RELATO DE CASO

Tratamento endovascular de aneurismas da aorta em
pacientes com doenca de Behcet: relato de dois casos
Endovascular treatment of aortic aneurysms in patients with Behcet’s disease: report of two cases

Sergio Quilici Belczak', Ricardo Aun? Luisa Valentim?, Igor Rafael Sincos’, Luciano Dias Nascimento®, Pedro Puech-Le&o®

Resumo

A doenga de Behget, uma vasculite sistémica de causa desconhecida, pode ser causa de doenga aneurismatica da aorta em alguns portadores
dessa patologia. Nos apresentamos nossa experiéncia com dois casos de aneurismas adrticos em pacientes com doenca de Behget submetidos a
terapéutica endovascular, descrevendo seus respectivos seguimentos. A terapéutica atual, a patofisiologia e os critérios diagnosticos vigentes foram
revisados. Concluimos que a técnica endovascular é uma excelente opgao terapéutica para certos pacientes com doenga de Behget e que esta deve
ser acompanhada de tratamento imunossupressivo adequado.
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Abstract

Behcet's disease, a systemic vasculitis of unknown etiology, may be the cause of aortic aneurysmal diseases in some patients. We report our experience
with two Behcet’s disease patients who presented with aortic aneurysms and were submitted to endovascular therapy, and describe their respective
follow-ups. Current pathophysiology, diagnosis, and treatment approaches were reviewed. Our experience suggests that the endovascular approach,
combined with adequate immunosuppressive treatment, is an excellent therapeutic option for some patients with Behcet’s disease suffering from

aneurysms.
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Introducdo

A doenca de Behget, uma vasculite sistémica de cau-
sa desconhecida, é caracterizada por recorrentes tulceras
orais e genitais, manifestages oculares e lesdes de pele'.
Manifesta¢des cardiovasculares podem ocorrer em cerca de
7 a 38% dos pacientes’, sendo a causa de mortalidade mais
comum nesses pacientes>

A lesdo vascular periférica é rara, e as lesOes arteriais
sdo menos comuns que a doenga venosa; sua prevaléncia
fica entre 1,5 e 3% em todo o mundo?. Dentre o acome-
timento venoso, a trombose é o evento mais frequente,
com possibilidade de recorréncia mesmo em anticoa-
gula¢do adequada®. O aneurisma é mais comum que a
oclusdo no envolvimento arterial da doenca de Behget,

e geralmente o local mais comum da formacao de aneu-
risma é a aorta abdominal, seguida da artéria femoral e
artérias do pulmao*.

Dentre todas as lesdes vasculares que podem ocorrer
nesses pacientes, os aneurismas arteriais representam a
patologia mais complicada e desafiadora para o cirurgido
vascular, devido as dificuldades técnicas e frequente re-
corréncia’. Em fun¢io da rapida expansao, com alto indi-
ce de ruptura, o aneurisma da doenga de Behget deve ser
prontamente reparado. O tratamento mais apropriado para
aneurismas de aorta nos pacientes com doenga de Behget
¢ ainda muito controverso. O tratamento endovascular é
uma importante alternativa para os pacientes de alto risco,
ja que as taxas de morbidade e mortalidade ap6s a cirurgia
convencional permanecem altas®.
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Apresentamos dois casos de aneurismas adrticos em
pacientes com doenga de Behget, corrigidos com técnica
endovascular, descrevendo seus respectivos seguimentos a
médio prazo. A atual patofisiologia, critérios diagnosticos e
tratamento sdo revisados.

Caso 1

Mulher de cor branca, 28 anos, com diagndstico de do-
enca de Behget aos 23 anos por recorréncia de ulcera oral
e genital, pseudofoliculite e eritema nodoso, sem anormali-
dades oftalmologicas ou histdrico familiar positivo com re-
lagdo a doenga de Behget. Relatava dores na parte posterior
e inferior do abdome ha 6 meses. O exame fisico demons-
trou uma massa abdominal pulsatil.

A ultrassonografia inicial revelou um aneurisma do tipo

sacular da aorta abdominal acima do tronco celiaco. A an-
giotomografia confirmou um aneurisma adrtico sacular de
5,7 x 4,7 cm acima do tronco celiaco, além de oclusao deste
ramo (Figuras 1 e 2). A artéria mesentérica superior (AMS)
estava patente, com estenose na sua origem (Figura 3). A

Figura 1 - Angiotomografia de aorta: aneurisma sacular de aorta ab-
dominal de 5,7 cm de didmetro acima do tronco celiaco

Figura 2 - Reconstrugdo angiotomografica: estenose na origem da
artéria mesentérica superior
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aorta abdominal distal e as artérias iliacas apresentavam o
seu didmetro e fluxo preservados.

Apoés 1 més de tratamento corticoterdpico otimizado
(prednisona, 30 mg/dia) e sinais inflamatdrios sistémicos
normalizados, foi indicada a cirurgia. O tratamento endo-
vascular do aneurisma adrtico foi realizado com implante de
uma endoprotese Zenith® (Cook, EUA), 22 x 115 mm, asso-
ciado a angioplastia da AMS com um stent Genius® (Eurocor,
Alemanha), 6 x 39 mm. Uma extenséo proximal foi necessaria
devido a presenca de endoleak tipo 1 (Zenith®, 24 x 115 mm).
A arteriografia intraoperatéria no segundo procedimento evi-
denciou auséncia de vazamentos e AMS desobstruida.

A paciente teve uma evolugao favoravel no periodo pds-
operatorio. Foi realizada angiotomografia de controle, que
nao evidenciou quaisquer anormalidades. Recebeu alta 8
dias apos a cirurgia, mantendo tratamento imunossupressor.

No sexto més apds a cirurgia, foi realizada uma an-
giotomografia para confirmar a exclusio do aneurisma
(Figura 4) e a paténcia do stent na AMS (Figura 5). Ap6s 1
ano de acompanhamento, a paciente permanece assintoma-
tica e sem queixas.

Caso 2

Homem de 33 anos, com histérico de perda visu-
al decorrente de quadros sucessivos de uveite anterior e

Figura 3 - Reconstrugdo tridimensional: aorta toracoabdominal, relagéo
do aneurisma com a artéria mesentérica superior



Aneurismas da aorta e doenga de Behget - Belczak SQ et al. J Vasc Bras 2010, Vol. 9, N° 2 91

posterior, apresentava deterioragdo progressiva da fungao
renal. Sob a suspeita de uma vasculite sistémica, foi subme-
tido a uma arteriografia que demonstrou um aneurisma de
aorta toracica descendente com 5 cm de diametro (Figuras
6,7 e 8). O Departamento de Reumatologia da FMUSP de-
finiu o diagnostico como doencga de Behget.

Enquanto hospitalizado, o paciente se queixava de do-
res no peito e dores tordcicas nao especificas. O exame fisico

‘ " 2 "V
Figura 4 - Angiotomografia tridimensional: endoproteses bem locadas, ‘ .
auséncia de vazamentos Figura 7 - Aortografia: aneurisma de 5 cm em aorta toracica descendente

AORTOG.SEG.2

Figura 5 - Corte axial: stent da artéria mesentérica superior pérvio Figura 8 - Aortografia: colo distal do aneurisma acima do tronco celiaco
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indicou pulsos femoral e distais diminuidos bilateralmente e
pulso dos membros superiores normal. Nao havia diferenca
significativa de pressdo sanguinea entre os bragos. Optou-se
por urgente intervencao devido aos sintomas agudos.

Foi realizado tratamento endovascular do aneurisma
de aorta tordcica com implante de uma endoprétese Talent®

Figura 10 - Reconstrugdo angiotomografica: artéria subclavia e tronco
celiaco pérvios
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(Medtronic, EUA), 22 x 130 mm, mais uma extensio distal
Talent®, 24 x 130 mm, mantendo-se a perviedade da artéria
subclavia esquerda. Verificou-se, ainda, na arteriografia de
controle, vazamento distal tipo 1, corrigido com o implante
de uma terceira protese Talent®, 24 x 130 mm, 3 cm acima
do tronco celiaco.

O pos-operatorio transcorreu sem intercorréncias. A
angiotomografia de acompanhamento foi feita no sétimo
dia pés-operatério, indicando auséncia de vazamentos e
perviedade da protese (Figuras 8,9, 10 e 11).

O paciente recebeu alta no oitavo dia pds-operatério
com 30 mg/dia de prednisona e pulsoterapia mensal com
ciclofosfamida para remissdo da doenca. A angiotomogra-
fia de acompanhamento feita 18 meses depois indicou au-
séncia de vazamentos, paténcia da endoprotese e auséncia
de sinais de aneurismas recorrentes.

Discussao

A doenga de Behget foi primeiramente descrita em
1937, pelo dermatologista turco Hulusi Behget, como uma
doenga inflamatodria sistémica que classicamente causa
ulcera oral e genital, além de inflamag¢do ocular’. Ocorre
mais em homens, sendo que no Japio é a segunda causa
mais comum de cegueira adquirida®. Também pode afetar

Figura 11 - Reconstrugdo tridimensional: endopréteses bem locadas
com sobreposicdo das mesmas
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o sistema vascular. A causa da doenga de Behget ainda nao
estd clara. Nao hd teste laboratorial patognoménico ou
descoberta histoldgica especifica para a doenca de Behget.
Sendo assim, o diagnostico da doenga é baseado em acha-
dos clinicos, seguindo os critérios estabelecidos pelo Grupo
Internacional de Estudos da Doenca de Behget (Tabela 1).

O espectro da doenga vascular é amplo e singular na
doenga de Behget. Estima-se a frequéncia do envolvimento
vascular na doenga de Behget entre 7 e 38% dos casos’. As
lesdes vasculares podem ser arteriais ou venosas. A artéria
geralmente mais afetada na doenca de Behget ¢é a aorta, se-
guida pelas artérias femorais e pulmonares, sendo 65% de
aneurismas e 35% de oclusoes”".

Os aneurismas na doenga de Behcet diferem em mui-
tos aspectos daqueles do tipo degenerativo. A incidéncia é
maior em jovens, o tipo suprarrenal é mais comum, sendo
o formato do aneurisma, como descrito no caso 1, normal-
mente sacular. Frequentemente sdo multiplos, e os sinto-
mas sdo mais urgentes" . A complica¢do mais comum
do aneurisma ¢ a ruptura, que é a causa mais frequente de
morte relacionada a complicagao vascular.

Considera-se que a patogénese das lesdes arteriais
estd relacionada a vasculite dos vasos e da parede arterial.
Segue-se a formagao de um pseudoaneurisma causado pela
obliteracao dos vasos da vasa vasorum pelo processo infla-
matorio, o que resulta no rompimento do fluxo nutriente e
em necrose da parede adrtica'.

Estudos imuno-histoquimicos confirmaram um act-
mulo de complemento e imunoglobulina na camada mé-
dia e adventicia. Ha espessamento da camada intima onde
a lamina elastica interna e externa, a média e a adventicia
estdo rompidas. A destrui¢do da camada média parece ser a
responsavel pelo desenvolvimento da dilatacao do aneuris-
ma. Frequentemente, as lesdes da parede da aorta estdo lo-
calizadas e sio mais comumente vistas no tipo sacular'®. Os
relatos apontam que esses aneurismas normalmente sofrem
ruptura, sem correlagdo com o tamanho da dilatagdo®.

Manifesta¢des externas, tais como uveite ativa, aftas e
ulceras genitais, e também manifestagdes internas, como
complicagdes cardiovasculares, estdo fortemente relaciona-
das a exacerbagdo da doenga vascular. Caso sejam realmen-
te necessarias, as cirurgias devem ser preferencialmente
feitas quando a doenga estiver totalmente controlada com
corticoides e imunossupressores, pois qualquer interven¢ao
podera levar a complicagdes posteriores, tais como novas
oclusdes, aneurismas ou pseudoaneurismas'®. Em casos de
emergéncia, tais como uma ruptura, o estado de remissao
do paciente devera ser reavaliado. Antes da intervencéo,
tem sido demonstrado que a dose de ataque de corticoides/
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Tabela 1 - Critérios internacionais para a classificacio da doenca de
Behget

Critério Caracteristicas

Critério maior (obrigatério)
Ulceragao oral recorrente Grande, pequena ou herpetiforme™,

3 vezes em um periodo de 12 meses
Critérios menores

Ulceragao genital recorrente Escarificagio aftosa

Lesdo no olho Uveites anteriores/posteriores no
vitreo (lampada de fenda), vasculite

retinal*

Eritema nodoso*!
Pseudofoliculite, lesdes papulo-
pustulares, nédulos acneiformes*
(apds a adolescéncia, sem uso de
corticosteroide)

Lesdes cutdneas

Teste positivo de patergia 24-48 horas®, insercao obliqua de

agulha calibre 20

* Observado pelo médico.
f Relato confiavel feito pelo paciente.

imunossupressores em bolus (por exemplo, prednisolona)
pode diminuir as complicagdes vasculares perioperatdrias
e poés-operatorias”. Contudo, o papel do medicamento
imunossupressor e anti-inflamatério para prevenir a lesao
arterial recorrente ap6s a interveng¢do na doenca de Behget
também necessita de posteriores avaliagdes. Em ambos os
casos, o controle farmacoldgico da atividade da doenga en-
volve o uso de corticosteroides e imunossupressores.
Anteriormente, o reparo cirurgico aberto era o trata-
mento definitivo para lesdes vasculares nos pacientes com
doenga de Behget. Contudo, o fraco resultado da cirurgia
em caso de doenga vascular/Beh¢et normalmente ¢é atribu-
ido as complicagdes vasculares pds-operatorias, tais como
pseudoaneurisma e oclusdo de enxerto'®'’. Recentemente,
com a finalidade de evitar complicagdes cirurgicas, méto-
dos endovasculares, tais como a inser¢do de endoproteses,
tém sido recomendados por serem menos invasivos®.
Estudos recentes revelam que pacientes que receberam
tratamento endovascular tém menor tempo operatério e
também de internagao hospitalar, além de menor perda de
sangue do que no reparo cirdrgico aberto, com taxa de mor-
talidade mais baixa (0,6-3,5%). A taxa de sucesso na libera-
¢do de proteses endovasculares ¢ alta (90% em pacientes de
baixo risco e 80% em pacientes de risco entre moderado e
alto), embora ainda haja algumas limita¢des, tais como o
tamanho dos sistemas de entrega, os vazamentos e a posi-
¢do dos troncos principais®'. Ha evidente possibilidade de
recorréncia da doenga de Behget mesmo apds tratamento
endovascular, cuja terapia imunossupressiva descontinuada
¢é um fator de risco?>. Contudo, Park et al.” apontam que a
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recorréncia pode ser controlada através do uso repetido de
endoproteses.

Concluimos que a terapéutica endovascular é certa-

mente uma excelente opg¢do de tratamento para casos sele-

cionados de doenca de Beheet. Contudo, o estado da doenga
deve ser cuidadosamente controlado com medicagao corti-
costeroide e/ou imunossupressiva. O acompanhamento a
longo prazo é essencial para a avaliacdo das intercorréncias
e complicagdes da terapia endovascular, além da vigilancia
da recorréncia inerente a doenca de Behget.
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