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QUEIMADURA EM PACIENTE COM DOENCA DE BEHCET ASSOCIADA A TRISSOMIA
DO CROMOSSOMO 8: RELATO DE CASO E REVISAO DE LITERATURA

Burn victim with Behcet’s disease in association with trisomy 8: case
report and literature review
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RESUMO

A sindrome de Behcget € uma rara vasculite sistémica, de etiologia
desconhecida, que se apresenta com episddios recorrentes de
aftas orogenitais, vasculite sistémica, tromboses venosas
retinianas e sistémicas. Foram descritos na literatura cerca de 10
casos associados com sindrome mielodisplasica. Neste trabalho,
relata-se 0 caso clinico de um paciente com diagnéstico de
doenca de Behcet, associada a trissomia do cromossomo 8 e
sindrome mielodisplasica, que teve como agravante uma quei-
madura por escaldadura, com evolugdo fatal. Também foi
realizada uma reviséo de literatura sobre a doenca de Behcet.

Descritores: Queimaduras. Sindrome de Behget. Trissomia.
Cromossomos humanos par 8.
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SUMMARY

Behget’s syndrome is a rare systemic vasculitis which
etiology is still unknown. It is characterized by recurrent
episodes of orogenital ulcers, systemic vasculitis, systemic
and retinal venous thrombosis. About 10 cases of Behget’s
syndrome associated with myelodisplasic syndrome were
described in medical literature. This paper describes a
burned patient with Behget’s syndrome associated with
chromosome 8 trisomy and myelodisplasic syndrome, with
fatal evolution. A literature revision about Behget’s disease
is also reported.

Descriptors: Burns. Behcet syndrome. Trisomy. Chromosomes,
human, pair 8.
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INTRODUCAO

A sindrome de Behget € uma vasculite sistémica, de
etiologia desconhecida, que afeta caracteristicamente
vénulast. E caracterizada por episodios recorrentes de aftas
orogenitais, vasculite sistémica, tromboses venosas retinianas
e sistémicas? Hulusi Behcet, professor de Dermatologia em
Istambul, descreveu a triade de Ulceras aftosas na boca e
genitélia, uveite recorrente e lesdes dermatolégicas®. Outras
manifestacdes incluem as neuroldgicas, cardiovasculares,
gastrointestinais e musculoesqueléticas.

O atual critério diagnoéstico determina a associagao de
Ulceras orais recorrentes (3 ou mais vezes ao ano) a dois dos
seguintes sintomas, na auséncia de outra doenca
sistémica: Ulceras genitais recorrentes, lesdes oculares
(uveite ou vasculite retiniana), lesdes de pele (eritema
nodoso, pseudofoliculite, lesdes papulo-pustulares, nodu-
los acneiformes) ou teste positivo para patergia*. A doenca
de Behcet pode ser classificada em completa ou incom-
pleta. Na maioria das vezes, ndo envolve lesGes oculares
e é considerada incompleta.

Sua etiologia permanece obscura; infecgdes virais® e
bacterianas foram aventadas como alguns dos fatores
etiolégicos.

A associagcdo com a sindrome mielodisplasica € menos
frequente. Cerca de dez casos ja foram relatados, a maioria em
pacientes japoneses®.

Este artigo descreve um paciente com diagnostico de
sindrome de Behcet associada a trissomia do cromossomo 8,
hipertenséo arterial sistémica, insuficiéncia cardiaca
congestiva e diabetes mellitus, que teve suas doencas de base
agravadas por uma queimadura.

RELATODO CASO

J.S., 71 anos, sexo masculino, pardo, natural e procedente
de S&o Paulo. Portador de hipertenséo arterial sistémica tratada
com vasodilatador, diabetes mellitus tipo Il, em uso de
hipoglicemiantes orais, e insuficiéncia cardiaca congestiva,
em seguimento ambulatorial na Unidade Basica de Saude.
Apresentava também como antecedentes angiodisplasia total
dos colons (diagnosticada em outro servico ap0s varios episo-
dios de hemorragia digestiva baixa), além de um prévio epis6-
dio de acidente vascular cerebral.

Encaminhado para o Servico de Hematologia do Hospital
das Clinicas da FMUSP, recebeu o diagndstico de Doenga de
Behcet, decorrente de achados como hipoagregacéo
plaquetéaria, mielograma compativel com sindrome mielodis-
plasica e cari6tipo com trissomia do cromossomo oito.

Em 13 de janeiro de 2002, sofreu queimadura por
agua fervente. Ap6s o primeiro atendimento (em hospital

primario) e, somente no 3° dia pés-queimadura, foi transfe-
rido para servigco especializado no Hospital das Clinicas da
Faculdade de Medicina da Universidade de S&o Paulo. Ao
exame fisico encontrava-se descorado, com edema em
membros inferiores, queimaduras de primeiro (1% em pes-
coco, 0,5% em antebraco e 2% em pernas) e segundo graus
(6% em coxas), com exsudato purulento, totalizando 9,5%
de area queimada (Figura 1). Radiografia de térax mostra-
va area cardiaca aumentada. Exames laboratoriais reve-
lavam anemia (Hb 10,5), leucocitose (30 mil) e
coagulopatia (TP = 45,5%).

Apé6s analgesia, limpeza e desbridamento, o paciente
foi encaminhado a UTl do Servico de Queimaduras do HC-
FMUSP por seus antecedentes patolégicos, onde se iniciou
o tratamento local da queimadura e antibioticoterapia
sisttmica com oxacilina e ciprofloxacina.

Ecocardiograma revelou comprometimento difuso do
miocardio e discreto derrame pericardico; Doppler com
discreto fluxo retrégrado e turbulento em valvas mitral e
aortica.

No 14° dia de internagdo, apresentou melena. Exames
laboratoriais revelaram piora da anemia (Hb = 7,9; Ht =
23,4%), plaquetopenia (35 mil) e TP = 50,7%. Foi transfundido
com concentrado de hemécias e submetido a enxertia de
pele parcial em ferida da coxa, que havia apresentado
aprofundamento da queimadura. Iniciou-se, também, ad-
ministracdo de plasma congelado e prednisona via oral.

No 5° pés-operatério, o enxerto estava com 100% de pega
e o0 paciente saiu da UTI (Figura 2).

Por volta do 20° dia de internagéo, apresentou convulsdo
ténico-clénica generalizada, tratada inicialmente com
benzodiazepinicos. Tomografia de cranio revelou duas cole-
¢Bes subdurais, sendo a maior a esquerda, compativel com
hematoma subdural crénico, com sinal de trepanacéao pré-
via e efeito de massa. Foi introduzida fenitoina e o paciente
mantido em observagcdo, mas como apresentou rebaixa-
mento do nivel de consciéncia, foi submetido a trepanacao
parietal esquerda e drenagem do hematoma subdural, sem
intercorréncias.

Evoluiu desfavoravelmente, com piora da funcéo renal,
isolamento de varios microorganismos em culturas, persis-
téncia da hemorragia digestiva baixa (cuja endoscopia
néo revelou sinais de sangramento) e CIVD e, finalmente,
com insuficiéncia respiratéria e parada cardiorrespiratéria
ndo responsiva as manobras de ressuscitacdo, em 3 de
marco de 2002.

Durante toda a internagao, o paciente foi transfundido com
um total de 173 unidades de plasma fresco congelado, 40
unidades de concentrado de hemacias e trés unidades de
plaquetas.
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Figura 1 - Paciente apresentava 9,5% de superficie corpdrea queimada, segundo mostrado pelo gréfico de Lund and Browder.

DISCUSSAO

A sindrome de Behcget é caracterizada por estomatite
aftosa recorrente, uveite, Ulceras genitais e lesGes derma-
tolégicas’ e leva o nome do autor que a primeiro descre-
veu, em 1937. Esta entidade, originalmente restrita a triade
clinica descrita acima, é considerada, atualmente, uma
doenca inflamatoéria sistémica, que pode afetar varios
orgéos, incluindo mucosa (estomatite aftosa), genitais (ul-
ceras), olhos (uveite e vasculite da retina), vasos (trombose
de veias profundas, constricdo arterial - vasculo-Behcet),
sistema nervoso (neuro-Behget) e intestino (uUlceras
“punched-out” Behcget intestinal). As manifestacdes

gastrointestinais s&o comuns e, em algumas revisdes, apre-
sentadas como disturbios inespecificos de desconforto
abdominal, distensdo, ndusea e diarréia. A maioria dos
pacientes com sintomas intestinais da doenca de Behget
ndo possui lesGes oculares, sendo a mesma classificada
como incompleta.

Como sdo comuns as manifestacdes vasculares, classifica-
se como vasculite. A histopatologia predominante é de infiltra-
¢do de linfécitos e mondcitos e, as vezes, leucécitos polimor-
fonucleares, por meio de vénulas sem alteragdes microscopi-
cas em sua parede®. A vasculite, principal processo patolégico
da doenca, pode ser parcialmente explicada pelo fendmeno
trombotico®. A trombose pode resultar de uma combinacao de
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Figura 2 - Quinto dia pds-enxertia de pele de espessura parcial, em ferida da coxa.

anormalidades de procoagulantes, anticoagulantes e fatores
fibrinoliticos, juntamente com a vasculite e lesdo endotelial®. A
doenga de Behcget tem prevaléncia aumentada em paises ao
longo da antiga Rota da Seda, do Japédo a regido Mediterra-
nea. A prevaléncia varia de 1:10.000, no Jap&o, até 1:500.000,
na América do Norte e Europa.

Seu inicio € geralmente na terceira década de vida, mas
pode ocorrer em qualquer idade. A relagdo homem:mulher é
equivalente (1:1), no Japdo e na Europa, mas aumenta
significantemente (1,5-5:1), em alguns paises Mediterraneos e
no Oriente Médio. A patogenia da doenca ainda ndo é bem
estabelecida, mas a hipdtese mais aceita é a de uma resposta
inflamatdria intensa, deflagrada por algum agente infeccioso
em um hospedeiro susceptivel. Alguns estudos demonstram
maior prevaléncia de um tipo incomum de Streptococcus
sanguis na flora oral desses pacientes®.

Anticorpos séricos contra HSV1 foram encontrados em
maior propor¢cdo em pacientes com Behget do que em
controles saudaveis, e véarios estudos mostraram evidénci-
as de que o HLA-B51 esta fortemente associado a essa
doenca em diferentes grupos étnicos®.

A sindrome de Behget abrange amplo espectro de
manifestacdes clinicas e é caracterizada por exacerba-
¢Oes imprevisiveis e periodos de remissdo. As Ulceras orais
costumam ser os sintomas iniciais na maioria dos casos e
podem ocorrer em 97 a 100% dos pacientes. As Ulceras
genitais s&o menos freqlientes, ocorrendo em 60-80% dos
casos'. As lesdes cutaneas ocorrem em aproximadamente
80% dos pacientes e sdo divididas em eritema nodoso e
lesbes papulo-pustulares/acneiformes!. O envolvimento
ocular é bilateral, na maioria dos casos, podendo ser
assimétrico.
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Neuro-Behcet acomete cerca de 5% dos casos. A clini-
ca inclui sintomas piramidais bilaterais, alterag6es do nivel
de consciéncia, hemiparesia, paralisia de nervos cranianos
e disturbios esfincterianos na maioria dos pacientes®*. No
caso em questdo, as alteragGes do nivel de consciéncia
pareceram decorrer do hematoma subdural crénico e,
posteriormente, do delirium, apesar de néo ter sido realiza-
da ressonancia magnética, normalmente mais sensivel do
gue a tomografia computadorizada, que poderia revelar
lesGes pseudotumorais, lesdes nos ganglios da base, multi-
plas lesGes na substancia branca ou na medula espinhal,
comuns na neuro-Behget.

O envolvimento gastrointestinal varia de acordo com as
populacdes estudadas, sendo comum nos pacientes japone-
ses. As Ulceras ocorrem predominantemente na regido
ileocecal®®, mas podem ser vistas em todo o trato intestinal, além
do esdfago, causando disfagia, dor abdominal e diarréia
(podendo ser sanguinolenta), até perfuracdo intestinal e fistulas
perianais. Além disso, a recorréncia da doenca em areas de
anastomoses cirlrgicas € comum®. O paciente em questdo
apresentava historico de repetidos episddios de enterorragia,
inicialmente creditados a angiodisplasia dos c6lons diagnos-
ticada por colonoscopia prévia a internagéao.

Apesar de apresentar-se como vasculite sistémica, 0s rins
costumam ser poupados. Discreta proteindria e hematiria
microscépica podem ocorrer em alguns pacientes. A causa
mais comum de faléncia renal na doenga de Behcget é a
amiloidose®.

O envolvimento cardiaco € incomum, mas casos de peri-
cardite, derrame pericardico, acometimento valvar, trombose
coronaria e aneurismas®®ja foram documentados. O paciente
em questdo apresentava derrame pericardico e sinais de
comprometimento valvar, segundo ecocardiograma; tais
achados, provavelmente, fariam parte do quadro de insuficién-
cia cardiaca congestiva prévia, ndo se podendo afirmar rela-
¢do causal entre esta e a doenca de Behcet.

Esta doenca, associada a sindrome mielodisplasica, ja
foi relatada em dez casos, que mostraram, em sua maioria,
associacao também com a trissomia do cromossomo 8.
Anormalidades cromossémicas em pacientes com sindro-
me mielodisplasica ocorrem em 37 a 51% dos casos, nos
quais a trissomia do 8 é responsavel por 10 a 30%. Ohno et
al.’ sugeriram que a trissomia do cromossomo 8 poderia
predispor a doenca de Behget em um subgrupo das sindro-
mes mielodisplasicas, j& que a porcentagem de trissomia do
8 em pacientes desse subgrupo com doenca de Behget era
maior do que nos pacientes portadores de sindrome mielo-
displasica isolada.

O tratamento da doenca de Behget é problematico e inclui
0 uso de diversas drogas, geralmente em associacao, que
costuma ser mais eficaz do que com o uso de uma s6 droga?.

Algumas das drogas usadas incluem ciclosporina, talidomida,
interferon, aciclovir, corticosterdides, ciclofosfamida, tacro-
limus, metotrexate, azatioprina e colchicina.

O curso clinico da doenca é variado, dificultando o prog-
nostico em longo prazo. Fatores como sexo masculino e inicio
precoce dos sintomas contribuem separadamente para um
curso clinico mais grave. £ sabido também que homens com
envolvimento ocular apresentam pior prognostico. Envolvi-
mento do sistema nervoso central, artérias ou veias, e perfura-
¢Oes gastrintestinais parecem estar também associadas a pior
prognostico.

No caso apresentado, a queimadura descompensou as
doencas de base do paciente; a infec¢édo do local queimado,
por sua vez, ajudou a deflagrar a descompensagcdo da
sindrome mielodisplasica, resultando em melena e sangra-
mento no sistema nervoso central. Na evolucdo, o paciente
apresentou piora, tanto da anemia quanto da plaquetopenia,
e as transfusdes recebidas ndo foram suficientes para evitar a
faléncia de seu estado clinico, cuiminando com o ébito.

CONCLUSAO

A sindrome de Behget representa uma doenca sistémica
cronica de multiplas manifestac@es, dificil diagnostico e, prin-
cipalmente, complexo manejo clinico. O paciente em questéo
apresentava a rara associacao entre doenca de Behcet e
sindrome mielodisplasica (apenas 12 casos relatados na litera-
tura), além de inimeros fatores de gravidade (idade avanca-
da, insuficiéncia cardiaca congestiva e diabetes mellitus),
sendo a queimadura um fator agravante da delicada situacao
clinica em que se encontrava.
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