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Resumo

A Doenga de Behget (DB) € uma afecgéo entendida por ser infamatéria, multissistémica,
de causa ainda desconhecida, apresentando sintomas como Ulceras orais, genitais, uveite,
lesbes cutaneas e vasculites recorrentes, sendo mais frequente nos paises que se esten-
dem desde o Mediterraneo até o extremo Oriente. Reconhecida atualmente como uma
doenga autoimune, a DB parece agregar elementos genéticos do portador e fatores
ambientais desencadeantes. Para o estabelecimento de critérios internacionais para um
diagnéstico, protocolos clinicos foram desenvolvidos para auxiliar a atividade da doenca
assim permitindo a padronizagdo das pesquisas na area, ainda que nédo existam altera-
coes laboratoriais ou histopatolégicas definidas da doenga. O diagndstico depende-de
uma avaliacéo clinica criteriosa que, quando precoce, é determinante para o prognéstico.
Neste artigo séo revistos dados clinicos para o diagnéstico da Doencga de Behget.
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INTRODUCAO

HulGsi Behget, um dermatologista turco, descreveu
em 1937 a Doenca de Behget como "triade classica," re-
conhecendo como sintomas, inflamacdes recorrentes ocu-
lares, ulceragdes orais e nas regides genitais.’ Embora,
muito provavelmente, ja teria sido identificada por Hip6-
crates, em relatos sugestivos do inicio do século V a.C:
"(...) muitos desenvolveram ulceragbes aftosas. Muitas
ulceragbes sobre os genitais(...) oftalmias lacrimosas de
caréater crénico, com dores; excreg¢bes fungicas das pal-
pebras externamente, e infernamente, que destruiram a
vista de muitas pessoas (...)". Subsequentemente, outros
sintomas associados a Doencga de Behget foram sendo
reconhecidos, caracterizando-a como multissistémica,
com envolvimento vascular, articular, do sistema nervoso
central (SNC), pulmonar, trato gastrointestinal (TGI), car-
diaco e cutaneo.?

Aincidéncia das ocorréncias oculares tem a variavel
de 23% a 96%, e, de acordo com os estudos, o envolvi-
mento ocular constitui a primeira manifestacdo da doen-
¢a em cerca de 10% dos casos.® A DB é motivo decor-
rente de afecgdes oculares graves, denominada de uveite.

Em 1979, Mishima® evidenciou que 12% das cegueiras
contraidos em adultos jovens no Japéo se deviam a DB.
Uma pesquisa realizada entre 1975 e 1985 concluiu que
houve reducgéao da acuidade visual util em 76% dos pacien-
tes no periodo de seis a dez anos ap6s inicio dos indicios
de inflamagdes oculares.® Averiguagdes mais atuais pro-
pdéem uma reducgéo consideravel da rapidez de agravamen-
to da acuidade visual nos ultimos dois decénios.®

A etiopatogenia da DB néao esta inteiramente escla-
recida, no entanto, as informagdes epidemioldgicas e a
maior parte dos estudos a classificam como uma doenca
autoimune e concordam com a interacdo de uma agrega-
céo de fatores intrinsecos, como as predisposi¢ces gené-
ticas,”) e extrinsecos, como ambientais.® dentifica-se uma
susceptibilidade elevada para a manifestagcdo da DB nos
individuos que exibem o alelo HLA-B51 que esta presen-
te em 50% a 77% nesses individuos.” Determinados
agentes infecciosos igualmente parecem estar incluidos
na patogénese desta enfermidade. A existéncia do DNA
do virus Herpes simplex e anticorpos agonistas do virus
foram descobertos em elevadas proporgdes nos enfermos
com DB quando confrontados com grupos de controle. A
existéncia de vasculite, a indispensavel leséo histopato-
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légica e imunocomplexos circulantes indicam a classifica-
¢do da doengca como autoimune.®

A Doenca de Behget é considerada uma doencarara,
e se expressa em uma distribuicdo global com diversas
prevaléncias, sendo mais comum na Bacia do Mediterra-
neo e em paises do leste europeu, conhecida historicamente
como a "antiga rota da seda". As mais elevadas taxas de
predominancia sdo achadas em Istambul, na Turquia, com
cerca de quatrocentos casos por 100 mil adultos."® A
afeccao é referida em menor proporgédo em outros paises.
A prevaléncia estimada varia de 6,4 casos por 100 mil
adultos na Espanha a 13 por 100 mil adultos no Japao.(™

A Doenca de Behget reconhecida ap6s como Sindro-
me de Behget (SD) permanece em uma situagao clinica
relacionada a agravamentos, com morbimortalidades sig-
nificativas. Todavia, ainda que permanegam questdes a
serem respondidas, ocorre um progresso notério na com-
preenséo de suas manifestagdes fisiopatolégicas.

O objetivo da presente revisédo literaria é analisar
manifestagdes e dados clinicos laboratoriais a fim de ex-
plorar e ampliar informacdes dos pacientes diagnostica-
dos com a Sindrome de Behcet.

MATERIAL E METODOS

Foi realizada uma busca e extragdo em bancos de
dados eletronicos PubMed, SciELO e Medline, no periodo
de 1964 até 2012, sendo que os artigos encontrados foram
traduzidos por meio do aplicativo doctransiator. Utilizamos
como descritores "Behget", "multisystem inflammation" e o
operador booleano "AND". Como critério de inclusdo foram
selecionadas pesquisas com dados para diagnoéstico em
pacientes com a Doenca de Behget, com o intuito de explo-
rar e ampliar os achados entre as pesquisas. Os critérios de
exclusao foram: (1) trabalhos com auséncias dos sintomas
da Doenca de Behget, (2) trabalhos com auséncia de dados
para diagnéstico, (3) trabalhos repetidos e (4) trabalhos cujo
tema néo era o proposto para selecdo. A elaboragéo deste
estudo implicou leitura da bibliografia basica e analise das
informacgdes obtidas que passaram a fazer parte do corpo
deste trabalho.

REFERENCIAL TEORICO

Quadro clinico

O diagnéstico é essencialmente clinico, afec¢des auto-
inflamatoérias sdo reconhecidas por episédios idiopaticos
multissistémico, desconhecendo um antigeno ou anticorpo
distintivo a retorno imune.(™?

Manifestagcoes mucocutaneas

Sao os principais sintomas e mais recorrentes da SD,
observadas em 97% dos casos estudados, apresentando
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formato oval ou redondo com bordas bem definidas. Séao
geralmente dolorosas, rodeadas por um halo vermelho. A
base necrosada é de cor esbranquicado-amarelada.
Aftoses orais localizam-se nas bochechas, labios, gengi-
vas, palato, amigdalas e faringe, com duragéo aproximada
de uma a duas semanas em processo de cura esponta-
neo. As lesdes genitais, em 65% dos casos, sdo seme-
Ihantes morfologicamente com as ulceragdes orais, entre-
tanto maiores, geralmente encontradas na vulva predomi-
nando nos grandes e pequenos labios, no sexo feminino e
regiao escrotal no sexo masculino, com o periodo de cura
ainda mais lento, de duas a quatro semanas, com menos
frequéncia de retorno e mais dolorosas.(™

As lesfes cutaneas se manifestam em alguns casos
por pustulas, papulas, nédulos eritematosos ou pseudo-
foliculite sendo esse ultimo mais frequente, surgindo nos
membros inferiores e na regiao pubica, podendo ser vista
em todo o corpo lesdes acneiformes, localizando-se prefe-
rencialmente nos membros superiores e inferiores.(

Manifestagoes oculares

As manifestacdes oculares abrangem cerca da me-
tade dos pacientes, sendo que maior parte nos jovens do
sexo masculino. Uveite é a mais habitual, recorrente, bila-
teral e crénica, resultando em alteragdes estruturais, cica-
trizes na retina. Quando ao hipépio (inflamacéo intensa),
apresentando exsudado, espesso e branco, hemorragias,
edema de papila e doenga macular importante causa de
morbidade levando a cataratas e, menos constante, a
glaucoma.”

Manifestagdes articulares

Artrite, em geral ndo erosiva, pode se apresentar em
grandes ou pequenas articulagdes na SD, embora os joe-
Ihos sejam os mais correntemente afetados.'¥

Manifestagcdes do sistema nervoso central

O SB no SNC é um motivo relevante de morbilidade
e mortalidade, que pode variar de 3% a 44% dos pacien-
tes. Envolvem o parenquimatoso (80% dos casos), que
compromete preferivelmente o tronco cerebral, ganglios da
base, estruturas diencefalicas e capsulas internas, provo-
cando sintomas piramidais ou motores, mutagdes
cognitivas, ataxia e disturbios esfincterianos, ou trombose
de seio venoso (20% dos casos) com edema de papila
com ou sem cefaleia. Elevacéao de proteinas no LCR foram
relacionadas ao pior prognéstico como meningites e com-
pressdes medulares.('®

Manifestagcdes vasculares

Em membros inferiores é frequente ocorrer trombo-
flebite e trombose venosa profunda (TVP). Oclusdo ou obs-
trucéo de outros vasos calibrosos como veia cava e veias
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supra-hepaticas (Sindrome de Budd-Chiari) é rara. O envol-
vimento de vasos calibrosos, principalmente das artérias,
é uma essencial causa de mortalidade. Aneurisma e/ou
ocluséo arterial sdo as preeminentes alteragdes encontra-
das. Pacientes com aneurismas de artéria pulmonar cor-
rem um maior risco de hemoptise (expectoracdo de san-
gue pelos pulmées) macica, resultando a 6bito.(%

Manifestagées gastrointestinais

Os sintomas gastrointestinais incluem anorexia,
hiperémese (vomito), nauseas, dispepsia, diarreia e
enteralgia, lesdes ulcerativas frequentemente nas regides
do ileo, continuo pelo ceco e outras porgdes do colén, po-
dendo surgir em outras partes do sistema digestivo.

O processo inflamatorio intestinal tem como principal
diagnoéstico diferencial, histologicamente, as lesdes que
sdo semelhantes a Doenca de Crohn; entretanto, a presen-
ca de granulomas pode ser usada para descartar SB. A
cintilografia com leucécitos mostrou a presenca de infla-
magéo."®

Manifestagdes cardiacas

O envolvimento cardiaco é incomum, inclui lesées
valvulares (prolapso da valvula mitral), pericardite, mio-
cardite, trombose intracardiaca, endomiocardiofibrose,
trombose/aneurisma coronarianas, angina, insuficiéncia
cardiaca, aneurisma do ventriculo e infarto do miocardio."®

Manifestagdes renais

E rara entre outros tipos de vasculites. Os sintomas
apresentam amiloidose, doenca vascular, glomerulonefrite,
hematuria, proteindria, Insuficiéncia Renal Aguda (IRA), mas

podendo progredir para Insuficiéncia Renal Cronica (IRC).("®

Manifestagées pulmonares
Pode apresentar, mesmo que rara, embolia, derrame
pleural, pleurisia, fibrose e infegao pulmonar.(*

Outras manifestagées

Os pacientes podem apresentar outros sintomas
como febre e mal-estar. Disfungcédo eréctil pode se
presentar em pacientes com disfungdo neurolégica e
vascular, podendo ser observado nestes a fungéo do trato
urinario inferior.('”

DIAGNOSTICO CLINICO

Foi elaborado em 1990, pelo International Study
Group for Behget’s Disease (ISGBD) com a finalidade de
protocolar critérios diagnésticos com um conjunto de ca-
racteristicas da SB (Tabela 1). Apesar de tais padrées te-
rem sido primeiramente nomeados como critérios diagnos-
ticos, os autores enfatizam que sua utilidade é garantir a
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uniformidade de pacientes inclusos em estudos, assim pos-
sibilitando a comparacéo entre grupos, nao tendo que re-
presentar como Unica ferramenta para diagnosticar casos
individuais."®

Um paciente pode ser classificado como portador da
sindrome de Behget quando o critério 1 (Quadro 1) esta
presente, associado a quaisquer dois dos demais critéri-
0s, ndo necessariamente de forma simultanea.

Quadro 1 - Critérios de classificagdo da Sindrome de Behget (SB)

1.Ulceragdes orais recorrentes (pelo menos trés vezes no periodo
de 12 meses)

2.Ulceragao genital recorrente

3.Lesdes oculares (uveite anterior, uveite posterior, células no
vitreo ou vasculite retiniana)

4. Lesodes cutaneas. (eritema nodoso, pseudofoliculite, lesdes
papulopustulares ou acneiformes)

5.Teste de patergia positivo

Fonte: International Study Group for Behget's Disease, 1990.!"9

Protocolos clinicos incluindo toda uma anamnese do
paciente, identificacdo, histéria da doenca, uso de medi-
cacdes continuas, antecedentes pessoais e familiares, o
exame fisico e a coleta de exames laboratoriais de rotina
como:

Hemograma

Avaliacao clinica geral e diagnéstico de processos
infecciosos, leucemias/leucoses, trombocitose e trombo-
citopenia. O hemograma é uma das analises mais usadas
na medicina, pois seus dados gerais possibilitam uma ava-
liacdo extensa da condicao clinica do paciente. Embora nao
seja um teste extremamente sensivel e especifico para con-
cluir o diagnéstico de SB, pode ser encarado como um si-
nal e/ou sintoma, integrante da condigéo inicial do pacien-
te. No hemograma séo analisadas as trés séries celulares
componentes do sangue: eritrocitos, leucocitos e plaquetas,
constituindo o eritrograma, leucograma e plaquetograma.
No eritrograma, sdo contados os eritrécitos, sédo medidas
as concentragdes de hemoglobina e hematécrito, sdo de-
terminados os indices hematimétricos (volume celular mé-
dio, concentragdo de hemoglobina corpuscular média,
hemoglobina corpuscular média), além da determinagéo do
RDW, que apresentam a variagcdo do tamanho dos
eritrécitos. No leucograma, os leucécitos sdo contados em
termos gerais, sendo classificados em uma contagem re-
lativa em diferentes populacdes (neutréfilos, baséfilos,
eosinéfilos, linfécitos, monécitos), segundo suas caracte-
risticas citolégicas. No plaquetograma, as plaquetas sao
contadas e seu tamanho médio e variagdes de volume sao
determinados (MPV e PDW). Todas estas analises séao
seguidas por microscopia ap6s coloragéo para avaliagédo
das caracteristicas e/ou alteragcdes morfologicas de cada
série. Estes dados em conjunto permitem indicativos diag-
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nosticos que, quando cruzados com outros dados e/ou re-
sultados, séo de extrema importancia clinica.?

Velocidade de hemossedimentagiao (VHS)

E um exame sensivel, mas pouco especifico dos pro-
cessos inflamatorios, indicado como marcador de ativida-
des infecciosas inespecificas, doengas autoimunes e reu-
maticas podendo elevar-se nos processos inflamatérios
agudos e cronicos, nas lesdes e destruicao tecidual, sen-
do utilizado no controle progressivo das enfermidades reu-
maticas ou crénicas como da SB.%

Urina 1

E um dos exames mais usados como triagem das
principais fungées metabdlicas do organismo, assim su-
pervisionando a fungédo renal dos pacientes. Hoje, a
metodologia automatizada permite uma avaliacdo padro-
nizada dos elementos presentes na amostra examinada por
meio de leitores épticos de tiras reagentes. Este exame
visa detectar os elementos anormais e analisar o sedimento
urinario em amostras de urina."

Ureia

A dosagem da ureia no sangue ajuda a detectar a in-
suficiéncia renal (IR) precocemente, porém é um comple-
mento associado a valores da creatinina, indicado para
pacientes de SB que fazem uso de medicag¢ées, como, por
exemplo, corticoides, que retém liquidos, causando edema
por todo o corpo. E utilizado o método cinético ultravioleta
com referéncias em mg/dL.?%

Creatinina

A creatinina sérica é o principal teste para a avalia-
¢éo da funcao renal, refletindo a filtragéo glomerular, sendo
mais sensivel e especifica que a ureia. E amplamente utili-
zada para o calculo da estimativa de filtragéo glomerular
pela férmula Cockroft-Gault ou MDRD, na triagem de do-
enca renal crénica.

e Fdérmula Cockcroft-Gault: Depuragao de creatinina
=[(140 - idade) x peso]/creatinina sérica x 72 (x 0,85 para
mulheres);

e Foérmula MDRD simplificada: RFG = 186 x
creatinina sérica-1,154 x idade-0,203 x 0,742 (se mulher)
x 1,212 (se afroamericano). Importante ressaltar que po-
dem ser alterados os valores dependendo do uso de me-
dicacgdes, falta do repouso antes da coleta entre outros
fatores.®

Aminotransferases

O aspartato aminotransferase (AST) e a alanina
aminotransferase (ALT) sdo células encontradas no cora-
¢éo, no sistema musculoesquelético, rim e figado e tém in-
teresse clinico importante para o diagnéstico de lesdes
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hepaticas e cardiacas provocadas uma vez que extrava-
sam essas células lesadas para a corrente sanguinea.®

Fator antinuclear (FAN)

Por imunofluorescéncia indireta, o estabelecimento
dos padrdes do FAN é geralmente seguido pela determi-
nacao mais especifica dos anticorpos contra os antigenos
a eles associados. As células Hep-2 sdo o melhor substrato
para pesquisa por fornecerem maior sensibilidade com os
antigenos nucleares possiveis, indicado para diagnéstico
de doencas autoimunes sistémicas, e tem como interpre-
tacao clinica os padrdes de fluorescéncia. Geralmente in-
dicam o grupo de antigenos intracelulares, sugerindo a in-
vestigacéo posterior ou associacao patologica. Sdo con-
siderados de importancia clinica resultados superiores a
1:80. Anticorpos antinucleares, principalmente em titulos
baixos, podem ser encontrados em individuos normais, in-
feccdes e doencas inflamatorias cronicas, devendo ser
correlacionados com os dados clinicos. Algumas medica-
¢des podem estar associadas ao desenvolvimento de FAN
positivo, como procainamida, hidralazina, fenotiazinas,
difenilhidantoina, isoniazida, quinidina, entre outros, com
titulos detectaveis por meses e até anos apods a interrup-
¢do de sua administracdo. Tem como referéncia: Nao
reagente. Avancos técnicos no teste de FAN levaram a um
aumento em sua sensibilidade e consequentemente a uma
redugao na sua especificidade ao utilizar diluigao inicial de
1/80.0

Sorologia para hepatite B, C e HIV

Quando possivel, compreende na detec¢éo desses
virus e é especialmente indicada para a confirmacéao pre-
coce do diagnostico dessas afeccdes. Possui utilizagao
também na resolugéo de resultados sorolégicos indeter-
minados. Além disto, o método independe da resposta imu-
ne do hospedeiro, indicando a presenca do virus antes do
periodo de soroconversao.”

Proteinuria 24 horas

Avaliagao de doencas renais. A proteinuria ndo € uma
doenca; trata-se de um marcador clinico, indicando a exis-
téncia de uma anormalidade renal evidente. Quando cau-
sada por doenca renal ou sistémica, € acompanhada por
outras anormalidades clinicas tais como: creatinina sérica
elevada, sedimento urinario anormal, evidéncia de enfer-
midade sistémica (febre, erupgéo da pele, vasculite). Prin-
cipais razdes para o desenvolvimento de proteindria:
proteinuria funcional (processo benigno originado por
agressores fisiologicos ou psicolégicos, tais como enfer-
midades agudas, exercicios, estresse emocional e uma
entidade bem descrita denominada "proteinuria ortos-
tatica"); superprodugéo de proteinas plasmaticas filtraveis
circulantes (proteinas de Bence Jones, associadas com
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mieloma multiplo); proteindria glomerular (resultante de
anormalidades na membrana basal glomerular); protei-
nuria tubular (ocorre como resultado de reabsorgéo defei-
tuosa das proteinas filtradas normalmente no tabulo
proximal, tendo como causas a presenca de necrose
tubular aguda, lesédo téxica por chumbo ou aminoglico-
sideos e alteragcdes metabolicas hereditarias, referen-
ciando como 0,03 a 0,14g/24h.(20

Crioglobulinas

Séao um grupo de proteinas que, sob baixas tempera-
turas, formam agregados insollveis que se precipitam. Apos
aquecimento tendem a se dissolver. Indicagdes: Diagnés-
tico de croglobulinemia. Interpretacgéo clinica:

« Crioglobulina tipo I:imunoglobulinas monoclonais,
da classe 1gG, IgM ou IgA (raramente proteina de Bence-
Jones) sem atividade de fator reumatoide (FR) e néo fixa
complemento: podem estar presentes na
macroglobulinemia de Waldenstrén, mieloma muiltiplo, pur-
pura, fendmeno de Raynaud.

e Crioglobulina mista do tipo Il imunoglobulinas
monoclonais, classe IgM, IgG ou IgA, que geralmente tém
atividade de FR, associadas a IgG policlonal e fixam com-
plemento: sdo comuns em doengas infecciosas cronicas,
sobretudo hepatite B e, principalmente, hepatite C, que é a
principal causa de crioglobulinemia; também é observada
na artrite reumatoide e sindrome de Sjégren.

« Crioglobulina mista tipo /ll: imunoglobulinas de ori-
gem policlonal com, pelo menos, uma com atividade de FR
e que fixam complemento: doengas reumaticas como LES,
artrite reumatoide, mas também ocorre em doencgas infec-
ciosas croénicas, virais, bacterianas e parasitarias.®”

Pesquisa do HLA B51

Antigeno relacionado a doenca de Behcet. Esta pre-
sente em 50% a 77% dos pacientes com a doenca. Indica-
céo: Associada aos parametros clinicos e outros exames
laboratoriais, auxilia na identificacdo dos individuos com a
doenca. Tem como interpretacao clinica, em regides de alta
prevaléncia no Oriente; a deteccédo do antigeno esta asso-
ciada a presenca de doenca. No entanto, esta presente tam-
bém em individuos ndo acometidos, contudo, este resulta-
do é analisado em funcédo de parametros clinicos e outros
exames laboratoriais, referenciado como nao detectado.®

Liquor

A anadlise clinica inicia-se ja no processo de coleta,
onde deve ser verificado se o fluido corre sob presséao
(indicativo de hipertenséao intracraniana) ou apenas em
gotejamento lento (normal). A aparéncia deve ser limpida e
incolor. A citologia deve ser iniciada prontamente, pois as
células suspensas em liquor sofrem rapida degradacéo in
vitro. Contam-se as células presentes por milimetro cubico
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com uso da camara de Neubauer. A diluigéo ndo é neces-
saria, a menos que seja observada celularidade muito ele-
vada. A contagem elevada de leucécitos esta associada a
infeccdes, sendo o predominio de neutréfilos indicativo de
infeccao bacteriana, e o predominio de linfécitos associa-
do a infecgdes virais e a hiperproteinorraquiana (elevacao
proteica) indicam meningites e compressdes medulares
sendo os valores de referéncia.®®

Outros exames

Os autores recomendam néao acrescentar como valor
os resultados, porém, quando alterados, devem abrir mar-
gem as investigacdes adicionais, acrescidos também a ati-
vidade em sistemas organicos especificos, de acordo com
as diferentes manifestagdes da SB quando ha suspeita.('®
Como exames, acréscimo de exames oftalmoldgicos, de
imagens como: Tomografia computadorizada (TC), resso-
nancia nuclear magnética (RNM) e angiografia convencio-
nal, ultrassonografia venosa ou artérias com Doppler e/ou
TC, endoscopia digestiva alta (EDA), colonoscopia e/ou
exame radiolégico contrastado.

Teste de patergia, que é a insercéo obliqua de uma
agulha de calibre 20 Gauge na pele em condi¢cdes esté-
reis, sem injecéo de salina, deve produzir um nédulo
eritematoso ou pustular no local apés 24 a 48 horas para
se considerar um resultado positivo.("®

Em 2004, Lawton et al.®®avaliaram a aplicabilidade
numérica nos sintomas a fim de facilitar no diagnéstico.
Foram considerados 14 itens como medidas da ativida-
de da SB, pelo indice denominado Behget’s Disease
Activity Index (BDAI). Neste protocolo apenas queixas e
exame fisico em paciente com SB, sem provas labora-
toriais.

Quadro 2 - Critérios clinicos para avaliagao da atividade da Sindrome
de Behget (SB)

. Ulceras orais
. Ulceras genitais
. Eritema nodoso

. Pustulas

. Artralgia

Artrite

. Nausea ou vémitos

. Diarreia

©

. Cefaleia

10. Sinais ou sintomas de atividade ocular

11. Sinais ou sintomas de atividade em sistema nervoso central
12. Sinais ou sintomas de atividade em grandes vasos

13. Autoavaliagao do paciente (sobre escala semi-quantitativa)

14. Impressao geral do clinico (sobre escala semi-quantitativa)
Fonte: Lawton et al,2004

A presenca dos critérios acima (Quadro 2) nas qua-
tro semanas anteriores é utilizada para quantificar a ativi-
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dade da sindrome de Behget e um indice é produzido pela
soma simples dos critérios positivos. Porém, a repro-
dutividade e a validade deste indice entre diferentes cen-
tros ainda néo foram convenientemente avaliadas.

O International Criteria for Behget's Disease (ICBD)
foi criado em 2006 para melhorar e sensibilizar o diagnos-
tico da SB (Quadro 3)

Quadro 3 - Critérios de diagndsticos/classificagdo da Doencga de
Behget

Critérios de diagndsticos Pontos

Ulceras orais 1

Manifestagdes cutaneas 1

Lesbes vasculares (tromboses arterial e 1

venosa, aneurisma)

Teste de patergia 1

Ulceras genitais 2

Lesbes oculares 2

Doenca de Behget 3 ou mais pontos

Baseado e adaptado da fonte Davatchit et al., 2010 (*®

DISCUSSAO

Nao existem exames laboratoriais para diagnosticar
a SD. Porém existem marcadores de inflamagdes como
Proteina C Reativa (PCR), Velocidade de Hemossedimen-
tacédo (VHS) e leucocitose, imunoglobulinas, fatores de
complementos que podem apresentar aumentados. A as-
sociacdo do HLA B51 (Human Leucocyte Antigen —
Antigeno Leucocitario Humano) parece apresentar uma
variacéo geografica, presente no Japao e populagdo me-
diterranea, mas com auséncia nos EUA e Reino Unido,?®
e do MHC (Major Histocompatibility Complex - Comple-
xo Principal de Histocompatibilidade) classe | também néo
diagnostica, porém pode ajudar no diagnéstico diferenci-
al. Essa associagdo gerou produtos que pertencem ao
grupo das "proteinas de choque térmico" (HSP - heat
shock proteins), sugerindo a capacidade atuante
molecular apresentando antigenos a linfécitos T. Porém,
anticorpos contra o virus herpes simples e o préoprio DNA
viral também foram achados em porcdes mais elevadas
em pacientes com SD do que em controles saudaveis.
Diversos agentes microbianos ja ocuparam a posicao de
suspeitos desencadeadores da enfermidade. Algumas es-
pécies de estreptococos achadas na flora oral ja foram
mencionadas como causadoras de lesdes aftosas fre-
quentes. Sorotipos incomuns de Streptococcus sanguis
e anticorpos contra esta bactéria foram descobertos em
flora oral e no sangue, respectivamente, nos casos de SB.
Contrariamente, o conjunto de tais estudos demonstra
uma condi¢céo de hiper-reatividade a antigenos comuns
no meio ambiente. Entretanto, todos esses resultados ndao
séo conclusivos.\"®
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Uma pesquisa no Japado observou a presenca de
Streptococcal Bes-1 e de DNA do Herpes simples nos te-
cidos de portadores de Behcet, sugerindo que infecgées
podem ter relevancia na génese desse quadro.?” Albuquer-
que et al.?® constatam o fato de que a apresentagao da
doenca de forma incompleta é recorrente. Este fato pode
levar a diagnésticos equivocados, exemplificando com a
doenca celiaca, que se acompanha de sintomas de aftas
orais, diarreias frequentes, além de alteragdes discretas
na mucosa do intestino delgado. No estudo de caso clinico
presenciou-se o anticorpo antigliadina IgG reagente gero,
primeiramente, uma suspeita da doenca celiaca. Entretan-
to, ndo houve melhora dos sintomas com a introdugéo da
dieta livre de gluten, o que foi determinante para a mudan-
¢a de rumo da investigacédo.®

CONCLUSAO

O diagnéstico da Sindrome de Behget é apoiado nas
manifestacdes clinicas associadas a complicagdes dos
sintomas dos pacientes que devem ser analisados pelo
médico. Entretanto, ainda ha lacunas a serem preenchi-
das, como o entendimento do fator ambiental para a do-
enca se expressar e estudos especificos para estratégi-
as no tratamento mais eficaz. Ha necessidade de profis-
sionais de diversas areas auxiliando no diagnéstico pre-
coce e correto, definindo uma intervencao terapéutica efi-
ciente a fim de se definir um prognéstico, muitas vezes
alterando o rumo natural da doenca e ofertando qualida-
de de vida ao paciente.

Abstract

Behget's disease (DB) is an affection understood to be multisystemic
inflammation of an as yet unknown cause, presenting symptoms such
as oral ulcers, genitalia, uveitis, cutaneous lesions and recurrent
vasculitis. It is more frequent in countries stretching from the
Mediterranean to the Far East. Currently recognized as an autoimmune
disease, DB appears to aggregate carrier genetic elements and
environmental triggering factors. The establishment of international
criteria for a diagnosis, clinical protocols were developed to aid the
activity of the disease thus allowing the standardization of research in
the area, although there are no laboratory or histopathological changes
defined disease, the diagnosis dependent on a careful clinical evaluation
that when are determinants for the prognosis. In this article we review
clinical data for the diagnosis of Behget's Disease.
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Behcet Syndrome; vascular diseases; autoimmune diseases
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