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RESUMO

Relatamos aqui o caso de um paciente masculino de 30 anos
de idade, sexo masculino, com achados clinicos tipicos da sindrome
de Behget (SB) e da policondrite recidivante (PR) sem, no entanto,
preencher completamente os critérios de classificagio para nenhuma
das entidades isoladamente. O termo sindrome MAGIC (Mouth
And Genital ulcers with Inflamed Cartilage) tem sido usado para
classificar pacientes semelhantes. Uma breve revisio dos casos
previamente relatados também ¢ apresentada.
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INTRODUGAO

A sindrome de Behget (SB) e a policondrite recidivante
(PR) sdo afec¢oes inflamatérias multissistémicas raras, de
provavel natureza auto-imune, que apresentam manifes-
tagoes clinicas razoavelmente especificas permitindo seu
diagnostico através de conjuntos de critérios bem defini-
dos. A ocorréncia de manifestagdes das duas entidades no
mesmo paciente foi relatada pela primeira vez por Firestein
et al M em 1985, numa série de cinco casos, propondo a
esta associagdo a denominagdo sindrome MAGIC (Mouth
And Genital ulcers with Inflamed Cartilage) ¢ sugerindo
a existéncia de um mecanismo patogénico comum as duas
entidades. Apresentamos nesta comunicag¢io a descri¢ao de
um caso brasileiro desta rara associagdo.

ABSTRACT

We describe a 30 years old man with typical features of both
Behget's syndrome and relapsing polychondritis but neither
complete classification criteria. The term MAGIC syndrome
(Mouth And Genital ulcers with Inflimed Cartilage) has been
used to describe similarly aftected patients. We present a brief
review of previously reported cases.

Keywords: Behcet's syndrome, polychondritis, relapsing,

vasculitis.

RELATO DE CASO

Um paciente do sexo masculino, de 30 anos, em
acompanhamento ambulatorial regular desde junho de
2002 com histéria de tlceras aftosas orais de repeti¢io,
associadas a pseudofoliculite e eritema nodoso em perna
direita, desde fevereiro de 2001. Apresentou orquiepidi-
mite em setembro de 2001 ¢ trombose venosa profunda
em perna direita em outubro de 2001, sendo iniciada an-
ticoagulag¢io com varfarina e encaminhado ao Servigo de
Reumatologia com a hipdtese diagnostica de SB. Negava
tlceras genitais, ndo foi encontrado acometimento ocular
em avaliacdo oftalmologica e o teste de patergia foi nega-
tivo. Também ndo apresentava sintomas gastrintestinais.
Tinha provas de fun¢io hepatica, renal, hematimetria e
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cletrolitos normais. Velocidade de hemossedimentagdo
(VHS) era 28 mm/h (Westergren) e Proteina-C reativa
(PCR) era 36,0 mcg/ml (Nefelometria, normal até 5
mcg/ml). Pesquisa de Fator Antinuclear, anticorpos an-
ticardiolipina ¢ de anticoagulante [ipico foram negativos.
Os niveis das proteinas C, S e de antitrombina III eram
normais. Terapia com prednisona 20 mg por dia e colchi-
cina foi iniciada, sendo também mantida a anticoagulagio
com varfarina. Embora tenha evoluido inicialmente com
melhora clinica e normaliza¢io de VHS e PCR, persistiu
com surtos recorrentes de atividade caracterizados por
Glceras orais e eritema nodoso. Azatioprina foi iniciada
em outubro de 2002, sendo substituida por ineficicia, em
abril de 2003, por talidomida, e esta por clorambucil, em
janeiro de 2004, ao qual foram associados pentoxifilina e
penicilina benzatina, também com pouca eficicia.

Em agosto de 2005, apresentou-se com novo eritema
nodoso (Figura 1), tlceras aftosas orais, aumento de PCR
(37,4 mcg/ml por nefelometria) e VHS 8 (Westergren),
mas também com dor, eritema ¢ aumento de volume em
pavilhdo auricular esquerdo poupando o l6bulo (Figura 2).
Referia que esta sintomatologia ocorrera também na orelha
direita duas semanas antes, com melhora espontanea. A dose
de prednisona foi aumentada para 40 mg por dia, havendo
melhora da inflamagao auricular apés uma semana.

Figura 2 - Inflamagédo do
pavilhdo auricular esquerdo,
poupando lobulo.

Figura 1 - Eritema nodoso em
atividade na perna direita.

DISCUSSAO

A SB pode ser diagnosticada através dos critérios
propostos pelo International Study Group for Behget’s
Disease em 1990@): (1) ulcerag¢oes orais recorrentes devem
obrigatoriamente estar presentes, associadas a quaisquer
dois dos seguintes critérios: (2) ulcera¢io genital recor-
rente; (3) lesdes oculares, incluindo uveite anterior, uveite
posterior, células no vitreo ou vasculite retiniana; (4) lesoes
cutineas, incluindo eritema nodoso, pseudofoliculite ou
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lesoes acneiformes; (5) teste positivo de patergia. Jia PR ¢é
diagnosticada pelos critérios propostos por McAdam®®), em
1976, quando trés ou mais dos seguintes estio presentes:
(1) condrite auricular bilateral; (2) poliartrite inflamatéria
soronegativa ndo-erosiva; (3) condrite nasal; (4) inflamagio
ocular, incluindo conjuntivite, ceratite, esclerite, episclerite
ou uveite; (5) condrite do trato respiratorio; (6) lesio au-
diovestibular. Em 1979, Damiani ¢ Levine™® sugeriram que
o diagnostico de PR também poderia ser feito na presenga
de ao menos um dos critérios de McAdam com compro-
vagdo histologica, ou condrite em duas regides anatOmicas
distintas com resposta a corticosterdides ou dapsona.

Firestein et alV) foram os primeiros a observar que mui-
tas manifesta¢des clinicas menos especificas eram comuns
as duas entidades, sendo descritas em um grupo de cinco
pacientes apresentando ambos: tilceras orogenitais e infla-
magio auricular. Para estes autores, condrite ¢ manifestacio
altamente sugestiva de PR, enquanto tlceras orogenitais
0 sdo de SB. Eritema nodoso e pseudofoliculite, embora
mais comuns na SB, também ocorrem na PR, enquanto
tromboses, inflamag¢io ocular, aneurismas arteriais, artrites
¢ lesdes de natureza vasculitica em sistema nervoso central
(SNC) e trato gastrintestinal s3o igualmente freqiientes®.
Posteriormente, outros autores descreveram casos isolados
semelhantes, empregando o acrostico MAGIC proposto
por Firestein™ para classifica-los. Nesses casos, tlceras
orogenitais e condrite auricular coexistiam com outras
manifesta¢oes tipicas, algumas vezes sem necessariamente
preencher os critérios de classifica¢io necessarios para SB
ou PRC19 ] assim como no caso aqui apresentado. Uma
breve revisao das caracteristicas clinicas desses casos ¢
apresentada na Tabela 1.

No caso apresentado, as opg¢des terapéuticas foram
sendo sucessivamente tentadas baseando-se no diagnostico
inicial de SB: colchicina e talidomida podem ser usados
na prevengdo das recidivas de lesdes mucocutineas (os
dois avaliados em ensaios clinicos controlados), embora
apresentando resultados apenas modestos!12). Terapia
imunossupressora foi iniciada com azatioprina, sendo esta
a medicagdo mais adequadamente estudada na SB. Ela efe-
tivamente demonstrou melhorar o prognéstico da fungio
ocular em longo prazo®, com sua eficicia avaliada em
ensaio clinico controlado. Nesse estudo, além da redu¢io
significativa na ocorréncia de episddios de uveite ao longo
de dois anos de seguimento, houve também redug¢io na
freqiiéncia de Glceras orais, genitais ¢ artrites no grupo em
uso de azatioprina®. Redugio na freqiiéncia de episodios
de artrites e lesdes mucocutaneas também foi demonstrada
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com o uso de penicilina benzatina, num estudo rando-
mizado e controlado que comparou colchicina isolada
contra a associa¢do de colchicina com penicilina benzatina
(antigenos estreptocoeicos sio considerados potenciais
desencadeadores da SB)1%19, O uso de agentes biologicos
anti-TNF ¢ descrito com sucesso em séries ¢ relatos de
casos, tanto para SB?” como para PR, A experiéncia
terapéutica com a sindrome MAGIC se resume aos relatos
de casos, com sucesso descrito para o uso de dapsona® e
pentoxifilina®.

Embora seja relativamente comum a associagdo da
PR com outras doengas auto-imunes*?); Firestein er al)
valorizaram a existéncia de diversas manifesta¢des clinicas

Sindrome de Behcet e Policondrite Recidivante: Sindrome MAGIC

compartilhadas entre SB ¢ PR para sugerir a existéncia um
mecanismo fisiopatogénico comum as duas entidades que
caracterizaria a nova sindrome. Auto-imunidade contra
a elastina (um componente da cartilagem que também ¢
encontrado na pele) ja foi considerada suspeita, devido a
estudos de microscopia eletronica que descreveram mate-
riais eletrodensos em torno de fibras elasticas de cartilagens
auriculares de pacientes com PR?%. Tal hipotese, porém,
ainda ndo foi averiguada. Se a sindrome MAGIC consiste
uma nova entidade isolada, uma associa¢io fortuita entre
duas sindromes raras ou se ¢ uma sobreposi¢ido, na qual SB
¢ PR sdo pontos diferentes de um mesmo espectro fisiopa-
togénico, ainda ¢ uma questdo sem resposta definitiva.

TaBELA 1
CARACTERISTICAS CLINICAS DESCRITAS NA SINDROME MAGIC
Paciente 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12
(Referéncia) (1) (1) (1) (1) (1) (5) (6) (7) (8) 9) (10) (atual)
Idade e sexo 25, F 10, F 59, M 26, F 39, F 42, M 22, M 25, M 39, F 24, M 38, M 30, M
Tempo evolugao 9 5 6 7 14 7 4 1 2 7 10 5
Ulceras orais o . o o . . o . o o o o
Ulceras genitais . o o . . . . . . .
Uveite . . .
Vasculite retina
Eritema nodoso . .
Pseudofoliculite . o . . . . .
Patergia .
Cond. Aur. . . . . B . B . B . . B
Poliartrite . . . o . . . . . o
Condrite nasal o . . . . . .
Ocular - outros . ° . . . . .
Cond. Resp. o
Audiovestibular . . .
Vasc. cutanea o . .
Tromboses . o . . .
Gastrintestinal o . .
SNC o .
Orquiepididimite o .

M = masculino; F = feminino; Cond. Aur. = condrite auricular bilateral; Ocular - outros = esclerite, episclerite, conjuntivite, ceratite; Cond. Resp. = condrite do trato

u,

respiratorio; Vasc. Cutdnea = vasculite cutdnea; SNC = sitema nervoso central. O sinal “+

indica descricao compativel com a caracteristica clinica no caso mencionado.

“Idade”, expressa em anos, refere-se ao inicio das manifestacdes clinicas; “tempo de evolucao”, expresso em anos, refere-se ao periodo desde o inicio dos sintomas até o

estabelecimento da sobreposigdo caracterizada como MAGIC.
MAGIC: Mouth And Genital ulcers with Inflamed Cartilage.
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