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RESUMO

A doenga de Behget ¢ uma entidade clinica rara que pode acom-
eter o sistema vascular, levando a trombose de grandes vasos. Os
autores descrevem um caso de trombose extensa, em um paciente
jovem, como manifestagio desta doenga.

Palavras-chave: doenca de Behget, trombose, dtrios do cora¢io.

INTRODUGAO

A doenga de Behget (DB) é um distrbio multissis-
témico caracterizado como vasculite, com diagnoéstico
clinico baseado, principalmente, na presenga de tlceras
orais recorrentes, que podem se associar a Glceras genitais,
manifestagdes oculares e cutaneas, além do envolvimento de
varios 6rgios, incluindo intestinos, cora¢do, sistema nervoso
central (SNC), pulmdes e sistema vascular. Neste altimo,
tanto as artérias como as veias podem ser acometidas com
o desenvolvimento de eventos trombéticos®2 3.

A trombofilia na DB ainda nao tem esclarecido seus
mecanismos fisiopatogénicos. Neste artigo, serd relatado
um paciente com DB, que apresentou trombose extensa
de veia cava inferior, veia intra-hepatica, que evoluiu até o
atrio direito ¢ a subclavia esquerda®-% 3.

RELATO DE CASO

Paciente masculino, 16 anos, que uma semana antes
da internagio, iniciou com dispnéia stbita, aos pequenos
esforgos e, posteriormente, ao repouso. Negava ortopnéia,
dispnéia paroxistica noturna, sem edemas, sem dor toracica,
hemoptise, tosse ou febre.

Apresentava dor em membros inferiores, diminui¢io
da acuidade visual de olho direito ¢ dor em olho esquer-
do. Ulceras escrotais estavam presentes, mas o paciente
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negava Ulceras orais recentes. Ao exame fisico, apresentava
taquipnéia, cianose central dependente de O, a 2 1/min para
melhora dos sintomas, olhos vermelhos, exame pulmonar e
cardiaco sem particularidades, abdome com discreta dor a
palpagdo de hipocdndrio direito com circulagdo colateral de
térax ascendente mais desenvolvida em lado direito, tlceras
escrotais de 2 a 3 cm de didmetro dolorosas sem secre¢io e
auséncias de cacifo em membros inferiores.

O paciente fazia 0 acompanhamento no Servi¢o de Derma-
tologia ¢ Oftalmologia por DB ha trés anos com tlceras orais ¢
escrotais associadas a uveite anterior bilateral, com vasculopatia
oclusiva periférica, atrofia de f6vea e retinopatia isquémica em
ambos os olhos e acuidade visual relativamente boa.

A saturagio de O, a 2 1/min era de 96,6%, PO, de 58,8
mmHg, PCO, de 25,6 mmHg e Ph 7,33; raio-x de térax com
discreto abaulamento de arco pulmonar; eletrocardiograma
(ECG) normal; velocidade de hemossedimentag¢io (VHS) de
65 mm na primeira hora; hemoculturas negativas. Na evolu-
¢do, precisou ser aumentado O, para 5 1/min para melhora
da dispnéia e da saturagao de O,. Iniciou-se heparinizagio
plena e corticosterdide na dose de 1 mg/kg/dia.

A tomografia de térax (Figura 1) mostrava derrame
pleural bilateral, atelectasia parcial em lobo inferior direito,
trombose de segmento intra-hepatico de veia cava inferior
com dilata¢io de veias dzigos ¢ hemiazigos, presenga de veia
cava persistente, drenando para veia hemiazigos através de
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arco hemiazigos acessoério (variante anatomico). Trombose
em veia subclavia esquerda, continuando-se para topografia
de mediastino posterior na regiio do ducto toricico.

Ecografia de abdome total mostrava hepatomegalia
homogénea, trombose total de veia cava inferior ao nivel
hepatico e de iliaca comum a esquerda, trombose parcial
de veia cava inferior da jungdo das ilfacas comuns até nivel
hepatico e veia supra-hepatica direita. Também observou-se
trombose ao nivel das jungoes das iliacas comuns até atrio
direito com discreto fluxo na porgio inferior (Figura 2).

O paciente evoluiu com dispnéia até 9° dia de internagio,
necessitando de oxigenoterapia continua a 5 1/min. No 10°
dia, ndo houve mais a necessidade de O,, o paciente comegou
a deambular normalmente, com desaparecimento da circula-
¢do colateral em torax a direita. No 13° dia, nio houve outras
intercorréncias ¢ o paciente recebeu alta com anticoagulagio
efetiva com femprocumona, assintomatico, com melhora das
ulceras genitais, sem dor ocular e acuidade visual mantida.
Medicado com prednisona 1 mg/kg/dia ¢ azatioprina 1
mg,/kg/dia sendo encaminhado ao ambulatério e a pesquisa
de anticorpos antifosfolipidios resultou negativa.

Figura 1 - Derrame pleural bilateral.
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FIGADO

Figura 2 - Trombose em veia cava inferior em nivel hepético.
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Doenga de Behcet com Extensa Trombose Venosa

DISCUSSAO

/

A doenga de Behget, sabidamente, ¢ uma doenga
trombofilica. Ha varios relatos na literatura de fendbmenos
tromboticos nesta doenga, tanto arteriais como venosos (7%
arteriais, 25% venosos ¢ 68% arteriais/venosos)?, de vasos
pequenos aos de grande calibre, nos mais variados locais,
principalmente na veia cava inferior.

O mecanismo de trombose na DB ¢ ainda desconhecido
e varias causas foram propostas. A presenga de anticorpos
antifosfolipides tem sido relatada, mas nio estd clara a sua
associagio com a DB™ 2. A presenca de anticorpos anticélulas
endoteliais explica alguns fendmenos vasculares, mas nao é
especifica para doenga intracardiaca e alguns acreditam que
existam anticorpos contra antigenos de células endocardicas®.
Ha também relatos de aumento dos niveis de fator Von Wil-
lebrand e aumento da inibi¢io do ativador de plasminogénio
tecidual®. Ha resisténcia na ativagao da proteina C e elevados
niveis de homocisteina® %7 e muta¢des no fator V de Leiden
sao também encontrados. Todas as pessoas que possuem o
fator V de Leiden mostram resisténcia a ativagdo de proteina
C e cerca de 15% dos casos de resisténcia a proteina C nio
ocorre muta¢do no fator V de Leiden®. Em 1998, Oner et
al® demonstraram que a presenga da mutagio do fator V
de Leiden é mais comum na DB 11.12),

Sabe-se que, mesmo em controles adequados de anti-
coagulagdo, o paciente com DB faz novas tromboses, o que
sugere outros mecanismos ainda nio esclarecidos*3).

A trombose é mais comum em homens jovens, com
idade variando entre a segunda ¢ a terceira décadas de vida,
com diagnoéstico de DB de 3,2 a 5,8 anos™'*). Em homens, a
trombose tem predominio de 4 a 18 vezes maior do que em
15,1, Os fatores de risco para trombose de grandes
Vasos, COmo 0s que ocorrem em veia intra-hepatico, sao as
tromboflebites superficiais e trombose de veia cava inferior,
¢ sua apresenta¢do ¢ infrequente, cerca de 5%, na auséncia
destes fatores de risco> V. Apesar de alguns autores terem
encontrado uma freqiiéncia aumentada de alguns fatores de
risco para trombose na DB, o mecanismo desta ainda niao
esta esclarecido.

Outro relato mostra que a tromboflebite superficial
precede a trombose profunda de cava e arterial®.

Outra série descreve que a trombose intra-cardiaca
ocorre em 1 a 7% dos pacientes, mais comumente em ca-
maras direitas ¢ dentre elas em étrio direito ). A presenga
de anticorpos antifosfolipides foi identificada como fator
de risco para a trombose. Os pacientes possuiam niveis de
proteina C e S normais neste estudo.
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O envolvimento cardiaco ¢ mais comum em homens jo-
vens com doenga sistémica grave®. Ha autores que defendem
que o envolvimento de camaras direitas, além de raro, ocorre
mais associado a vasculite pulmonar. O manejo terapéutico
fica dependente do comprometimento hemodinimico ¢
sinais de insuficiéncia cardiaca, com tendéncia ao tratamento
conservador, podendo ser cirirgico quando ndo-responsivo
ou indicado por outro motivo, como a localizagao do trombo
no septo ou livre, por exemplo®.

E descrita uma sindrome*®), chamada Stovim-Hughes, em
que ocorre trombose venosa profunda ou trombose de cava
inferior e superior associada a maltiplos aneurismas arteriais.

Compreende-se, entdo, que o envolvimento vascular
(vasculo-Behget) ¢ o maior determinante do progndstico
da DB®.
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Neste nosso relato observa-se que os dados epidemio-
logicos (idade, sexo, tempo de doenga) sio congruentes
com a literatura para as manifestagdes de trombose que
o paciente apresentou. A pesquisa para a sindrome anti-
fosfolipide foi negativa e ndo foi pesquisado algum outro
distarbio de coagulagio que pudesse estar associado a
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veia subclavia esquerda), pela idade jovem do paciente e
a gravidade do prognéstico, visto que novos fendomenos
tromboticos podem ocorrer, mesmo com a terapéutica
adequada de anticoagula¢io e controle da doenga.
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