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Caso Clinico

- Sexo masculino, leucodérmico

- 41 anos

- Habitos tabagicos (20/dia) e alcodlicos (6 copos/dia) activos

AP:

- Asma bronquica na infancia

- HTA

- Safenectomia em 2004 (Ulcera venosa Ml esquerdo)

- Trombose venosa da retina no OD em 2010

AF:

- |Irrelevantes



Anamnese

- Perda ponderal 7 Kg (2 meses)

- Mal estar geral

- Astenia

- Dispneia de esforcos, DPN e ortopneia com agravamento progressivo
- Tosse produtiva com expectoracéo esverdeada

- Queixas algicas nos Ml

- Multiplas ulceras dolorosas, diferentes dimensdes (MI,MS, mucosa labial e escrotal)

Automedicacdo com
AINES (meses)

Alteracéo da sensibilidade na mao esquerda ( 5 dias)




Exame Objectivo

- PA 150/100 FC 90bpm

- Febril

- Anasarca

- Ingurgitamento jugular evidente a 30°

- Alopécia

- Lesdes mucocutaneas multiplas:
v LesOes ulceradas com material necrético de grandes dimensdes e muito dolorosas nos Ml
v LesOes eritematosas ulceradas dedos méos e pés
v LesBes maculopapulares eritematosas coxa
v Lesdes eritematosas nao ulceradas tronco
v Ulceras dolorosas mucosa labial

v Ulcera dolorosa escrotal

- Hiperémia conjuntival

- Neurologia: hipostesia tactil da face palmar esquerda




Exame Objectivo




Exame Objectivo

» Lesdes ulceradas, material necrotico, grandes dimensdes e muito dolorosas nos Ml

» Lesdes eritematosas ulceradas dedos pés




Exame Objectivo

* Lesdes maculopapulares eritematosas - foliculite




Exame Objectivo

 Lesdes eritematosas ulceradas dedos maos, MS




Exame Objectivo

» Lesdes ulceradas mucosa labial * Hiperémia conjuntival

v’ LesOes eritematosas nao ulceradas tronco

v" Ulcera dolorosa escrotal




Internamento para
Investigacao etiologica e tratamento



Provas Laboratoriais

- Anemia normocitica, hipocrémica (11,5 g/dL; 30,5 g/dL) ’ ANA 1/160 padréio fino granular

- Leucocitose 12.000 com neutrofilia (87%N) Anti- DNAds negativo

- Trombocitose 445.000 . FR17 J
> WS Estudo trombofilias - negativo

. PCR9,75

- F. hepatica alterada (TGO 95; TGP 64, FA 220; GGT 100; LDH 600) Seloges penpl vas I B e )

- Hemoglobindria (+2) e proteindria (++++) (2800mg/24H)

- Creatinina 1,09

- CK 700; CK-MB 68; Troponina | 15'1‘

Hemoculturas negativas

HLA B51 Negativo

ECG Ecocardiografia Transtoracica

« Dilatagao biventricular

* Ritmo sinusal . . .
+ Disfuncéo sistolica grave (F Ej < 25%)

+ Sem alteragOes da repolarizagéo . e
¢ P ¢ * Disfuncéao diastolica grau lll

*  Movimento anormal do septo IV (“septal bounce”)

*  Hipertensédo pulmonar moderada (PSAP 50)

*  Sem hipocinésia segmentar



TC Toracica

* Derrame pleural bilateral —-> atelectasia segmentos pulmonares adjacentes
* Cardiomegalia

* Sem adenopatias mediastinicas ou hilares

+ Sem envolvimento parénquima




RM CE

- Cortico- parietal
Hiperintensidade (em T2): - Cortico-subcortical temporo-parieto-occipital com restricdo a difuséao

- Periatrial

Enfarte isquémico recente

dependente dos
ramos distais da

ACM direita

Correlacdo com défice sensitivo

Angio-RM

Inconclusivo

Sem éareas evidentes de estenose focal ou segmentar nos principais

troncos arteriais de médio e grande calibre intracranianos




Durante o Internamento...

Episodio de melenas abundantes

4

Diminuicao da AV do OE




EDA

Ulcera gastrica (15 mm) com coagulo fresco, da vertente da incisura — Forrest lla

Terapéutica endoscopica combinada (adrenalina + 2 clips)

Biopsias




Anatomia Patologica

Fragmentos de bidpsia gastrica:

- Gastrite crénica quiscente
« H. pylori negativo

- Sem evidéncia vasculite

Retalho de mucosa labial:

- Lesdes de vasculite linfocitica na derme papilar e reticular




Exame Oftalmologico

- Ambliopia OE — anisometropia

Antecedentes

- Oclusao veia retiniana no OD em 2010 .
oftalmologicos

- Fotocoagulacéo + injeccao intra-vitrea de bevacizumab OD

OBSERVACAO:

AV: OD (SC) 1,0; OE (+2,00) 0,28 -
P10 normal ODE

+ Sem sinais de inflamag¢&o segmento anterior



Retinografia

+ Tortuosidade vascular venosa e arterial
Pequenas hemorragias junto arcada temporal superior
Marcas de fotocoagulacdo quadrante nasal inferior OD

* Vaso esclerosado




Retinografia

+ Tortuosidade vascular venosa e arterial
« ORVCR superior
« Alteracéo brilho macular
 Hiperémiadisco

. Manchas de Roth




Angiografia Fluoresceinica OE
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Tortuosidade vascular venosa e arterial
Atraso preenchimento venoso

Heterogeneidade perfuséo capilar




Angiografia Fluoresceinica OE

NC 1 AN mln

Tortuosidade e ingurgitamento vascular e capilar
Segmentacao venosa, vasculite arterial e venosa
. Remodelagéo vascular

Area de isquémia com exclus&o capilar completa




Angiografia Fluoresceinica OE

Vasculite ™ 156 min

Remodelacéo vascular / dilatagcéo rede capilar

Areas de isquémia / excluséo capilar completa




Angiografia Fluoresceinica OE

OE 7,10 min

Vasculite
Areas de isquémia / exclus&o capilar completa

Edema macular sectorial superior

Papilite




Angiografia Fluoresceinica OD

OD 6,52 min

Tortuosidade vascular

Areas de vasculite




Angiografia Fluoresceinica OD

O 6,58 min




OCT Macular
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Angiografia Fluoresceinica + OCT macular 2010




Lista de problemas

Ulceras orais vasculiticas

Ulceras cutaneas — pyoderma gangrenosum (?)

Ulcera escrotal

Vasculite retiniana (artérias + veias)

Trombose venosa retiniana préevia

AVC isquémico recente (multifocal)

Cardiopatia com compromisso grave da funcao ventricular

Leséo renal com proteindria nefrética
Ulcera gastrica
DOENCA DE BEHCET
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Tratamento

AB empirica largo espectro (ceftriaxone + metronidazol -> piperacilina+tazobactam)

Colchicina

Enoxaparina

T anti-HTA maxima

Aposito carvao activado+ prata + pensos hidrogel (lesdes ulceradas)

Apos resolucao quadro infeccioso

e
suspeita doenca de Behcet

- Corticoterapia sistémica (pulsos - oral)

- Ciclofosfamida




Follow-up - curto

Franca melhoria estado geral
Apirético

Melhoria Ulceras

Resolucéo anasarca

Melhoria Cardiopatia

Funcéo sistoblica global conservada com Fej 53%

agora com hipocinésia basal

v" Melhoria subjectiva da AV
v" Hemorragias em reabsorcao
v Discreta melhoria ingurgitamento venoso



DOENGCA DE BEHCET




Introducéao Doenca de Behcet

Doenca inflamatéria multissitémica cronica, curso episodico

Etiologia desconhecida - multifactorial

Vasculite oclusiva — arterial e venosa
Qualquer orgéo

- Episédios recorrentes " Gastrointestinal
SNC
Ulceras aftosas orais e genitais Articular
. Cardiaco... |
Uveite 5 W

Lesdes cutaneas (EN, lesdes acneiformes, foliculite vs pseudofoliculite, pyoderma gangrenosum?)

- ldade jovem (média 25-35 anos)
Leucocitose
VS

PCR
HLA B51

- Diagnostico é clinico AR [EE el S

1 Nakamura T et al, Intestinal behget disease with pyoderma gangrenosum: a case report. World J Gastroenterol 2006; 12:979-981; Rustin MH, et al, Pyoderma gangrenosum associated with Becet
disease: treatment with talidomid; J Am Acad Dermatol 1990, 23:941-944; Kim JW, et al, Vegetative pyoderma gangrenosum in Behget disease, , Acta Dermato-venereologica, 2007 87: 365-366



Prognaostico Doenca de Behcet

Morbilidade
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-
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Mortalidade

o

1. Lesdes oculares
2. Lesdes SNC

3. Lesdes cardiovasculares

J



Manifestacoes oculares Doenca de Behcet

- Em 60-80% casos !

- Uveite anterior com hipdpion (recorrente)

precipitados endoteliais finos

sinéquias anteriores e posteriores Ulceras conjuntivais

Anel imune cérnea
Queratite
Episclerite
. Esclerite
- Uveite posterior Nevrite optica |
Vitrite

Dilatacao e tortuosidade venosa, atenuacao arteriolar
Vasculite retiniana obliterativa (artérias + veias)
Embainhamento vascular, exsudados perivasculares

Oclusao venosa central ou de ramo

1 Deuter CME, et al, Behcet’s disease: Ocular effects and treatment, Progress in Retinal and Eye Research 27 (2008), 111-136


http://articulos.sld.cu/uveitis/files/2011/10/hipopion.jpg

Opcoes Terapéuticas Doenca de Behcet

- Corticoterapia

Infusédo Metilprednisolona 1 g, 3 dias
1mg/kg/dia

Desmame progressivo

- Tratamento imunossupressor
- Azatioprina
Ciclosporina
Ciclofosfamida

Infliximab

\\ + Alfa-Interferdo /
Sintomas . . .
- Colchicina (1-2mgdia)

. ~ Envolvi
- Anticoagulagéo
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