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Aneurisma de artéria pulmonar como
manifestação da doença de Behçet*

MARCOS NAOYUKI SAMANO1, RENATA TEIXEIRA LADEIRA2, LUIZ PEDRO MEIRELES3, PAULO MANUEL PÊGO-FERNANDES4

A doença de Behçet pode ser acompanhada de manifestações pulmonares, às vezes letais se não
tratadas adequadamente. Descreve-se o caso de um homem de 53 anos com história de episódios de

aftas orais e febre havia vários anos, dois quadros febris prolongados nos últimos dois anos, uveíte
tratada com corticóide havia 21 meses, hemoptise havia um mês e emagrecimento de 7kg. Ao exame
físico apresentava aftas orais, pseudofoliculite e turvação visual. Os estudos radiológicos evidenciaram

dilatação aneurismática de artéria pulmonar. Tratado com corticóide, foi feita lobectomia inferior
esquerda e o exame anatomopatológico foi compatível 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 Behçet disease: case report and review

Behçet 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.
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pelo oftalmologista grego Adamantiades(2) em 1931. Po-
rém, é ao dermatologista turco Hulusi Behçet que se atri-
bui a caracterização da síndrome em 1937, compreen-
dendo a coexistência de estomatites, ulcerações genitais
e envolvimento ocular(3).

Sua etiologia está relacionada a mecanismos auto-imu-
nes, pós-infecção e fatores genéticos. Sugere-se também
a influência de fatores ambientais. A presença de tendên-
cia trombótica é malcompreendida, citando-se mudanças
no fator XII, nível da proteína S e C, defeito na fibrinólise
e falta de sensibilidade das plaquetas à prostaciclina(2).

Os critérios para diagnóstico da DB(4) incluem a presen-
ça de ulcerações orais recorrentes, do tipo aftosa ou her-
petiforme, que ocorrem pelo menos três vezes no perío-
do de 12 meses, associadas a pelo menos duas das se-
guintes alterações, na ausência de doença sistêmica: ul-
cerações genitais recorrentes, lesões oculares (uveíte an-
terior ou posterior, vasculite na retina), lesões cutâneas
(eritema nodoso, pseudofoliculite, lesões pápulo-pustulo-

INTRODUÇÃO

A doença de Behçet (DB) é uma vasculite multissistêmi-
ca de origem desconhecida que afeta as artérias e veias
de diversos calibres(1). Hipócrates, no ano 5a.C., descre-
veu uma síndrome compreendendo ulcerações orais e
genitais associada a inflamação ocular, também relatada
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sas e lesões semelhantes a acnes em não-adolescentes)
ou positividade no teste de patergia. Neste teste, após
limpeza da pele do antebraço são realizadas duas pica-
das, uma com agulha afiada e outra com agulha sem cor-
te. A leitura é feita em 48 horas e é positivo quando há
formação de pápula estéril maior do que 2mm. Histologi-
camente, observa-se infiltrado de monócitos em torno dos
vasos(5).

A doença de Behçet tem distribuição universal, embo-
ra a maioria dos casos relatados seja no Japão, no Orien-
te Médio e no Mediterrâneo. A prevalência da doença
tem aumentado durante os últimos 40 anos, principal-
mente no Japão, onde a incidência chega a 10/100.000,
dependendo da região. Comparativamente, no Irã a pre-
valência varia de 16 a 100/100.000, na Turquia é de 5/
100.000, enquanto no Canadá, de 0,3/100.000.

Neste trabalho, relata-se a experiência com o diagnós-
tico e tratamento clínico-cirúrgico de um paciente com
DB com acometimento aneurismático e trombótico da
artéria pulmonar descendente esquerda.

RELATO DO CASO

Homem de 53 anos apresentou, dois anos antes da
internação, quadro súbito de tontura, associado a febre
alta e calafrios que se estenderam por dois meses. Nesse
momento passou a apresentar tosse com expectoração
clara, realizando radiografia e tomografia de tórax, que
evidenciaram condensação em lobo inferior esquerdo,

sendo tratado como pneumonia, com melhora clínica e
radiológica. Após três meses apresentou uveíte posterior
bilateral, sendo tratado com corticóide com sucesso. Após
seis meses, novamente com quadro febril prolongado, foi
realizada ampla investigação clínica, sem sucesso no diag-
nóstico. Houve remissão espontânea, permanecendo as-
sintomático até que 30 dias antes da internação apresen-
tou subitamente hemoptise, com volume aproximado de
300ml, seguida de dispnéia leve, febre e emagrecimento
de 7kg, sendo novamente internado para investigação.

Como antecedentes, tabagismo por 25 anos, relatava
aftas orais associadas a febre, pseudofoliculite em dorso e
membros superiores recorrentes havia vários anos. Refe-
ria ter apresentado flebite em membro inferior esquerdo
havia 10 anos. Ao exame físico não apresentava altera-
ções, exceto aftas orais difusas, pseudofoliculite e turva-
ção visual.

Os exames laboratoriais eram normais, exceto pela ele-
vação da velocidade de hemossedimentação e pela pre-
sença de anticoagulante lúpico positivo. Radiografia sim-
ples de tórax mostrou alargamento do hilo à esquerda. A
broncoscopia não evidenciava sangramento ativo, suge-
rindo apenas bronquite crônica. Tomografia helicoidal de
tórax evidenciou dilatação aneurismática da artéria des-
cendente interlobar esquerda próximo à sua emergência
no tronco pulmonar com trombo intramural (Figura 1). A
cintilografia pulmonar de perfusão evidenciou hipoperfu-
são difusa do pulmão esquerdo e alterações discretas no
pulmão direito. Ecocardiograma mostrava hipertensão
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pulmonar leve (40,5mmHg). Foi realizada angiorresso-
nância, que não evidenciou outros aneurismas (Figura 2).

Foi iniciada corticoterapia com prednisona na dose de
1mg/kg de peso e, após 30 dias de tratamento, indicada
a lobectomia inferior esquerda. Os achados intra-opera-
tórios evidenciavam uma dilatação importante da artéria
próxima à sua emergência do tronco, porém sem acome-
timento do mesmo. A consistência da parede da artéria
era normal, possibilitando que a ressecção fosse feita com
segurança, embora todos os cuidados com o controle pro-
ximal houvessem sido tomados. Os achados anatomopa-
tológicos mostravam arterite linfocitária, destruição de fi-
bras elásticas, neovascularização e fibrose das túnicas ín-
tima e média e adventícia, infartos pulmonares cicatriza-
dos, compatíveis com comprometimento da artéria pul-
monar na DB (Figura 3). No pós-operatório foi mantida
prednisona na dose inicial e, no quarto mês após a lobec-
tomia, iniciado clorambucil na dose de 4mg/dia. A esco-
lha do clorambucil foi feita em função da piora da uveíte
em vigência de corticoterapia. O clorambucil é a droga
imunossupressora de escolha no acometimento oftalmo-
lógico da doença de Behçet. Não há consenso quanto à
droga de escolha para a vasculite. Realizou-se, então, a
retirada progressiva do corticóide, mantendo-se o cloram-
bucil por mais oito meses. Decorridos 18 meses da cirur-
gia, o paciente encontra-se bem.

DISCUSSÃO

O comprometimento vascular na DB consiste em trom-
boflebites, aneurismas e oclusões arteriais, vistos em apro-
ximadamente 25% dos pacientes(3,6,7). O envolvimento
pulmonar é raro e ocorre em torno de 5-10% dos pa-
cientes com DB(8), sendo que os aneurismas têm prevalên-

cia de 1,5%(3,9,10). Os aneurismas acometem principalmen-
te o pulmão direito (59%), sendo mais comuns em arté-
rias lobares (54%), com a presença de trombose em um
terço dos pacientes(11,12).

A etiopatogenia da formação dos aneurismas de arté-
ria pulmonar é incerta(13). Várias alterações imunológicas
têm sido descritas na DB, como a ação de enzimas lisos-
sômicas e radicais livres, auto-anticorpos contra as célu-
las do endotélio e vasculite necrotizante com infiltrado
linfocítico, principalmente na média e adventícia dos va-
sos(13). Histologicamente, a formação de aneurismas é ca-
racterizada pela rotura da lâmina elástica interna e exter-
na, com afilamento da íntima, degeneração da média e
vasculite do vasa vasorum com infiltrado perivascular lin-
focítico(3,14-16) (Figuras 3 e 4).

Os aneurismas de artéria pulmonar podem complicar-
se com a formação de trombos, levando a infartos pul-
monares, e com rotura para o interior dos brônquios, cau-
sando hemoptises maciças para o espaço pleural, com a
formação de hemotórax, ou para o interior do parênqui-
ma, com hemorragias pulmonares(2,13).

As manifestações clínicas pulmonares são dispnéia,
tosse, dor torácica e hemoptise(17), sendo este último o
sintoma mais freqüente, tendo importância prognóstica
quando causado pelos aneurismas de artéria pulmonar.
Há descrição de 50% de mortalidade, num período de
9,5 meses em média após o primeiro episódio de he-
moptise.

Em geral, ocorre aumento da velocidade de hemosse-
dimentação, podendo haver hipergamaglobulinemia, leu-
cocitose, anemia, trombocitopenia e, raramente, leuco-
penia. A anticardiolipina, principalmente a IgM, está pre-
sente em 30% dos casos de DB, sendo relacionada a maior
tendência a eventos embólicos(2).
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O achado mais freqüente na radiografia de tórax é a
opacidade peri-hilar uni ou bilateral (usualmente, repre-
senta aneurismas de artérias pulmonares)(3,18,19). A tomo-
grafia convencional de tórax é bastante útil no diagnósti-
co e no seguimento dos aneurismas, por ser menos inva-
siva e mostrar a presença de trombos parietais. Entretan-
to, é sensível apenas na identificação 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(11,17).

Apesar de ser o padrão-ouro na detecção de aneuris-
mas de artéria pulmonar, a angiografia envolve riscos na
DB. A punção venosa ou injeção rápida de grande quanti-
dade de contraste pode iniciar a formação de trombo ou
agravar um que já exista, além de não mostrar aneuris-
mas que estejam trombosados(11). Pseudo-aneurismas po-
dem desenvolver-se no sítio de punção arterial(2,3,14).

A angiorressonância é um exame seguro, não invasi-
vo, que pode ser usado para o diagnóstico e monitoriza-
ção dos aneurismas de artéria pulmonar, especialmente
para pacientes com história de alergia a contraste, ofere-
cendo vantagem em relação à angiografia convencional
por não necessitar da cateterização arterial ou venosa e
da injeção de contraste(18). A capacidade de fornecer ima-
gens multiplanares e de diagnosticar aneurismas indepen-
dente da sua patência tem mostrado a superioridade des-
te exame nos pacientes portadores de DB(9).

Várias modalidades de tratamento, com diferentes re-
sultados, têm sido descritas. Estas incluem uso de imu-
nossupressores isolados, ou em associação com corticói-
de, cirurgia e embolização, porém, não há trabalhos con-
trolados que indiquem a melhor opção(20,22).

A terapia com corticóide, primária ou no pós-operató-
rio, claramente tem papel em prevenir a recorrência de
lesões arteriais(23). Porém, pelo risco de rotura, os aneu-
rismas sempre devem receber abordagem cirúrgica, se
únicos e sintomáticos. É apropriado iniciar corticoterapia
com prednisona da dose de 1mg/kg nos casos de aneu-
rismas recém-diagnosticados. Em alguns casos, pode ha-
ver resolução dos sinais e sintomas, bloqueando a pro-
gressão da lesão e podendo ocorrer até mesmo regres-
são dos aneurismas com reconstituição da vasculatura
pulmonar na íntegra(10,17,24). Entretanto, as recidivas po-
dem ocorrer em até 50% dos casos tratados isoladamen-
te com corticóide e a adição de imunossupressores me-
lhora esta incidência(23). Tunaci et al. relataram regressão
total em 76% dos casos e parcial em 24% após o uso de
ciclosporina e prednisona em 46 aneurismas de 13 pa-
cientes, com cirurgia apenas em dois casos devido a he-
moptise maciça(11). Em nosso meio, Barros et al. relata-
ram, em 1997, um caso de paciente portador de DB que
apresentava dilatação aneurismática do tronco pulmonar,
tratado com prednisona e ciclofosfamida, com melhora

clínica e radiológica(29). Magalhães et al., em 1999, tam-
bém relataram a regressão de aneurismas pulmonares
através do uso de imunossupressores(30). Há relato do uso
de ciclofosfamida, ciclosporina, azatioprina, clorambucil,
sendo a primeira a mais usada, porém, sem haver ne-
nhum trabalho controlado, multicêntrico, que defina qual
a melhor droga(3,16,24,25).

Embora haja tendência trombótica nesses pacientes, o
risco de novo sangramento contra-indica a utilização de
anticoagulantes(2,19) Hamuryudan et al.(7) destacam que,
entre 24 pacientes de sua série, cinco tiveram inicialmen-
te diagnóstico de tromboembolismo pulmonar recebendo
anticoagulante. Destes, dois morreram com hemoptise
maciça, destacando a importância de evitar o uso dessa
medicação.

Apesar de não haver consenso no tratamento cirúrgico
dos portadores de aneurisma de artéria pulmonar(26), a
ruptura e evolução fatal dos aneurismas justificam a tera-
pêutica invasiva nesses pacientes(27,28). Segundo Hamuryu-
dan et al., mais de 50% dos pacientes que apresentaram
hemoptise tiveram óbito em três anos. Rás et al., em
série analisada de 49 pacientes, relataram óbito aos dois
anos de 30% dos que apresentaram hemoptise. Em nos-
so meio, Lorenzi Filho et al. relataram a evolução quase
sempre fatal desses pacientes que apresentam aneurisma
pulmonar(31). O tratamento cirúrgico depende da exata
localização desses aneurismas. Quando localizados no
tronco da artéria pulmonar, a maioria dos grupos opta
pela aneurismorrafia, embora haja relatos do uso de pró-
teses de dácron e patch de pericárdio. Quando os aneu-
rismas estão localizados distalmente ao tronco da pulmo-
nar, a ressecção torna-se a terapêutica de escolha. Nos
casos de aneurisma de artéria principal, alguns cirurgiões
têm optado pela pneumectomia. Nos aneurismas perifé-
ricos, a opção é pela lobectomia. A presença de múlti-
plos aneurismas não é rara e, nestes casos, não há indi-
cação para múltiplas ressecções. Nesses casos, a arterio-
grafia com embolização tem mostrado bons resultados,
sendo considerada boa alternativa nos aneurismas que
não envolvem o tronco ou os ramos principais da artéria
pulmonar(28).
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