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Resumo

Objetivo: relatar um caso de sindrome de Behget, enfa-
tizando o controle das manifestacdes bucais. Relato de
caso: paciente de 21 anos de idade, ja diagnosticado
com sindrome de Behcget ha 7 anos, sem histérico fa-
miliar, relatatou o aparecimento de Ulceras recorrentes,
quando iniciou tratamento ortodéntico. Procurou a cli-
nica odontolégica da Universidade Estadual de Marin-
ga queixando-se de “aftas e carne crescida” na boca.
Foi realizada biépsia excisional do nédulo, e o exame
histopatolégico revelou tecido hiperplasico com infil-
trado inflamatério crénico decorrente. Apés 45 dias,
observaram-se presenca de novas aftas em mucosa la-
bial, lingua e gengiva assim como total cicatrizagdo na
regido da bidpsia. Atualmente, o paciente permanece
em controle clinico médico e odontolégico, estando as
lesGes aftosas presentes em diferentes regides. Conside-
ragdes finais: apesar de rara, essa doenca é de grande
relevancia para o cirurgido-dentista, que deve saber
diagnostica-la e controlar suas manifestagdes bucais.
Além disso, o acompanhamento é necessario para me-
Ihorar a qualidade de vida do paciente.

Palavras-chave: Diagnoéstico. Sindrome de Behget.
Tratamento.

Introducao

A sindrome de Behget é uma doenga inflama-
téria sistémica caracterizada por varias manifes-
tacdes clinicas, como: tulceras orais recorrentes,
ulceras genitais, inflamagodes oculares, podendo en-
volver articulacdes, pele, sistema nervoso central,
trato gastrointestinal, além de complicag¢des pulmo-
nares.! E classificada como uma vasculite sistémi-
ca, pois pode atingir artérias e veias de qualquer 6r-
gdo. Sua etiologia permanece desconhecida, porém
a hipétese mais aceitavel da doenca é a de que hos-
pedeiros geneticamente susceptiveis desencadeiam
uma resposta inflamatéria causada por um agente
infeccioso.2 O fator de risco genético mais fortemen-
te associado a sindrome de Behget é o antigeno leu-
cocitario humano (HLA)-B51, que ocorre em cerca
de 60% dos pacientes com a doenga.?

A sindrome de Behcet é mais frequente nos pai-
ses ao longo da “Rota da Seda”, uma rota de comér-
cio antiga entre Asia e Mediterraneo Oriental, onde
a prevaléncia do (HLA)-B51 é relativamente eleva-
da em comparacgdo com outras partes do mundo.* A
presenca da doenca na Turquia também é elevada.
A doencga é rara em individuos com idade superior
a 50 anos e durante a infincia. Apesar de ambos os
géneros serem igualmente afetados, nota-se que a
doenca é mais grave entre os homens jovens.>®

Nao ha nenhum teste especifico para a doencga
de Behget, e o diagnéstico é baseado em critérios cli-
nicos. A histéria clinica detalhada é essencial para
excluir outras condi¢Ges com caracteristicas pareci-
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das, como: sindrome de Reiter, sarcoidose e sindro-
me de Stevens-Johnson.?

O tratamento tem como objetivos o controle dos
sintomas, a supressdo precoce da inflamacéo e a
prevencdo de lesdo de 6rgéos secunddrios. As op-
coes de tratamento sdo agentes anti-inflamatérios
e imunossupressores. As drogas séo frequentemen-
te utilizadas em combinacéo, a fim de maximizar a
eficdcia, minimizando os efeitos. O espectro de ma-
nifestacbes clinicas exige uma estreita cooperacéo
multidisciplinar para o cuidado ideal.2

Frente ao exposto, o objetivo do presente estudo
é relatar um caso de sindrome de Behget, enfatizan-
do o controle das manifestacoes bucais.

Relato do caso clinico

Paciente de 21 anos de idade, género mascu-
lino, leucoderma, ja diagnosticado com sindrome
de Behget ha 7 anos, sem histérico familiar, rela-
tou o aparecimento de ulceras recorrentes, quando
iniciou tratamento ortodontico. Procurou a clinica
odontolégica da Universidade Estadual de Maringa
queixando-se de “aftas e carne crescida” na boca.

O paciente relatou estar em acompanhamen-
to com médico reumatologista desde o diagnéstico

e fazer uso dos imunossupressores Adalimumabe
(Humira®) e Azatioprina, além de suplementos de
vitamina C e D. Adalimumabe era utilizado a cada
15 dias hd 3 anos. Fez uso anterior de Colchicina,
que foi suspenso pelo médico. O paciente néo fazia
uso de nenhum medicamento tépico para as lesoes
orais. As consultas de controle médico eram reali-
zadas a cada 3 meses por conta dos efeitos adversos
dos imunossupressores. O paciente relatou edema
articular no joelho e problemas oftalmolégicos gra-
ves (uveite) antes de ter o diagnéstico estabelecido.
Nao relatava presenca de ulceragdes genitais ou
cuténeas.

O exame fisico extraoral ndo demonstrou alte-
ragdes. Ao exame intraoral, foram observadas dlce-
ras multiplas na mucosa labial inferior e em lingua,
gengivite descamativa, além de um nédulo pedicu-
lado e ulcerado de aproximadamente 1 ¢cm na re-
gido anteroinferior, indolor, com tempo de evolucédo
aproximado de 3 meses (Figura 1). O paciente rela-
tou uma afta previamente a lesdo. Como as ulceras
eram recorrentes e frequentes e o paciente néo ti-
nha queixas algicas, sua principal preocupacio era
quanto ao crescimento em fundo de sulco.

Figura 1 - (A) Mdiltiplas dlceras em mucosa labial inferior; (B) Ulcera em lingua; (C) Nédulo indolor pediculado e ulcerado em fundo de sulco
vestibular na regido anteroinferior; (D) Eritema em gengiva inserida na regido anteroinferior (gengivite descamativa).

Fonte: Universidade Estadual de Maringa.

Frente a histéria médica e ao diagnéstico prévio
de sindrome de Behget, estabelecido pelo reumato-
logista, as ulceragbes orais foram diagnosticadas
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como aftas. Nesse momento, foi prescrito corticoide
topico (triancinolona acetonida em orabase) por 15
dias e acompanhamento.
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Apés esse periodo, novas aftas em mucosa labial superior e inferior foram observadas, e ndo houve
alteragoes no nédulo em fundo de sulco (Figura 2). O uso do corticoide tépico foi suspenso. Na ocasido, foi
realizada bi6psia excisional do nédulo (Figura 3), e o exame histopatolégico revelou tecido hiperplasico
com infiltrado inflamatério crénico, decorrente, possivelmente, de sucessivas remissoes e exacerbagoes de

ulceras na regido (processo cicatricial).
Figura 2 — Controle de 15 dias: novas aftas em mucosa labial superior (A) e inferior (B) sem alteragdes na lesdo nodular (B)

Fonte: Universidade Estadual de Maringa.

Figura 3 - Bidpsia excisional do nédulo: (A) incisdo; (B) remogdo da lesao; (C) sutura; (D) peca encaminhada para exame histopatoldgico.

Fonte: Universidade Estadual de Maringéa.

Ap6s 45 dias, observaram-se presenca de novas
aftas em mucosa labial, lingua e gengiva (Figura 4)
e total cicatrizacdo na regido da bi6psia.
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Figura 4 - Controle de 45 dias: presenca de novas aftas em mucosa labial, gengiva (A) e lingua (B)

Fonte: Universidade Estadual de Maringa.

O paciente permanece em controle clinico médi-
co e odontoldgico, estando as lesdes aftosas presen-
tes em diferentes regides a cada consulta. Para que
as imagens fossem publicadas, o paciente assinou o
termo de consentimento livre e esclarecido.

Discussao

A sindrome de Behget, definida como uma
doeng¢a multissistémica de etiologia desconhecida
e classificada como uma vasculite,” é caracterizada
pela combinacéo de ulceracéo orais, genitais, lesoes
cutineas e lesdes inflamatérias dos olhos, sendo
que as aftas correspondem a uma das caracteris-
ticas principais, podendo ser a manifestacdo mais
precoce da doencga.? De acordo com os critérios inter-
nacionais para a sindrome de Behget®, um paciente
é classificado como tendo a doen¢a, quando acumula
quatro ou mais pontos em um escore que varia de
acordo com a manifestacdo (Quadro 1). A sensibi-
lidade desse esquema foi relatada como 93,9%, e a
especificidade, como 92,1%.°

Apesar da etiologia desconhecida, acredita-se
em uma forte ligacdo da doenca com o antigeno
(HLA)-B51, presente especialmente entre o Japio
e 0 Mediterraneo.” A observacéo de casos familiares
da doenca sugere fortemente que os fatores genéti-
cos desempenham um papel na patogénese, sendo
a sindrome definida como uma doenga poligénica.'®
No presente caso, o paciente ndo relatou nenhum
antecedente familiar.

A doenca é mais comum entre a terceira e a
quarta década de vida, mas também pode ser vis-
ta ap6s os 50 anos de idade ou na infiancia.> Ambos
os géneros sado igualmente afetados, mas a doenca
tende a ser mais severa em homens® com idade in-
ferior a 25 anos.® Enquanto sinais oculares, lesées
vasculares e lesdoes pustulosas sdo mais comuns
nos homens, ulceras genitais e eritema nodoso sdo
mais comuns nas mulheres.'>2 No caso relatado, o
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paciente recebeu o diagnéstico aos 14 anos de idade.
O inicio dos sintomas ocorre com pouca frequéncia
antes da puberdade ou depois dos 40 anos de idade.”

As tlceras orais e genitais observadas em na
sindrome de Behget sdo as mais comuns e, muitas
vezes, 0s primeiros sinais da doenca.'® No presente
caso, embora as ulceracoes orais fossem recorren-
tes, elas ndo foram as primeiras manifestacoes da
doencga, visto que o paciente foi diagnosticado pelo
médico reumatologista, devido a fortes dores arti-
culares.

O alivio das manifestac¢oes bucais pode ser feito
com preparacoes topicas de anestésicos locais (lido-
caina 2%) em aftas menores ou preparacio local de
esteroides que aderem a mucosa oral, como a pasta
oral de triancinolona acetonida, que, aplicada local-
mente varias vezes ao dia, proporciona alivio dos
sintomas e pode diminuir a durac¢éo da ulceragdo.”
Esta opcéo de tratamento tépico foi adotada no pre-
sente caso, durante 15 dias. A corticoterapia oral é
utilizada na fase aguda da maioria dos pacientes e,
nos casos mais leves, ndo é necessaria.* Apesar da
diminuicdo exitosa da inflamacdo aguda, os corti-
coides sozinhos muitas vezes ndo conseguem evitar
recaidas, sendo frequentemente usados em combi-
nacdo com outros medicamentos, como no presen-
te caso. O tratamento combinado também é usado
para diminuir a dose de corticoides.!® Além disso, o
uso a longo prazo desses medicamentos orais deve
ser evitado, por causa dos efeitos adversos signifi-
cativos.>16

Em caso de doenca Behget grave, os anticorpos
monoclonais anti-TNF (fator de necrose tumoral)
[0 Infliximabe e Adalimumabe (1 tém demonstrado
grande eficdcia.!” No caso, o paciente fazia uso de
Adalimumabe, um anticorpo monoclonal unicamen-
te humano, destinado a reduzir os sinais e sintomas,
induzir resposta e remisséao clinica, inibir a progres-
s8o dos danos estruturais e melhorar a capacidade
fisica em pacientes adultos com artrite reumatoide
ativa de intensidade moderada a grave. Além disso, o
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paciente usava Azatioprina, um antimetabélito imu-
nossupressor isolado. Seu uso é defendido somente
se a ulceracdo oral for extremamente grave ou se
existirem outras manifestagdes, como doenca grave
ocular,” como no caso do paciente, que desenvolveu
uveite prévia. Apenas Azatioprina ou a sua combi-
nag¢do com outras drogas imunossupressoras é um
importante agente modificador da sindrome Behget.?

Considerando que a ativacdo anormal de fun-
coes de neutroéfilos foi reconhecida na patogénese
da sindrome de Behget,'® Colchicina tem sido am-
plamente utilizada como um farmaco basico para o
tratamento da doenga, visto que exerce efeitos bené-
ficos na inibicdo das fungdes de neutrdéfilos, porém
se mostra insuficiente para o tratamento de mani-
festacoes mais graves. Uma diminuigdo é observa-
da na incidéncia de tlceras orais, genitais e lesoes
eritematosas no tratamento com Colchicina, assim
como uma melhora nos sintomas da artrite.**

Em um estudo com 880 pacientes com sindrome
de Behget, descreveram-se as caracteristicas ocu-
lares da doenca.?’ Em 68% dos casos, os pacientes
eram do género masculino, e a média de idade para
o inicio da uveite foi de 28,5 anos. Nas mulheres, o
inicio foi aos 30 anos em média. O estudo também
mostrou que lesdes do polo posterior, mais alarman-
tes a visdo, sdo mais comuns no género masculino.?
No presente caso clinico, o paciente ja havia tratado
uma uveite grave, em que relatou quase ter perdido
a viséo, sendo esta sua manifestacdo clinica mais
importante.

Discussao

A sindrome de Behget, definida como uma
doenga multissistémica de etiologia desconhecida
e classificada como uma vasculite,” é caracterizada
pela combinacgédo de ulceracéo orais, genitais, lesoes
cutdneas e lesdes inflamatoérias dos olhos, sendo
que as aftas correspondem a uma das caracteris-
ticas principais, podendo ser a manifestacdo mais
precoce da doenca.2 De acordo com os critérios inter-
nacionais para a sindrome de Behcet®, um paciente
é classificado como tendo a doenga, quando acumula
quatro ou mais pontos em um escore que varia de
acordo com a manifestacdo (Quadro 1). A sensibi-
lidade desse esquema foi relatada como 93,9%, e a
especificidade, como 92,1%.°

Quadro 1 - Critérios internacionais para diagnéstico da sindrome de
Behget

Sinal/Sintoma* Pontos
Lesdes oculares

Ulceras genitais

Ulceras orais

Lesdes cutaneas
Manifestagdes neurolégicas
Manifestagdes vasculares
Teste de patergia positivo** 1

= — NN

* Escore > 4 = diagnostico para a doenga

** O teste de patergia é opcional, e o sistema de pontuagdo primario nao in-
clui este teste. No entanto, quando esse teste é conduzido, um ponto extra
pode ser atribuido para um resultado positivo.

Fonte: ITR-ICBD? (2014).
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Apesar da etiologia desconhecida, acredita-se
em uma forte ligacdo da doenga com o antigeno
(HLA)-B51, presente especialmente entre o Japéo
e 0 Mediterraneo.” A observacéo de casos familiares
da doenca sugere fortemente que os fatores genéti-
cos desempenham um papel na patogénese, sendo
a sindrome definida como uma doenga poligénica.®
No presente caso, o paciente ndo relatou nenhum
antecedente familiar.

A doenca é mais comum entre a terceira e a
quarta década de vida, mas também pode ser vis-
ta ap6s os 50 anos de idade ou na infincia.> Ambos
os géneros sao igualmente afetados, mas a doenca
tende a ser mais severa em homens® com idade in-
ferior a 25 anos.? Enquanto sinais oculares, lesoes
vasculares e lesdes pustulosas sdo mais comuns
nos homens, ilceras genitais e eritema nodoso séo
mais comuns nas mulheres.'>?2 No caso relatado, o
paciente recebeu o diagnéstico aos 14 anos de idade.
O inicio dos sintomas ocorre com pouca frequéncia
antes da puberdade ou depois dos 40 anos de idade.”

As tlceras orais e genitais observadas em na
sindrome de Behcet sdo as mais comuns e, muitas
vezes, 0s primeiros sinais da doenca.'®* No presente
caso, embora as ulceragdes orais fossem recorren-
tes, elas ndo foram as primeiras manifestacoes da
doenga, visto que o paciente foi diagnosticado pelo
médico reumatologista, devido a fortes dores arti-
culares.

O alivio das manifestacdes bucais pode ser feito
com preparacoes topicas de anestésicos locais (lido-
caina 2%) em aftas menores ou preparacio local de
esteroides que aderem & mucosa oral, como a pasta
oral de triancinolona acetonida, que, aplicada local-
mente varias vezes ao dia, proporciona alivio dos
sintomas e pode diminuir a duracdo da ulceragdo.”
Esta opcéo de tratamento tépico foi adotada no pre-
sente caso, durante 15 dias. A corticoterapia oral é
utilizada na fase aguda da maioria dos pacientes e,
nos casos mais leves, ndo é necessaria.!* Apesar da
diminuig¢do exitosa da inflamag¢do aguda, os corti-
coides sozinhos muitas vezes ndo conseguem evitar
recaidas, sendo frequentemente usados em combi-
nacdo com outros medicamentos, como no presen-
te caso. O tratamento combinado também é usado
para diminuir a dose de corticoides.’® Além disso, o
uso a longo prazo desses medicamentos orais deve
ser evitado, por causa dos efeitos adversos signifi-
cativos.216

Em caso de doenga Behget grave, os anticorpos
monoclonais anti-TNF (fator de necrose tumoral)
0 Infliximabe e Adalimumabe [J tém demonstrado
grande eficacia.!” No caso, o paciente fazia uso de
Adalimumabe, um anticorpo monoclonal unicamen-
te humano, destinado a reduzir os sinais e sintomas,
induzir resposta e remissao clinica, inibir a progres-
s@o dos danos estruturais e melhorar a capacidade
fisica em pacientes adultos com artrite reumatoide
ativa de intensidade moderada a grave. Além disso,
o paciente usava Azatioprina, um antimetabélito
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imunossupressor isolado. Seu uso é defendido so-
mente se a ulceragdo oral for extremamente grave
ou se existirem outras manifesta¢oes, como doenca
grave ocular,” como no caso do paciente, que desen-
volveu uveite prévia. Apenas Azatioprina ou a sua
combinagdo com outras drogas imunossupressoras
é um importante agente modificador da sindrome
Behget.2

Considerando que a ativagdo anormal de fun-
coes de neutréfilos foi reconhecida na patogénese
da sindrome de Behget,'® Colchicina tem sido am-
plamente utilizada como um farmaco bésico para o
tratamento da doenca, visto que exerce efeitos bené-
ficos na inibicdo das fungdes de neutréfilos, porém
se mostra insuficiente para o tratamento de mani-
festacoes mais graves. Uma diminuicédo é observa-
da na incidéncia de tlceras orais, genitais e lesoes
eritematosas no tratamento com Colchicina, assim
como uma melhora nos sintomas da artrite.*?

Em um estudo com 880 pacientes com sindrome
de Behcget, descreveram-se as caracteristicas ocu-
lares da doenca.?’ Em 68% dos casos, os pacientes
eram do género masculino, e a média de idade para
o inicio da uveite foi de 28,5 anos. Nas mulheres, o
inicio foi aos 30 anos em média. O estudo também
mostrou que lesées do polo posterior, mais alarman-
tes a visdo, sdo mais comuns no género masculino.?
No presente caso clinico, o paciente ja havia tratado
uma uveite grave, em que relatou quase ter perdido
a visdo, sendo esta sua manifestacdo clinica mais
importante.

A escolha do tratamento da sindrome de Behget
depende da histéria da evolugdo da doenca, das
caracteristicas clinicas das lesdes e do seu grau
de agressividade. O tratamento é necessario devi-
do aos sintomas, e o papel do cirurgido-dentista é
fundamental no reconhecimento das manifestacées
bucais, visto que elas podem ser o primeiro sinal da
doenca, que pode ter um curso grave, com diversas
manifestacoes extrabucais. Ulceras orais recorren-
tes em qualquer fase da infincia e da adolescéncia
devem alertar para a possibilidade desse diagnés-
tico.'

Consideracoes finais

A sindrome de Behget é uma doenca inflamaté-
ria sistémica que muitas vezes tem como manifes-
tacdo clinica inicial dlceras na cavidade oral, sendo
de extrema importincia que o cirurgido-dentista
saiba diagnosticar e dar o correto encaminhamen-
to. O tratamento com anticorpos monoclonais anti-
-TNF, Infliximabe, Adalimumabe e Colchicina, tem
se mostrado eficaz. O acompanhamento se faz ne-
cessdrio para melhorar a qualidade de vida do pa-
ciente, visto que as lesoes orais podem ser bastante
dolorosas, e a combina¢do de medicamentos pode
produzir efeitos adversos importantes.
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Abstract

Objective: report a case of Behget's Syndrome, empha-
sizing the control of oral manifestations. Case report: a
21-year-old patient, diagnosed with Behget's Syndrome
for 7 years, with no family history, reporting recurrent
ulcers when orthodontic treatment was started. He sou-
ght a dental clinic at the State University of Maringa
complaining of “aphthae and grown flesh” in the mouth.
Excisional nodule biopsy and histopathological exami-
nation of hyperplastic tissue with chronic inflammatory
infiltrate were performed. After 45 days, the presence of
new aphthae were observed in the labial mucosa, ton-
gue and gingiva, as well as total scarring in the region
of the biopsy. Currently, the patient remains in clinical
and dental control, remaining as aphthous interven-
tions present in different regions. Final considerations:
although rare, this disorder is of great relevance for the
dental practioner, who must know how to diagnose and
control its oral manifestations. In addition, follow-up is
necessary to improve the patient’s quality of life.

Keywords: Diagnosis. Behget’s syndrome. Treatment.
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