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RELATO DE CASO

Aneurisma de artéria poplitea como manifestacao
da doenca de Behcet descompensada

Popliteal artery aneurysm as a manifestation of decompensated Behget's disease

Gabriel Salum D’Alessandro, Rafael Forti Machietto, Simone Martins da Silva, Walter Campos Jr.,
Claudio Jamil Akel, Renato Murilo Etchebehere, Roberta Murasaki Cardoso, Nilo Mitsuru Izukawa*

Resumo

A doenga de Behget consiste em uma vasculite sistémica que aco-
mete veias, artérias e capilares, mas predominantemente pequenos
vasos. Raramente ha o envolvimento de veias e artérias de médio e
grande calibre, sendo as artérias menos acometidas que as veias. No
presente trabalho, os autores apresentam um relato de caso de
aneurisma da artéria poplitea em um paciente com a doenca de Behget
descompensada. Discutem-se 0s aspectos clinicos e radiolégicos e o
manejo cirurgico dos pacientes com essa doenca inflamatdria sistémi-
ca que apresentam peculiaridades importantes.

Palavras-chave: Sindrome de Behget, aneurisma, artéria poplitea.

Relato de caso

Paciente branco, 51 anos, sexo masculino, queixa-
va-se de dor e presenca de tumoracéo pulsatil em regido
posterior de coxa esquerda ha 1 dia da data de interna-
¢do. Referia, também, presenca de Ulceras em cavidade
oral e febre vespertina ha 2 meses.

O paciente, com historia de doenca de Behget
diagnosticada em 1999, fazia uso irregular de ciclospo-
rina e colchicina. O diagnéstico tinha sido feito com
base no quadro de Ulceras bipolares orais e genitais,
eritema nodoso, uveite anterior e aneurisma em artéria
poplitea direita. Este, na época, foi corrigido através de
aneurismectomia e enxerto fémoro-popliteo, com pro-

* Servigo de Angiologia e Cirurgia Vascular, Hospital Professor Edmundo
Vasconcelos, S&o Paulo, SP.

Artigo submetido em 12.04.06, aceito em 18.07.06.

J Vasc Bras 2006;5(3):215-9.
Copyright © 2006 by Sociedade Brasileira de Angiologia e de Cirurgia Vascular.

215

Abstract

Behget's disease consists of a systemic vasculitis that affects veins,
arteries and capillaries, but predominantly small vessels. Veins and
medium- and large-caliber arteries are rarely involved; however, arteries
are less involved than veins. In this paper the authors present a case of
popliteal artery aneurysm in a patient with decompensated Behget’s
disease. We discuss clinical, radiological and surgical aspects of patients
with this inflammatory systemic disease who present important
peculiarities.

Key words: Behget’s syndrome, aneurysm, popliteal artery.

tese de politetrafluoretileno (PTFE) de 6 mm, tendo
evoluido com obstrucdo do enxerto no oitavo més de
seguimento, sem desenvolvimento de quadro isquémi-
co grave, e sendo adotado tratamento clinico.

Ao exame clinico, apresentava-se em bom estado
geral, corado, hidratado e febril (38,2 °C), com pressao
arterial 130/60 mmHg em ambos os bragos, freqliéncia
respiratéria de 18 incursdes por minuto e freqiiéncia
cardiaca de 84 batimentos por minuto. Os exames
cardiopulmonar e abdominal encontravam-se dentro
dos padrdes da normalidade. O exame do membro
inferior esquerdo evidenciou massa pulséatil em cavo
popliteo e presenca de pulsos distais, sendo ausentes 0s
pulsos popliteo, tibial anterior e posterior no membro
contra-lateral. Na inspe¢do da cavidade oral, foram
visualizadas ulceragfes na mucosa.

Foi realizado eco-Doppler arterial de membro infe-
rior esquerdo, que evidenciou dilatagdo aneurismatica
da artéria poplitea em sua porcdo proximal, medindo
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aproximadamente 5 x 4 x 6 cm, com presenca de
trombo mural (Figura 1). O hemograma evidenciou
leucocitose de 19.500/mm? (3% bastonetes; 83% seg-
mentados; 1% eosinofilos; 0% basofilos; 6% linfocitos;
7% mondcitos) e plaquetas na marca de 333.000/mm?.
A dosagem de proteina C reativafoi de 7,1 mg/dL (valor
de referéncia ou VR: < 6 mg/dL), Alfal glicoproteina
acida 141 mg/dL (VR: 50-120 mg/dL), fibrinogénio
749 mg/dL (VR: 200-400 mg/dL) e velocidade de
hemossedimentagdo 53 mm (VR: < 10 minutos).

Inicialmente, foi realizada pulsoterapia com solu-
medrol 1 gao diapor 3 diase ciclofosfamida 1 g em dose
Unica, com o objetivo de diminuir a atividade inflama-
tdria da doenca antes da realizagdo da cirurgia para
correcdo do aneurisma.

O estudo arteriografico evidenciou dilatagéo sacu-
lar pdstero-lateral na artéria poplitea supragenicular e
artérias distais pérvias (Figura 2).

Aposa pulsoterapia, o paciente evoluiu com melho-
ra da febre e do restante do quadro clinico, optando-se
pela pronta corregdo cirargica do aneurisma. Realizou-
se aneurismectomiae reconstrucdo arterial com enxerto
fémoro-popliteo supragenicular, com prétese de PTFE
de 6 mm (Figura 3). No intra-operat6rio, constatou-se
trombose de veia poplitea justa-aneurismética, sendo
realizado tratamento com heparina de baixo peso mo-
lecular, em dose plena, no pés-operatério imediato.

No pos-operatorio imediato, antes da alta hospita-
lar, com o objetivo de diagnosticar outras lesdes vascu-
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lares concomitantes, foram realizados duplex scan de
membros superiores, car6tidas e vertebrais e angiorres-
sonancia magnética de aorta toracica, abdominal e seus
principais ramos, que ndo demonstraram qualquer
anormalidade. O eco-Doppler-cardiograma colorido
evidenciou insuficiéncia adrtica discreta, dilatacao dis-
creta da raiz da aorta e aorta descendente e fracdo de
ejecdo de 75%.

O paciente evoluiu afebril e sem intercorréncias,
recebendo alta clinicamente estavel e com os pulsos
distais presentes. As medica¢des de alta foram predniso-
na, pulsoterapia de ciclofosfamida uma vez ao més e
antagonista de vitamina K.

Apos 5 meses de seguimento, o paciente continua
com 0 mesmo esquema terapéutico, mantendo perfu-
sdo do membro inferior esquerdo, sem claudicacédo e
pulsos distais presentes. Duplex scan arterial do membro
inferior esquerdo evidenciou enxerto fémoro-popliteo
com fluxo trifasico e velocidade normal.

Discussao

A doenca de Behget foi primeiramente descrita por
Huluse Behget em 1937, caracterizada pela triade clas-
sica de Ulceras aftosas orais recidivantes, Ulceras genitais
e uvefte anterior ou iridociclite?. E uma doenca cronica
e multissistémica, cuja etiologia ainda ndo é bem defi-
nida, mas especula-se que a auto-imunidade caracteris-
tica da doenca seja desencadeada por infecgOes bacteria-
nas, virais e por um componente ambiental-3. Além

Figural -

A) Duplex scan arterial de membro inferior esquerdo evidenciando dilatagdo
aneurismatica da artéria poplitea em sua porgdo proximal, B) aneurisma
medindo aproximadamente 5 x 4 x 6 cm com trombo mural
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Figura 2 -

Arteriografia evidenciando dilatacdo sacular postero-lateral na arté-

ria poplitea supragenicular e artérias distais pérvias

disso, é sugerido um componente genético, pelo fato de
muitos pacientes apresentarem positividade para o
HLA-B514. Ela se desenvolve por volta da terceira a
quarta década de vida e predomina em paises do Orien-
te Médio, Mediterraneo e Asia Oriental®6. Seu meca-
nismo fisiopatoldgico se caracteriza por uma vasculite
sistémica, que afeta veias, artérias e capilares?.

Figura 3 -

O tratamento cirargico dessas complicagdes arteri-
ais é caracterizado por grande risco de oclusdo do
enxerto e formacdo de pseudo-aneurisma. Isso ocorre
devido a caracteristica inflamatdria local e sistémica da
doenca’.

A doenca de Behget é conhecida como uma sindro-
me inflamatoria cronica, multissistémica, secundaria a

A) Aneurisma da artéria poplitea adjacente a veia poplitea; B) correcdo do

aneurisma com enxerto de politetrafluoretileno de 6 mm
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vasculite de pequenos vasos. A auséncia de testes diag-
nosticos especificos torna dificil o diagnéstico da doen-
¢a de Behget, mesmo com os critérios clinicos diagnds-
ticos propostos pelo grupo internacional de estudo
sobre a doenca de Behcet® (Tabela 1).

O comprometimento predominante é nos peque-
nos vasos, podendo os vasos de médio e grande calibre
serem afetados, respectivamente, em 9 e 27%* O
comprometimento no sistema venoso é mais freqiiente
do que no arterial. As artérias sdo acometidas em 1,5 a
18% dos pacientes com doenca de Behget e geralmente
como aneurismas em rapida expansao, com alto risco

para rotura, 0 que torna a corre¢do cirargica mandato-
ria5.8.9-14.

As lesBes arteriais ocorrem com maior predominio
no sexo masculino, sendo o tabagismo um fator de risco
importantel.16. Na maioria das vezes, ocorrem isola-
damente, mas podendo comprometer multiplos segui-
mentos arteriais e, freqlientemente, ser acompanhadas
de trombose venosal’.

A patogenicidade da lesdo aneurismatica arterial
é explicada por uma reacdo inflamatdria envolvendo
a camada média e adventicia do vaso. Histologica-
mente, 0s vasa vasorum encontram-se circundados
por um intenso processo inflamatorio leucocita-
rio818, Os locais mais afetados sdo aorta e artéria
pulmonar, seguidas pela artéria femoral, mas qual-
quer vaso de extremidades ou visceral pode estar
envolvido, incluindo as artéria coronérias®19:20, por
esse motivo, os pacientes com doenca de Behget
devem ser rotineiramente investigados, a procura de
aneurismas silenciosos, e sempre quando ha ativagao
da doenca. No caso apresentado, ndo havia outras
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lesBes arteriais concomitantes, o que foi comprovado
por exames de imagem. Contudo, havia trombose da
veia poplitea diagnosticada no intra-operatorio.

Pacientes com doenca de Behget associada ao aco-
metimento arterial apresentam pior progndstico quan-
do comparados com pacientes sem comprometimento
das mesmas. A sobrevida relatada na literatura é de 83%
em 5 anos e 66% em 15 anos para aqueles com acome-
timento arterial1420.21,

O aneurisma arterial é mais comum do que a
oclusdo arterial e constitui importante causa de morte
na doenga de Behget, secundaria a ruptura do mesmo.
Por esse motivo, o tratamento cirargico € obrigatorio e
deve ser feito 0 mais precocemente possivel.

O tratamento cirargico é freqlientemente compli-
cado por recorréncia do aneurisma, oclusdo do enxerto
e pseudo-aneurisma de anastomose22. Esses riscos au-
mentam muito quando a cirurgia € feita na fase ativa da
doenca. Por esse motivo, se possivel, ela deve ser poster-
gada, devendo o tratamento antiinflamatério ser pron-
tamente iniciado’. No presente caso, foi possivel a
realizagdo de pulsoterapia com solumedrol e ciclofosfa-
mida antes do procedimento cirargico, com remissao
satisfatdria da atividade inflamatoria.

Nas revascularizagbes em pacientes portadores da
doenca de Behget, da-se preferéncia aos enxertos sinté-
ticos, devido ao processo inflamatério perivascular e a
vasculite, que podem envolver as veias safenas’.

Aterapiapds-operatdriacom corticosterdides, imu-
nossupressores anticoagulantes e antiagregantes pla-
quetarios tem sido sugerida como uma maneira eficaz
para a prevencéao da recorréncia de aneurismas, oclusdo
do enxerto e ocorréncia de pseudo-aneurismas anasto-

Tabela 1 - Critérios diagnosticos da doenca de Behget

Critério diagnostico

Definicdo

Ulceras orais recorrentes

Ulceragdes aftosas que recorrem = trés vezes

em um periodo de 12 meses

Associado a dois ou mais casos de:
Ulceras genitais recorrentes
Lesdes oculares
Lesdes de pele
Teste de patergia

Ulcera aftosa ou escaras

Uveite anterior ou vasculite retiniana

Eritema nodoso, pseudofoliculite, lesdes papulopustulosas
Leitura em 24-48 horas
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moticos17.20.22-24 Neste estudo, o paciente manteve-
se anticoagulado no pds-operatdrio recente com hepa-
rina de baixo peso molecular e encontra-se em uso de
antagonista davitamina K para manter arelagdo norma-
lizada internacional (RNI) entre 2 e 4. Além disso,
encontra-se em uso de prednisona e é submetido a
pulsoterapia mensal com ciclofosfamida.

10.

11.

12.

13.

Referéncias

Lakhanpal S, Tani K, LieJT, Katoh K, Ishigatsubo Y, Ohokubo
T. Pathologic features of Behget’s syndrome: a review of
Japanese autopsy registry data. Hum Pathol. 1985;16:790-5.
Behget H. Ueber rezidivierende Aphtose durch ein virus
verursachte Geschwiire am Mund, am Auge und an den
Genitalien. Dermatol Wochenschr. 1937;105:1152-7.
Hasan A, Fortune F, Wilson A, et al. Role of gamma delta T
cells in pathogenesis and diagnosis of Behget's disease. Lancet.
1996;347:789-94.

Suzuki Kurokawa M, Suzuki N. Behcet’s disease. Clin Exp
Med. 2004;4:10-20.

Kuzu MA, Ozaslan C, Koksoy C, Gurler A, Tuzuner A.
Vascular involvement in Behget's disease: 8-year audit. World
J Surg. 1994;18:948-53.

Criteria for diagnosis of Behcet’s disease. International Study
Group for Behcet’s Disease. Lancet. 1990;335:1078-80.
Iscan ZH. Vural KM, Bayazit M. Compelling nature of
arterial manifestations in Behcet disease. J Vasc Surg.
2005;41:53-8.

Matsumoto T, Uekusa T, Fukuda Y. Vasculo-Behget’s disease:
apathologicstudy of eight cases. Hum Pathol. 1991;22:45-51.
Hamza M. Large artery involvement in Behcet’s disease. J
Rheumatol. 1987;14:554-9.

Koc Y, Gullu I, Akpek G, et al. Vascular involvement in
Behcet’s disease. J Rheumatol. 1992;19:402-10.

al-Dalaan AN, al Balaa SR, el Ramahi K, et al. Behcet’s disease
in Saudi Arabia. J Rheumatol. 1994;21:658-61.

Tohme A, Aoun N, El-Rassi B, Ghayad E. Vascular
manifestations of Behcet's disease. Eighteen cases among 140
patients. Joint Bone Spine. 2003;70:384-9.

Ozeren M, Mavioglu I, Dogan OV, Yucel E. Reoperations
results of arterial involvement in Behcet’s disease. Eur J Vasc
Endovasc Surg. 2000;20:512-9.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24,

J Vasc Bras 2006, Vol. 5, N°3 219

Kural-Seyahi E, Fresko I, Seyahi N, et al. The long-term
mortality and morbidity of Behcet’s syndrome: a 2-decade
outcome survey of 387 patients followed at a dedicated center.
Medicine (Baltimore). 2003;82:60-76.

Calamia KT, Cohen MD, O’'Duffy JD. Large vassel
involovment in Behcet’s disease. Proceedings of the 8th
International Congress on Behcet’s Disease. 1998 Oct 7-9;
Reggio-Emilia, Italy. Reggio Emilia: Prex SRL, 1998.
Kaklamani VG, Tzonou A, Markomichelakis N, Papazoglou
S, Kaklamanis PG. The effect of smoking on the clinical
features of Adamantiades-Behcet’s disease. Adv Exp Med
Biol. 2003;528:323-7.

Ceyran H, Akcali Y, Kahraman C. Surgical treatment of
vasculo-Behcet’sdisease. A review of patients with concomitant
multiple aneurysmsand venous lesions. Vasa. 2003;32:149-53.
Kobayashi M, Ito M, Nakagawa A, et al. Neutrophil and
endothelial cell activation in the vasa vasorum in vasculo-
Behcet disease. Histopathology. 2000;36:362-71.

Ozeren M, Dogan OV, Dogan S, Yucel E. True and pseudo
aneurysms of coronary arteries in a patient with Behcet’s
disease. Eur J Cardiothorac Surg. 2004;25:465-7.

Le Thi Huong D, Wechsler B, Papo T, et al. Arterial lesions
in Behcet’s disease. A study in 25 patients. J Rheumatol.
1995;22:2103-13.

Yazici H, Basaran G, Hamuryudan V, et al. The ten-year
mortality in Behcet’s syndrome. Br J Rheumatol.
1996;35:139-41.

Hosaka A, Miyata T, Shigematsu H, etal. Long-term outcome
after surgical treatment of arterial lesions in Behcet disease. J
Vasc Surg. 2005;42:116-21.

Saba D, Saricaoglu H, Bayram AS, et al. Arterial lesions in
Behcet’s disease. Vasa. 2003;32:75-81.

Tuzun H, Besirli K, Sayin A, et al. Management of aneurysms
in Behcet’s syndrome: an analysis of 24 patients. Surgery.
1997;121:150-6.

Correspondéncia:

Nilo Mitsuru Izukawa

Av. Indiandpolis, 2784, Indiandpolis
CEP 04062-003 — Séo Paulo, SP
Tel.: (11) 5594.0134

E-mail: nilosmk.ops@terra.com.br



