RELATO DE CASO

Aneurisma de artéria pulmonar como
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A doenca de Behcet pode ser acompanhada de manifestacdes pulmonares, as vezes letais se ndo
tratadas adequadamente. Descreve-se o caso de um homem de 53 anos com histéria de episédios de
aftas orais e febre havia varios anos, dois quadros febris prolongados nos altimos dois anos, uveite
tratada com corticéide havia 21 meses, hemoptise havia um més e emagrecimento de 7kg. Ao exame
fisico apresentava aftas orais, pseudofoliculite e turvacéo visual. Os estudos radiolégicos evidenciaram
dilatacdo aneurismatica de artéria pulmonar. Tratado com corticoide, foi feita lobectomia inferior
esquerda e o exame anatomopatolégico foi compativel com arterite de artéria pulmonar. O paciente
foi tratado com clorambucil por oito meses e mantém-se bem, decorridos 18 meses da cirurgia.

(J Pneumol 2002;28(3):150-154)

Pulmonary artery aneurysm as a manifestation
of Behcet disease: case report and review

Behget disease has been associated to pulmonary manifestations and may be lethal if not treated

correctly. The authors describe a case of a 53 year-old male with aneurysmatic pulmonary artery

dilatation, pulmonary hypertension, and hemoptysis. A review is presented about the diagnosis
and the medical and surgical treatment of this disease.

Descritores — Sindrome de Behget. Artéria pulmonar. Hipertensdo
pulmonar. Aneurisma. Hemoptise.

Key words — Behcet’s syndrome. Pulmonary artery. Pulmonary
hypertension. Aneurysm. Hemoptysis.

INTRODUCAO

A doenca de Behcet (DB) é uma vasculite multissistémi-
ca de origem desconhecida que afeta as artérias e veias
de diversos calibres®. Hipdcrates, no ano 5a.C., descre-
veu uma sindrome compreendendo ulceracdes orais €
genitais associada a inflamacdo ocular, também relatada
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Abreviatura utilizada neste trabalho
DB - Doenga de Behget

pelo oftalmologista grego Adamantiades® em 1931. Po-
rém, é ao dermatologista turco Hulusi Behget que se atri-
bui a caracterizacdo da sindrome em 1937, compreen-
dendo a coexisténcia de estomatites, ulceracdes genitais
e envolvimento ocular®.

Sua etiologia esta relacionada a mecanismos auto-imu-
nes, pos-infeccdo e fatores genéticos. Sugere-se também
a influéncia de fatores ambientais. A presenca de tendén-
cia trombética é malcompreendida, citando-se mudangas
no fator Xll, nivel da proteina S e C, defeito na fibrindlise
e falta de sensibilidade das plaguetas a prostaciclina®.

Os critérios para diagnostico da D™ incluem a presen-
ca de ulceracdes orais recorrentes, do tipo aftosa ou her-
petiforme, que ocorrem pelo menos trés vezes no perio-
do de 12 meses, associadas a pelo menos duas das se-
guintes alteraces, na auséncia de doenca sistémica: ul-
ceracBes genitais recorrentes, lesdes oculares (uveite an-
terior ou posterior, vasculite na retina), lesdes cuténeas
(eritema nodoso, pseudofoliculite, lesdes papulo-pustulo-
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Figura 1 — Tomografia computadorizada de térax evidenciando dli-
latacdo aneurismatica de artéria descendente interlobar esquerda
com trombo intramural (seta)

sas e lesbes semelhantes a acnes em ndo-adolescentes)
ou positividade no teste de patergia. Neste teste, apés
limpeza da pele do antebraco sdo realizadas duas pica-
das, uma com agulha afiada e outra com agulha sem cor-
te. A leitura é feita em 48 horas e € positivo quando ha
formacédo de papula estéril maior do que 2mm. Histologi-
camente, observa-se infiltrado de mondcitos em torno dos
vasos®.

A doenca de Behget tem distribuicdo universal, embo-
ra a maioria dos casos relatados seja no Japdo, no Orien-
te Médio e no Mediterraneo. A prevaléncia da doenga
tem aumentado durante os ultimos 40 anos, principal-
mente no Japdo, onde a incidéncia chega a 10/100.000,
dependendo da regido. Comparativamente, no Ird a pre-
valéncia varia de 16 a 100/100.000, na Turquia é de 5/
100.000, enquanto no Canad4, de 0,3/100.000.

Neste trabalho, relata-se a experiéncia com o diagnos-
tico e tratamento clinico-cirargico de um paciente com
DB com acometimento aneurismético e tromboético da
artéria pulmonar descendente esquerda.

RELATO DO cAso

Homem de 53 anos apresentou, dois anos antes da
internacdo, quadro subito de tontura, associado a febre
alta e calafrios que se estenderam por dois meses. Nesse
momento passou a apresentar tosse com expectoragéo
clara, realizando radiografia e tomografia de térax, que
evidenciaram condensacdo em lobo inferior esquerdo,
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Figura 2 — Vista posterior de angforressonancia evidenciando dimi-
nuigdo da circulagdo arterial do pulmao esquerdo, além de ausén-
cia de circulagdo para o lobo inferior (seta)

sendo tratado como pneumonia, com melhora clinica e
radioldgica. Apo6s trés meses apresentou uveite posterior
bilateral, sendo tratado com corticdide com sucesso. Apds
seis meses, novamente com quadro febril prolongado, foi
realizada ampla investigacgéo clinica, sem sucesso no diag-
noéstico. Houve remissdo espontanea, permanecendo as-
sintomatico até que 30 dias antes da internacao apresen-
tou subitamente hemoptise, com volume aproximado de
300ml, seguida de dispnéia leve, febre e emagrecimento
de 7kg, sendo novamente internado para investigacao.

Como antecedentes, tabagismo por 25 anos, relatava
aftas orais associadas a febre, pseudofoliculite em dorso e
membros superiores recorrentes havia varios anos. Refe-
ria ter apresentado flebite em membro inferior esquerdo
havia 10 anos. Ao exame fisico ndo apresentava altera-
cOes, exceto aftas orais difusas, pseudofoliculite e turva-
¢éo visual.

Os exames laboratoriais eram normais, exceto pela ele-
vagdo da velocidade de hemossedimentacéo e pela pre-
senga de anticoagulante lGpico positivo. Radiografia sim-
ples de térax mostrou alargamento do hilo a esquerda. A
broncoscopia nédo evidenciava sangramento ativo, suge-
rindo apenas bronquite crénica. Tomografia helicoidal de
térax evidenciou dilatagdo aneurismatica da artéria des-
cendente interlobar esquerda proximo a sua emergéncia
no tronco pulmonar com trombo intramural (Figura 1). A
cintilografia pulmonar de perfusdo evidenciou hipoperfu-
sdo difusa do pulmé&o esquerdo e alteracBes discretas no
pulméo direito. Ecocardiograma mostrava hipertensédo
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Figura 3 — Achados histopatoldgicos caracterizados pela rotura da
lamina eldstica interna e externa, afilamento da intima e degenera-
¢do da camada médja

pulmonar leve (40,5mmHg). Foi realizada angiorresso-
nancia, gue nédo evidenciou outros aneurismas (Figura 2).

Foi iniciada corticoterapia com prednisona na dose de
1mg/kg de peso e, ap6s 30 dias de tratamento, indicada
a lobectomia inferior esquerda. Os achados intra-opera-
térios evidenciavam uma dilatagcdo importante da artéria
proxima a sua emergéncia do tronco, porém sem acome-
timento do mesmo. A consisténcia da parede da artéria
era normal, possibilitando que a resseccéo fosse feita com
seguranca, embora todos os cuidados com o controle pro-
ximal houvessem sido tomados. Os achados anatomopa-
tolégicos mostravam arterite linfocitaria, destrui¢do de fi-
bras elasticas, neovascularizagdo e fibrose das tunicas in-
tima e média e adventicia, infartos pulmonares cicatriza-
dos, compativeis com comprometimento da artéria pul-
monar na DB (Figura 3). No pds-operatdrio foi mantida
prednisona na dose inicial e, no quarto més apos a lobec-
tomia, iniciado clorambucil na dose de 4mg/dia. A esco-
Iha do clorambucil foi feita em funcdo da piora da uveite
em vigéncia de corticoterapia. O clorambucil é a droga
imunossupressora de escolha no acometimento oftalmo-
I6gico da doencga de Behget. Ndo ha consenso quanto a
droga de escolha para a vasculite. Realizou-se, entéo, a
retirada progressiva do corticdide, mantendo-se o cloram-
bucil por mais oito meses. Decorridos 18 meses da cirur-
gia, 0 paciente encontra-se bem.

DiscussAo

O comprometimento vascular na DB consiste em trom-
boflebites, aneurismas e oclusdes arteriais, vistos em apro-
ximadamente 25% dos pacientes®®”. O envolvimento
pulmonar é raro e ocorre em torno de 5-10% dos pa-
cientes com DB®), sendo que 0s aneurismas tém prevalén-

152

Figura 4 — Achados histopatologicos compativeis com vasculite do
vasa vasorum e /infiltrado perivascular linfocitico

ciade 1,5%@910. Os aneurismas acometem principalmen-
te o pulmao direito (59%), sendo mais comuns em arté-
rias lobares (54%), com a presenga de trombose em um
terco dos pacientest:12),

A etiopatogenia da formagao dos aneurismas de arté-
ria pulmonar é incerta®. Vérias alteragcdes imunoldgicas
tém sido descritas na DB, como a acao de enzimas lisos-
sdmicas e radicais livres, auto-anticorpos contra as célu-
las do endotélio e vasculite necrotizante com infiltrado
linfocitico, principalmente na média e adventicia dos va-
s0s*3). Histologicamente, a formacéo de aneurismas é ca-
racterizada pela rotura da lamina elastica interna e exter-
na, com afilamento da intima, degeneracdo da média e
vasculite do vasa vasorum com infiltrado perivascular lin-
focitico®14-16) (Figuras 3 e 4).

Os aneurismas de artéria pulmonar podem complicar-
se com a formacédo de trombos, levando a infartos pul-
monares, e com rotura para o interior dos brénquios, cau-
sando hemoptises macicas para o espaco pleural, com a
formacgdo de hemotdrax, ou para o interior do parénqui-
ma, com hemorragias pulmonares3,

As manifestagfes clinicas pulmonares sao dispnéia,
tosse, dor toracica e hemoptise®”, sendo este Gltimo o
sintoma mais freqiiente, tendo importancia prognostica
quando causado pelos aneurismas de artéria pulmonar.
Hé descricdo de 50% de mortalidade, num periodo de
9,5 meses em média apds o primeiro episodio de he-
moptise.

Em geral, ocorre aumento da velocidade de hemosse-
dimentagdo, podendo haver hipergamaglobulinemia, leu-
cocitose, anemia, trombaocitopenia e, raramente, leuco-
penia. A anticardiolipina, principalmente a IgM, esté pre-
sente em 30% dos casos de DB, sendo relacionada a maior
tendéncia a eventos embdlicos®.
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O achado mais freqliente na radiografia de torax € a
opacidade peri-hilar uni ou bilateral (usualmente, repre-
senta aneurismas de artérias pulmonares)@1819), A tomo-
grafia convencional de torax é bastante Gtil no diagnosti-
CO e no seguimento dos aneurismas, por ser menos inva-
siva e mostrar a presenca de trombos parietais. Entretan-
to, é sensivel apenas na identificacdo de aneurismas de
artérias lobares e segmentares, enquanto a tomografia
helicoidal é mais apropriada por detectar tanto aneuris-
mas de pequeno calibre como aqueles trombosados®*17),

Apesar de ser o padrdo-ouro na deteccdo de aneuris-
mas de artéria pulmonar, a angiografia envolve riscos na
DB. A puncdo venosa ou injecdo rapida de grande quanti-
dade de contraste pode iniciar a formacéo de trombo ou
agravar um que ja exista, além de ndo mostrar aneuris-
mas que estejam trombosados®?. Pseudo-aneurismas po-
dem desenvolver-se no sitio de puncéo arterial®314),

A angiorressonancia é um exame seguro, ndo invasi-
vo, que pode ser usado para o diagndstico e monitoriza-
cdo dos aneurismas de artéria pulmonar, especialmente
para pacientes com histéria de alergia a contraste, ofere-
cendo vantagem em relacdo a angiografia convencional
por ndo necessitar da cateterizacdo arterial ou venosa e
da injecéo de contraste®®), A capacidade de fornecer ima-
gens multiplanares e de diagnosticar aneurismas indepen-
dente da sua paténcia tem mostrado a superioridade des-
te exame nos pacientes portadores de DB®,

Vérias modalidades de tratamento, com diferentes re-
sultados, tém sido descritas. Estas incluem uso de imu-
nossupressores isolados, ou em associa¢do com corticoi-
de, cirurgia e embolizacdo, porém, ndo ha trabalhos con-
trolados que indiquem a melhor opgao®022),

A terapia com corticoide, primaria ou no pos-operato-
rio, claramente tem papel em prevenir a recorréncia de
lesGes arteriais®®. Porém, pelo risco de rotura, 0s aneu-
rismas sempre devem receber abordagem cirurgica, se
Gnicos e sintomaticos. E apropriado iniciar corticoterapia
com prednisona da dose de 1mg/kg nos casos de aneu-
rismas recém-diagnosticados. Em alguns casos, pode ha-
ver resolucdo dos sinais e sintomas, bloqueando a pro-
gressdo da lesdo e podendo ocorrer até mesmo regres-
sdo dos aneurismas com reconstituicdo da vasculatura
pulmonar na integra®7.29, Entretanto, as recidivas po-
dem ocorrer em até 50% dos casos tratados isoladamen-
te com corticoide e a adicdo de imunossupressores me-
Ihora esta incidéncia®®. Tunaci et al. relataram regressdo
total em 76% dos casos e parcial em 24% apdés o uso de
ciclosporina e prednisona em 46 aneurismas de 13 pa-
cientes, com cirurgia apenas em dois casos devido a he-
moptise maciga®. Em nosso meio, Barros et al. relata-
ram, em 1997, um caso de paciente portador de bB que
apresentava dilatagcdo aneurismatica do tronco pulmonar,
tratado com prednisona e ciclofosfamida, com melhora
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clinica e radiolégica®). Magalhées et al., em 1999, tam-
bém relataram a regressdo de aneurismas pulmonares
através do uso de imunossupressores®?. Ha relato do uso
de ciclofosfamida, ciclosporina, azatioprina, clorambucil,
sendo a primeira a mais usada, porém, sem haver ne-
nhum trabalho controlado, multicéntrico, que defina qual
a melhor droga(®16.24.25),

Embora haja tendéncia trombdtica nesses pacientes, o
risco de novo sangramento contra-indica a utilizacdo de
anticoagulantes®!?) Hamuryudan et al.(? destacam que,
entre 24 pacientes de sua série, cinco tiveram inicialmen-
te diagndstico de tromboembolismo pulmonar recebendo
anticoagulante. Destes, dois morreram com hemoptise
macica, destacando a importancia de evitar o uso dessa
medicacao.

Apesar de ndo haver consenso no tratamento cirdrgico
dos portadores de aneurisma de artéria pulmonar®, a
ruptura e evolucéo fatal dos aneurismas justificam a tera-
péutica invasiva nesses pacientes?”28), Segundo Hamuryu-
dan et al., mais de 50% dos pacientes que apresentaram
hemoptise tiveram 6bito em trés anos. Réas et al., em
série analisada de 49 pacientes, relataram Obito aos dois
anos de 30% dos que apresentaram hemoptise. Em nos-
so meio, Lorenzi Filho et al. relataram a evolugdo quase
sempre fatal desses pacientes que apresentam aneurisma
pulmonar®d, O tratamento cirargico depende da exata
localizagdo desses aneurismas. Quando localizados no
tronco da artéria pulmonar, a maioria dos grupos opta
pela aneurismorrafia, embora haja relatos do uso de pro-
teses de dacron e patch de pericardio. Quando os aneu-
rismas estdo localizados distalmente ao tronco da pulmo-
nar, a ressec¢do torna-se a terapéutica de escolha. Nos
casos de aneurisma de artéria principal, alguns cirurgides
tém optado pela pneumectomia. Nos aneurismas perifé-
ricos, a opcgdo é pela lobectomia. A presenca de mdlti-
plos aneurismas ndo € rara e, nestes casos, ndo ha indi-
cacdo para multiplas resseccdes. Nesses casos, a arterio-
grafia com embolizacdo tem mostrado bons resultados,
sendo considerada boa alternativa nos aneurismas que
ndo envolvem o tronco ou 0s ramos principais da artéria
pulmonar@),
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