RELATO DE CASO * CASE REPORT

Aneurismas da artéria pulmonar na doenca de Behcet:
relato de caso’

Pulmonary artery aneurysms in Behcget’s disease: case report

Andréa de Lima Bastos?, Isabela Lage Alves de Brito?

Resumo

A doenga de Behget € uma doenga inflamatéria que pode envolver o térax manifestando-se pela presenca de aneuris-

mas das artérias pulmonares. Relatamos um caso de doenga de Behget cujas alteragdes observadas em radiografias
e tomografia computadorizada do térax sugeriram a possibilidade do diagnostico.
Unitermos: Doencga de Behget; Radiologia; Vasculite.

Abstract

Behcet's disease is an inflammatory disease that may involve the chest, manifesting itself by the presence of pulmonary

artery aneurysms. The authors report a case of Behget's disease where findings at chest radiography and computed
tomography have suggested the possibility of the diagnosis.
Keywords: Behget's disease; Radiology; Vasculitis.
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INTRODUCAO

A doenga de Behcet é uma doenga in-
flamat6ria cronica e sistémica de causa
desconhecida, com maior incidéncia em
homens entre 30 e 40 anos de idade™?.
Frequente em paises mediterréneos e na
Asia, com maior prevaléncianaTurquia, a
doencafoi caracterizadapor Hulusi Behcet
pelatriade: ulceragBesorais, genitaisrecor-
rentes e uveite.

Manifestagdes em vérios outros 6rgdos
foram descritas, sendo a vasculite o prin-
cipal achado patoldgico®. O diagndstico
da doenca € feito com base nos critérios
propostos pelo International Study Group
for Behget's Disease®. O prognostico é
determinado pelo envolvimento cardiovas-
cular, gastrintestinal e do sistema nervoso
central®. Emborao comprometimento vas-
cular na doenca de Behget ocorra em 25%
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a 30% dos casos, esta € a maior causa de
mortalidade relacionada & doenca™®.

O envolvimento do torax manifesta-se
por vérias ateracGes que podem ser de-
monstradas por estudos de imagem. O co-
nhecimento destas ateracdes é Util no diag-
néstico da doenca.

O objetivo deste relato é apresentar as
aterages radiol gicas e os aspectos clini-
cos observados em um caso de doenga de
Behcet. Este trabalho foi aprovado pelo
Comité de Eticaem Pesquisa danossains-
tituico (parecer CEP/FHEMIG: 069/2010).

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 30 anosde
idade, foi encaminhado ao nosso servigo
devido adteragBesvistasem radiografiado
térax, para propedéutica especiaizada. In-
formou que iniciaram, ha dois meses, tosse
seca, perda de peso, febre, hiporexia, adi-
namia e alguns episodios de hemoptise.
Posteriormente, evoluiu com dispneia pro-
gressiva. Relatou aindaapresencade Ul ce-
rasoraisegenitaisrecorrentesdesde aado-
lescéncia. Ao exame fisico foram observa-
dos nddulos acneiformes e lesBes cicatri-
ciais na superficie cutanea.

A radiografia do térax em posteroante-
rior mostrou massa com densidade de par-
tes moles, contornos regulares e limites
bem definidos na regido do hilo pulmonar
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a direita, que reduziu significativamente
suas dimensdes apds tratamento especifico
utilizando-se corticoi de e imunossupressor
(Figura 1). Foi realizada tomografia com-
putadorizada do torax, antes e apos admi-
nistragdo venosa de contraste iodado, que
evidenciou dilatacgo aneurismética da ar-
tériainterlobar direita, medindo aproxima-
damente 50 mm em seu maior eixo axid,
mostrando real ce difuso do seu [limen pelo
material contrastante e com presenca de
acentuado espessamento parietal (Figura2).
Outrasformagdes aneurisméticas de meno-
res dimensdes e com caracteristicasmorfo-
| 6gi cas semel hantes aanterior foram obser-
vadas bilateralmente, apresentando tama-
nhosvariados, com predominio em regides
centrais e no terco superior e médio dos
pulmdes (Figuras 2 e 3). N&o foram obser-
vadas ateracBes anatbmicas na regido
mediastinal.

O diagndstico da doenca de Behget foi
estabelecido pelapresencade Ulcerasorais
e genitais recorrentes associadas a lesdes
cutaneas acneiformes e cicatriciais.

DISCUSSAO

De acordo com aclassificagdo do Inter-
national Study Group for Behget's Disease,
a presenca de Ulceras orais recorrentes e
mais duas das seguintes alteractes — Ulce-
ras genitais, lesdes oculares tipicas (uveite,
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Figura 1. Radiografias de térax em posteroanterior mostrando massa hilar a direita (seta em A) e com menores dimensoes apds o tratamento (seta em B).

Figura 2. Tomografia computadorizada do térax com janela de pulmao mostrando dilatacdes aneurismaticas caracterizadas por formagdes nodulares em lobos
superiores (setas em A), lobo médio e lobo inferior esquerdo (setas em B).

Figura 3. Tomografia computadorizada do térax ap6s contraste venoso mostrando, em janela de mediastino, no nivel dos lobos superiores (A) e da bifurcagéo
bronquica (B), dilatacdes aneurismaticas da artéria interlobar direita e de ramos segmentares a esquerda (setas).
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vasculiteretinal), lesdes de pele caracteris-
ticas (eritemanodoso-like, lesdes acneifor-
mes e/ou cicatriciais) —, ou um teste de
patergia positivo definem o diagndstico da
doenca de Behget®.

O envolvimento do térax ocorre em 8%
dos pacientes e pode se manifestar por am-
plo espectro de ateracdes observadas no
mediastino, tendo como complicagio ame-
diastinite fibrosante; no parénquima pul-
monar, onde podem ser observados infar-
tos, atelectasias, hemorragia, noédulos di-
fusos de espacos aéreos, pneumonias e fi-
brose; na pleura e, sobretudo, no sistema
vascular®®,

A vasculite pulmonar notada na doenga
de Behget compromete vasos de grande e
médio caibre, de acordo com aclassifica
¢ao de Chapel Hill para calibre dos vasos,
atingindo mais frequentemente o sistema
venoso em 85% dos casos, na forma de
tromboflebite®®. As principais complica-
¢Bes venosas resultantes sdo asindrome da
veia cava superior e a sindrome de Budd-
Chiari®. Alteragdes arteriais s menos
frequentemente observadas. A destruigédo
das fibras el&sticas devido ao processo in-
flamat6rio dosvasa vasorumresultaem di-
latacdo do Iimen vascular e formacdo de
aneurismas em 65% dos casos™®. A doenca
de Behcet é a principa causa de aneuris-
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mas da artéria pulmonar, que podem ocor-
rer Nos segmentos principais ou em ramos
segmentares e sd0 demonstrados pela to-
mografiacomputadorizada, indicando mau
prognostico™®. Estes aneurismas podem
regredir com terapias medicamentosas es-
pecificas, utilizando-se corticoideeciclofos-
famida, entretanto, aprogressdo erecorrén-
cia sd0 comuns nesses pacientes?,

O principa diagnostico diferencial é a
sindrome de Hughes-Stovin, que apresenta
quadro radiolégico e histopatol égico bas-
tante semelhante, porém, notando-se nesta
sindrome, a auséncia das ulceragdes orais
e genitais recorrentes9),

A radiografia de térax € o primeiro mé-
todo de imagem na avaliag&o da sindrome
de Behcet, demonstrando as alteragcdes
vasculares e pulmonares, e é também im-
portante na avaliagdo da resposta terapéu-
tica®®. A tomografia computadorizada
desempenhapapel de destaque no diagnés-
tico por imagem desta doenca, sobretudo
através da tecnologia de multidetectores,
que permite aquisi¢ces volumétricas e,
portanto, o estudo das estruturas vascula-
res, mediastinais e parenquimatosas. A an-
giotomografia realizada com esta tecnolo-
giaésuperior aressonanciamagnética, em
virtude damaior resolucéo espacial, menos
artefatos e da possibilidade da avaliac&o

simultanea do parénquima pulmonar™®®. O
conhecimento dessas alteragdes é Util no
diagndstico da doenca, auxiliando a deter-
minag&o da causa dos sintomas, principal-
mente a hemoptise, e orientando na esco-
Iha do tratamento apropriado.

CONCLUSAO

A presenca de aneurismas da artéria
pulmonar sugere adoengade Behget como
primeira hipétese e também um sinal de
mau prognaéstico.
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