados também sao um pouco aumentados em relagao
aos de literatura, uma vez que Daghfous et ali/ encontraram
71% e 10% respectivarhente, em série de 41 pacientes”.

Em nossa série, todos apresentavam alteragées de fun-
do de olho, principalmente a nfvel de retina, e esses dados
também sao superiores aos da literatura® 2.

Entre as alterag6es, encontramos vasculite e vasculo-
patia retiniana, tanto difusa como sectoral. hemorragia, ede-
ma, papilas pdlidas, retinite focal e exsudatos. Essas lesGes
constituem o quadro tfpico da sindrome. As les6es oculares,
como as outras, evolufram em surtos, ocorrendo em grande
parte dos casos diminuigdo acentuada do processo, porém,
dois casos evolufram para cegueira bilateral (n°s 8 e 10),
sendo que ambos eram do sexo feminino. As lesGes oculares
entretanto, predominaram no sexo masculino (75% dos ca-
sos), como em geral é descrito® 7 *°.

A cegueira ocorreu num perfodo de 3 a 6 anos de evolu-
gdo do processo, acometendo uma paciente na faixa etaria
de 25 a 30 anos, e outra na de 40-45 anos.

Os pacientes de SB incompleta apresentavam lesées
oculares semelhantes aos da completa. Dessa maneira, a
bilateralidade também foi a regra, e o hipépio estava pre-

' sente mais ou menos na mesma proporydo. A presenca de
reagdo inflamatéria na cdmara anterior esteve um pouco mais
baixa da descrita para os pacientes do tipo completo. As
les6es de segmento posterior, tanto a nivel de corpo vitreo,
como de retina ocorreram com a mesma intensidade e fre-
quiéncia da observada no outro grupo de pacientes. Les6es
apenas a nivel do segmento posterior ocorreram também
em 22,5% dos casos, e as lesées de fundo de olho obede-
ceram o mesmo padrdo descrito para os pacientes da sindro-
me completa.

RESUMO

Realizamos um estudo retrospectivo em 16 pacintes com Sindrome
de Behget completa e em 9 do tipo incompleto, enfatizando principal-
mente o acometimento mucocutdneo e ocular. Entre os pacientes
com sindrome completa, encontramos 93,7% de les6es de mucosa
oral, principalmente do tipo ulceragdo aftosa menor; 87,5% de les6es
de mucosa genital; 50% de les6es cutdneas, em geral muito polimor-
fas; 75% de lesbes oculares, predominantemente bilaterais, e com
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comprometimento uveal difuso; 56,2% de lesdes articulares, 6,25%
de lesdes neurolégicas e 32.5% de outros tipos de les6es, tais como
renais, febre, orquite epididimite.

Entre aqueles do tipo incompleto, todos apresentavam les6es
oculares tipicas, seguindo o mesmo padraodo ti ), e lesGes
de mucosa oral, mas nenhum tinha lesées genitais ou cutineas.

SUMMARY

We studied si [ with c e Behget's Disease and
nine patients with incomplete Behget's Disease retrospectively. The
main points of the study were the mucocutaneous and ocular involve-
ments. Among the patients with the complete syndrome, it had found
93,7% of oral lesions, most of them were of the minor aphtous ulcer
type; 87,5% of genital lesions; 50% of polimorphic cutaneous lesions,
7%% of ocular lesions, most of which in both eyes and with diffuse
uveal involvement; 56,2% of joint lesions; 6,25% of neurologic lesions
and 37,5% of other kinds of lesions such renal involvement, recurrent
orchitis and epididymitis, fever.

Among those patients with the incomplete syndrome, all
had quite typical ocular lesions that followed the pattern observed
in the lesions of the complete type and oral lesions as well. None
had genital or cutaneous lesions.
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