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QUAL O SEU DIAGNOSTICO?
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Resumo Relato de caso clinico de paciente de 42 anos de idade com lesdes ulceradas que
teve quadro conduzido por médicos generalistas como celulite de repeticao ao longo de um
ano. Porém, com acompanhamento no setor de Dermatologia e com base nos critérios clinicos,
foi estabelecido diagndstico de sindrome de Behget. Embora existam critérios clinicos definidos,
por vezes o diagnodstico dessa doenca pode ser desafiador, em decorréncia do desconhecimento
e do fenotipo clinico evolutivo extremamente heterogéneo. Ressaltamos as dificuldades poten-
ciais para se estabelecer o diagnostico frente aos multiplos achados clinicos durante o processo
de investigacao, contribuindo para o risco de aumento da morbimortalidade.

© 2021 Sociedade Brasileira de Dermatologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Este € um
artigo Open Access sob uma licenca CC BY (http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/).

Relato do caso

Paciente do sexo masculino, 42 anos de idade, apresentava
lesées ulceradas nos membros inferiores havia 12 meses,
tratadas em servicos de atencao primaria como celulite de
repeticdo. Em decorréncia de falha terapéutica apos ciclos
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de antibidticos e baixas doses de corticosteroides, foi enca-
minhado para avaliacdo em nosso servico. O exame clinico
inicial revelou lesoes papulopustulosas, purpuricas e Ulcero-
-necréticas predominantes nos membros inferiores (fig. 1).
As hipdteses diagnodsticas foram sindrome de Behcet (SB),
granulomatose com poliangeite, granulomatose eosinofilica
com poliangeite e endocardite. Exames complementares
(pesquisas de autoanticorpos, investigacao para doencas
infecciosas, ecocardiograma, eletroneuromiografia de mem-
bros inferiores, tomografia computadorizada de torax e seios
da face e fundoscopia) sem alteracbes. Biopsia cutanea
inespecifica (fig. 2) e teste da patergia positivo (fig. 2).
A tipagem HLA-loco B revelou presenca de alelo 51. No segui-
mento, o paciente apresentou lesoes acneiformes na face e
ulceradas dolorosas na bolsa escrotal, sem lesdes na mucosa
oral (fig. 3).
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Figura 1 Lesdes purpuricas nas maos, lesdes papulopustulo-
sas, purpuricas e ulceronecroticas nos membros inferiores e
lesdes ulceronecroticas na regiao glutea e cotovelo.
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Figura 2 (A), (Esquerda) Anatomopatolégico demonstrando

fibrose difusa cicatricial e proliferacao vascular (Hematoxilina
& eosina, 40 x ). (Direita) anatomopatoldgico demonstrando
inflamacao perivascular com predominio de neutrdfilos (Hema-
toxilina & eosina, 200 x ). (B), Teste de patergia (esquerda) com
leitura positiva (direita).

Figura 3  Ulceras na bolsa escrotal e lesdes acneiformes nas
regides malares.

Figura 4 Paciente com melhora evolutiva do quadro apés ini-
cio do tratamento medicamentoso (julho 2019).

Qual o seu diagnoéstico?

a) Granulomatose com poliangeite

b) Endocardite

¢) Sindrome de Behget

d) Granulomatose eosinofilica com poliangeite

Discussao

Com base nos critérios internacionais mais recentes, o
diagnostico de SB foi estabelecido.’ Iniciou-se tratamento
com colchicina 1,5 mg/dia associado a prednisona 0,5
mg/kg/dia, com melhora evolutiva (fig. 4). O paciente con-
tinua em acompanhamento da equipe multidisciplinar, sem
acometimento sistémico até o momento.

A SB é uma vasculite multissistémica com surtos
de inflamacao aguda que acometem vasos de qualquer
calibre.”? Apresenta etiopatogénese multifatorial sugerindo
agentes ambientais (diferencas no padrao de manifestacao
em areas endémicas e nao endémicas) e fatores genéticos
complexos, principalmente associada ao alelo HLA-B51 -
MHC classe |, importante na ativacao neutrofilica.”>

Ulceragdes recorrentes nas mucosas oral e genital sao
a caracteristica inicial e mais comum, em geral doloro-
sas e multiplas, com bordas bem definidas, tendendo a
cicatrizes em saca-bocado. Lesdes pustulosas, purpdricas,
ulceradas, eritema nodoso-simile e tromboflebite migratoria
tém sido descritas.” Emprega-se o conceito de fenotipagem
da SB, com quatro fenotipos principais: comprometimento
de pele-mucosa, articular associado a pele-mucosa, doenca
vascular e envolvimento ocular.” Nao ha qualquer achado
clinico ou exame complementar patognoménico.> Os crité-
rios diagndsticos internacionais mais recentes nao incluem
a obrigatoriedade da ulceracéo oral.®

Erros diagnosticos tém sido associados a coleta insu-
ficiente de dados semiologicos e tendéncia de alguns
profissionais para maior valorizacao da tecnologia (exames
laboratoriais e de imagem). No caso apresentado, nenhum
exame complementar especifico contribuiu para o diagnés-
tico, que foi inteiramente baseado em critérios clinicos, com
excecao do teste da patergia.

O tratamento objetiva a remissao dos sintomas -
nao € curativo.’ Lesdes mucocutaneas sao tratadas com
agentes topicos (corticoides, inibidores da calcineurina
e antibidticos); lesdes extensas/refratarias ou associadas
a quadro musculoesquelético sao tratadas com colchi-
cina, corticosteroides sistémicos, anti-inflamatorios nao
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esteroides e dapsona; para sintomas oculares, usa-se
azatioprina, ciclosporina, micofenolato de mofetila, tali-
domida e metotrexato; e para envolvimento sistémico,
emprega-se pulsoterapia com corticoide e ciclofosfamida
e anti-TNF-alfa. Em estudo, encontram-se inibidor de
fosfodiesterase-4, antagonista do receptor de interleucina-
1, inibidor de IL-6 e de IL-12/23.78

Apesar da exuberancia das lesdes cutaneas, no caso
exposto nao havia lesdes na mucosa oral, o que pode
ter influenciado no atraso diagnostico. Considerar a SB na
presenca de lesdes ulceradas nos membros inferiores, prin-
cipalmente se associadas a lesdes genitais e/ou orais, é
fundamental para que se adote uma conducao especifica,
reduzindo tratamentos desnecessarios e o impacto negativo
na qualidade de vida dos pacientes.
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