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1. O QUE E A DOENCA DE BEHCET

1.1 O que é?

A sindrome de Behcet ou doenca de Behcget (DB), € uma vasculite
sistémica (inflamacao dos vasos sanguineos em todo o corpo) de causa
desconhecida. A mucosa (tecido que produz muco, que é encontrado no
revestimento dos érgaos digestivos, genitais e urinarios) e a pele sao
afetadas e os principais sintomas sao ulceras orais e genitais
recorrentes, envolvimento do olho, articulacdes, pele, vasos sanguineos
e sistema nervoso. A DB recebeu o0 seu nome apds um médico turco,
Prof. Dr Hulusi Behcet, a ter descrito em 1937.

1.2 E uma doenca comum?

A DB é mais comum em algumas partes do mundo. A distribuicao
geografica da DB coincide com a histérica "rota da seda". E
principalmente observada em paises do Extremo Oriente (tais como no
Japao, Coréia, China), Médio Oriente (Irao) e bacia do Mediterraneo
(Turquia, Tunisia, Marrocos). A taxa de prevaléncia (nUmero de doentes
na populacao) na populacao adulta é de 100 a 300 casos/100.000
pessoas na Turquia, 1/10.000 no Japao e 0,3/100.000 no Norte da
Europa. De acordo com um estudo realizado em 2007, a prevaléncia da
DB no Irdao é de 68/100.000 (22 maior do mundo depois da Turquia).
Poucos casos sao reportados nos Estados Unidos e na Australia

A DB em criancas é rara, mesmo nas populacdes com risco elevado. Os
critérios de diagndstico sao preenchidos antes dos 18 anos em
aproximadamente 3-8% de todos os doentes com DB. Em geral, a idade
de inicio da doenca é 20-35 anos. Esta doenca distribui-se igualmente
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entre individuos do sexo feminino e individuos do sexo masculino, mas
a doenca é geralmente mais grave no sexo masculino.

1.3 Quais sao as causas da doenca?

As causas da doenca sao desconhecidas. Uma investigacao recente
realizada num elevado nimero de doentes, sugere que a
suscetibilidade genética pode desempenhar algum papel no
desenvolvimento da DB. Nao existe nenhum desencadeador especifico
conhecido. Estao a ser realizadas em varios centros investigacdes sobre
a Sua causa e tratamento.

1.4 E hereditaria?

Nao existe nenhum padrao consistente sobre a hereditariedade da DB,
embora se suspeite de alguma suscetibilidade genética, especialmente
nos casos de inicio precoce. A sindrome estd associada a uma
predisposicao genética (HLA-B5), especialmente em doentes
provenientes da bacia do Mediterraneo e do Extremo Oriente. Tem
havido relatos de familias com varios casos desta doenca entre os seus
elementos.

1.5 Porque razao o meu filho(a) tem esta doenca? O seu
aparecimento pode ser prevenido?

A DB nao pode ser prevenida e a sua causa € desconhecida. Nao existe
nada que pudesse ter feito para evitar que o seu filho(a) tivesse DB. A
culpa nao é sua.

1.6 E infeciosa?
Nao, nao é infeciosa.

1.7 Quais sao os principais sintomas?

Ulceras orais: Estas lesdes estdo quase sempre presentes. As
Ulceras orais sao o primeiro sinal em cerca de dois tercos dos doentes.
A maioria das criancas desenvolve multiplas ulceras menores,
indistinguiveis das Ulceras recorrentes, que sao comuns na infancia.
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Ulceras grandes sio mais raras e podem ser muito dificeis de tratar.

Ulceras genitais: Nos rapazes, as Ulceras localizam-se
principalmente no escroto e, menos frequentemente, no pénis. Nos
doentes adultos do sexo masculino, estas quase sempre deixam uma
cicatriz. Nas raparigas, é principalmente afetada a parte externa dos
drgaos genitais. Estas Ulceras assemelham-se as Ulceras orais. As
criancas tém menos Ulceras genitais antes da puberdade. Os rapazes
podem ter orquites (inflamacao dos testiculos) recorrentes.

Envolvimento cutaneo: Existe lesbes cutaneas diferentes. Estao
presentes lesdes tipo acne apenas apdés a puberdade. O eritema nodoso
sao lesdes nodulares vermelhas e dolorosas, normalmente localizadas
sobre a parte inferior das pernas. Estas lesdes sao mais frequentes nas
criancas antes da puberdade.

Reacao de patergia: A patergia é a reacao da pele a uma picada de
agulha nos doentes com DB. Esta reacao é utilizada como um teste de
diagndstico na DB. Apdés uma perfuracao da pele com uma agulha
estéril no antebraco, forma-se uma papula (erupgao circular com
relevo) ou pustula (erupgao circular com relevo contendo pus) no
periodo de 24 a 48 horas.

Envolvimento ocular: Esta é uma das manifestacdes mais graves da
doenca. Com uma prevaléncia global de aproximadamente 50%,
aumenta para 70% nos rapazes. As raparigas sao afetadas menos
frequentemente. Na maioria dos doentes, a doenca afeta os dois olhos.
Os olhos sao geralmente afetados durante os trés primeiros anos apés
o inicio da doenca. A evolucao da doenca ocular é crénica, com
episédios ocasionais. Em cada episddio ocorrem alguns danos
estruturais, causando um perda gradual de visao. O tratamento foca-se
em controlar a inflamacao, prevenindo os episddios e evitando ou
minimizando a perda de visao.

Envolvimento articular: As articulacoes estao afetadas em cerca de
30-50% das criancas com DB. Geralmente, sao afetados os tornozelos,
joelhos, pulsos e cotovelos e sao tipicamente afetadas menos de quatro
articulacdes. A inflamacao pode causar inchaco, dor, rigidez e restricao
de movimento das articulacdes. Felizmente, estes efeitos duram apenas
algumas semanas e desaparecem por si s6. E muito raro esta
inflamacao causar lesdes nas articulacoes.

Envolvimento neuroldgico: Raramente, as criancas com DB podem
desenvolver problemas neuroldgicos. A existéncia de convulsodes,
aumento da pressao intracraniana (pressao dentro do cranio) com
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dores de cabeca associadas e sintomas cerebrais (equilibrio ou marcha)
€ caracteristico da existéncia de problemas neuroldgicos. As formas
mais graves sao observadas no sexo masculino. Alguns doentes podem
desenvolver problemas psiquiatricos.

Envolvimento vascular: O envolvimento vascular é observado em
cerca de 12-30% dos doentes juvenis com DB e pode indicar um mau
progndstico. Tanto as artérias como as veias podem ser afetadas.
Podem ser afetados vasos sanguineos de qualquer calibre, dai a
classificacao da doenca como "vasculite de vasos sanguineos da calibre
variavel". Os vasos sanguineos da barriga da perna sao frequentemente
afetados, tornando-se inchadas e dolorosas.

Envolvimento gastrointestinal: Isto é especialmente comum em
doentes do Extremo Oriente. Um exame do intestino revela a presenca
de Ulceras.

1.8 A doenca é igual em todas as criancas?

Nao, nao é. Algumas criancas podem ter uma doenca ligeira com
episddios pouco frequentes de Ulceras orais e algumas lesdes cutaneas,
enquanto que outras podem desenvolver envolvimento ocular ou do
sistema nervoso. Também existem algumas diferencas entre rapazes e
raparigas. Geralmente, os rapazes tém uma evolucao da doenca mais
grave, com maior envolvimento ocular e vascular do que as raparigas.
Além da diferente distribuicao geografica da doenca, as suas
manifestacoes clinicas também podem ser diferentes em todo o mundo.

1.9 A doenca nas criancas é diferente da doenca nos adultos?
A DB é rara em criancas comparativamente aos adultos, mas existem
mais casos familiares entre criancas com DB do que nos adultos. As
manifestacdes da doenca apds a puberdade sao mais semelhantes a
doenca nos adultos. De um modo mais generalista, apesar de existirem
algumas variacdes, a DB nas criancas assemelha-se a doenca nos
adultos.

2. DIAGNOSTICO E TRATAMENTO

2.1 Como é diagnosticada?
O diagndstico é principalmente clinico. Pode demorar entre um a cinco
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anos até que uma crianca preencha os critérios internacionais descritos
para a DB. Estes critérios requerem a presenca de Ulceras orais mais 2
das caracteristicas seqguintes: Ulceras genitais, lesdes cutaneas tipicas,
um teste de patergia positivo ou envolvimento ocular. O diagndstico
tarda geralmente uma média de trés anos até ser estabelecido.

Nao existem resultados laboratoriais especificos para a DB.
Aproximadamente metade das criancas com DB sao portadoras do
marcador genético HLA-B5 e este esta associado as formas mais graves
da doenca.

Tal como descrito acima, o teste de patergia é positivo em cerca de
60-70% dos doentes. No entanto, a frequéncia € menor em alguns
grupos étnicos. Para diagnosticar o envolvimento vascular e do sistema
nervoso, podem ser necessarias imagens especificas dos vasos
sanguineos e do cérebro.

Uma vez que a DB é uma doenca multissistémica, cooperam no
tratamento, especialistas no tratamento dos olhos (oftalmologista), da
pele (dermatologista) e do sistema nervoso (neurologista).

2.2 Qual a importancia dos testes?

Um teste de patergia é importante para o diagnéstico. Esta incluido nos
critérios de classificacao do Grupo de Estudo Internacional para a
doenca de Behcget. Sao aplicadas trés perfuracdes cutaneas na
superficie interna do antebraco com uma agulha estéril. Déi muito
pouco, € a reacao é avaliada entre 24 a 48 horas mais tarde. Uma hiper-
reatividade aumentada da pele também pode ser observada nos locais
onde o sangue é colhido ou apés cirurgia. Como tal, os doentes com DB
nao devem ser submetidos a intervencdes desnecessarias.

Sao realizadas algumas analises sanguineas para diagndstico
diferencial, mas nao existe nenhum teste laboratorial especifico para a
DB. Em geral, os testes mostram que a inflamacao esta ligeiramente
elevada. Pode ser detetada uma anemia moderada e um aumento na
contagem de glébulos brancos. Nao existe nenhuma necessidade de
repetir estas analises, a ndao ser que o doente esteja a ser monitorizado
gquanto a atividade da doenca e aos efeitos secundarios dos
medicamentos.

Sao utilizadas varias técnicas de imagiologia nas criancas com
envolvimento neuroldgico e vascular.
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2.3 Ha tratamento ou cura para a doenca?
A doenca pode entrar em remissao, mas pode ter episédios de recidiva.
A doenca pode ser controlada, mas nao curada.

2.4 Quais sao os tratamentos?

Nao existe nenhum tratamento especifico, uma vez que a causa da DB
é desconhecida. O envolvimento de diferentes érgaos requer
abordagens de tratamento diferentes. Num dos extremos do espetro,
existem doentes com DB que nao necessitam de nenhum tratamento.
No outro extremo, os doentes com doenca ocular, do sistema nervoso
central e vascular podem necessitar de uma combinacao de
tratamentos. Quase todos os dados disponiveis sobre o tratamento da
DB sao oriundos de estudos em adultos. Os principais medicamentos
estao listadas abaixo:

Colchicina: : Este medicamento costumava ser receitado para quase
todas as manifestacdées da DB, mas num estudo recente foi
demonstrado ser mais eficaz no tratamento de problemas nas
articulacoes, do eritema nodoso e na reducao de Ulceras nas mucosas.
Corticosterodides: Os corticosterdides sao muito eficazes no controlo
da inflamacao. Os corticosterdides sao administrados principalmente
nas criancas com doenca ocular, no sistema nervoso central e vascular,
geralmente em doses orais elevadas (1-2 mg/Kg/dia). Quando
necessario, podem também ser administrados por via intravenosa em
doses mais elevadas (30 mg/Kg/dia, divida em trés doses em dias
alternados) para alcancar uma resposta imediata. Os corticosterdides
tépicos (administrados localmente) sao utilizados para tratar Ulceras
orais e doenca ocular (sob a forma de colirio no caso da doenca ocular).
Medicamentos imunossupressores: Este grupo de medicamentos
€ administrado em criancas com doenca grave, especialmente quando
existe envolvimento ocular, de 6rgaos vitais ou de vasos sanguineos.
Estes incluem azatioprina, ciclosporina-A e ciclofosfamida.
Terapéutica antiagregante e anticoagulante: As duas opcdes sao
utilizadas em casos especificos com envolvimento vascular. Na maioria
dos doentes, a aspirina é provavelmente suficiente para esse fim.
Terapéutica anti-TNF Este novo grupo de medicamentos é util para
determinadas caracteristicas da doenca.

Talidomida: Este medicamento é utilizado em alguns centros para
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tratamento de Ulceras orais grandes.

O tratamento local das Ulceras orais e genitais € muito importante. O
tratamento e acompanhamento dos doentes com DB requer uma
abordagem de equipa. Além de um reumatologista pediatrico devem
ser incluidos na equipa um oftalmologista e um hematologista. A familia
e o doente devem estar sempre em contacto com o médico ou com o
centro responsavel pelo tratamento.

2.5 Quais sao os principais efeitos secundarios da terapia
medicamentosa?

A diarreia é o efeito secundario mais comum da colchicina. Em casos
raros, este medicamento pode provocar uma queda na contagem de
glébulos brancos ou plaquetas. Foi reportada azoospermia (uma
diminuicao no numero de espermatozdides), mas nao constitui um
problema grave com as doses terapéuticas utilizadas nesta doenca. O
numero de espermatozodides volta ao normal quando a dose é
diminuida ou o tratamento é interrompido.

Os corticosterdides sao os medicamentos anti-inflamatdérios mais
eficazes, mas a sua utilizacao é limitada porque, a longo prazo, estao
associados a varios efeitos secundarios graves, tais como diabetes
mellitus, hipertensao, osteoporose, formacao de cataratas e atrasos de
crescimento. As criancas que tém de ser tratadas com corticosteroides
devem toma-los uma vez por dia, de manha. Nos casos de
administracao prolongada, devem ser adicionadas preparacoes de
calcio ao tratamento.

Dos medicamentos imunossupressores, a azatioprina pode ser téxica
para o figado, pode causar uma diminuicao na contagem de células
sanguineas e aumentar a suscetibilidade a infecdes. A ciclosporina-A é
principalmente téxica para os rins, mas também pode causar
hipertensao, ou um aumento de pelos corporais e problemas nas
gengivas. Os efeitos secundarios da ciclofosfamida sao principalmente
depressao da medula éssea e problemas na bexiga. A administracao a
longo prazo interfere com o ciclo menstrual e pode causar infertilidade.
Os doentes sob tratamento com medicamentos imunossupressores
devem ser acompanhados de perto e devem efetuar analises
sanguineas a cada um ou dois meses.

Os medicamentos anti-TNF e outros agentes biolégicos estao também a
ser cada vez mais utilizados na doenca resistente aos outros
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tratamentos. Os medicamentos anti-TNF e outros medicamentos
biotecnoldégicos aumentam a frequéncia de infecodes.

2.6 Quanto tempo deve o tratamento durar?

Nao existe nenhuma resposta padrao a esta pergunta. Geralmente, o
tratamento imunossupressor é interrompido apds um minimo de dois
anos ou quando o doente estiver em remissao desde ha dois anos. No
entanto, nas criancas com doenca vascular e ocular, onde nao é facil
conseguir uma remissao total, o tratamento pode durar muito mais
tempo. Nestes casos, a medicacao e as doses sao alteradas de acordo
com as manifestacoes clinicas.

2.7 E os tratamentos nao convencionais ou complementares?
Existem muitos tratamentos complementares e alternativos disponiveis
e isto pode ser confuso para os doentes e para as suas familias. Avalie
cuidadosamente os riscos e os beneficios de experimentar estes
tratamentos uma vez que existem poucos beneficios comprovados e
podem ser dispendiosos em termos de tempo, fardo para a crianca e
financeiros. Se estiver interessado em procurar tratamentos
complementares e alternativos, discuta essas opcdes com o seu
reumatologista pediatrico. Alguns tratamentos podem interagir com os
medicamentos convencionais. A maioria dos médicos nao se opora a
sua procura de outras opcdes, desde que siga as indicacdes médicas. E
muito importante nao parar de tomar os medicamentos receitados.
Quando sao necessarios medicamentos para manter a doenca sob
controlo, pode ser muito perigoso parar de os tomar caso a doenca
ainda esteja ativa. Fale com o médico do seu filho sobre preocupacoes
gue tenha em relacao a medicacao.

2.8 Que tipo de check-ups periodicos sao necessarios?

Sao necessarios check-ups periddicos para monitorizar a atividade da
doenca e o tratamento. Estes sao especialmente importantes nas
criancas com inflamacao ocular. Um oftalmologista experiente no
tratamento de uveite (doenca ocular inflamatdéria) deve examinar os
olhos. A frequéncia dos check-ups depende da atividade da doenca e do
tipo de medicacao que esta a ser utilizada.
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2.9 Quanto tempo durara a doenca?
Normalmente, a evolucao da doenca inclui periodos de remissao e
exacerbacdes. A atividade global geralmente diminui com o tempo.

2.10 Qual é o progndstico (evolucao e resultado previsto) a
longo prazo da doenca?

Nao existem dados suficientes sobre 0 acompanhamento a longo prazo
de doentes com DB na infancia. A partir dos dados disponiveis, sabe-se
que muitos doentes com DB nao necessitam de nenhum tratamento. No
entanto, as criancas com envolvimento ocular, do sistema nervoso e
vascular necessitam de tratamento e acompanhamento especial. A DB
pode ser fatal, mas apenas em raros casos, principalmente como
consequéncia do envolvimento vascular (rutura de artérias pulmonares
ou outros aneurismas periféricos - dilatacdes tipo balao dos vasos
sanguineos), do envolvimento grave do sistema nervoso central e de
ulceracdes e perfuracdes intestinais, observadas especialmente em
determinados grupos étnicos de doentes (por exemplo, em Japoneses).
A principal causa de morbilidade (mau progndstico) é a doenca ocular,
que pode ser muito grave. A crianca pode ter um atraso no
crescimento, principalmente como consequéncia do tratamento com
corticosterodides.

2.11 E possivel recuperar totalmente?

As criancas com doenca mais ligeira podem recuperar, mas a maioria
dos doentes pediatricos tém longos periodos de remissao seguidos de
episédios da doenca.

3. VIDA QUOTIDIANA

3.1 De que forma pode a doenca afetar o dia a dia da crianca e
da sua familia?

Tal como qualquer outra doenca crénica, a DB afeta o dia a dia da
crianca e da sua familia. Se a doenca for ligeira, sem envolvimento
ocular ou de outros érgaos vitais, a crianca e a sua familia podem
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geralmente ter uma vida normal. O problema mais comum sao as
Ulceras orais recorrentes, as quais podem ser incbmodas para muitas
criancas. Estas lesdes podem ser dolorosas e podem interferir com a
ingestao de alimentos e de bebidas. O envolvimento ocular também
pode ser um problema grave para a familia.

3.2 E a escola?

E essencial continuar a educac3o das criancas com doencas crénicas.
Na DB, as criancas podem frequentar a escola periodicamente, exceto
se existir envolvimento ocular ou dos érgaos vitais. A deficiéncia visual
pode tornar necessario programas educativos especiais.

3.3 E em relacao a pratica de desportos?

A crianca pode participar em atividades desportivas, sem restricdes
gquando existe apenas envolvimento cutaneo e das mucosas. Durante
os episddios de inflamacao das articulacdes, a pratica de desportos
deve ser evitada. Na DB, a artrite é de curta duracao e passa
totalmente. O doente pode retomar as atividades desportivas assim que
a inflamacao tiver desaparecido. No entanto, as criancas com
problemas oculares e vasculares devem limitar as suas atividades. Os
doentes com envolvimento vascular das extremidades inferiores devem
ser aconselhados a nao permanecer de pé durante periodos de tempo
prolongados.

3.4 E em relacao a alimentacao?

Nao existe nenhuma restricao em relacao a ingestao de alimentos. De
um modo geral, a crianca deve seguir uma alimentacao variada e
adequada para a sua idade. Uma alimentacdo saudavel e bem
equilibrada com proteinas, calcio e vitaminas suficientes é
recomendada para uma crianca em crescimento. Os doentes tratados
com corticosteréides, devem evitar comer em excesso, uma vez que
estes medicamentos podem aumentar o apetite.

3.5 O clima pode influenciar a evolucao da doenca?
Nao, nao existe nenhum efeito conhecido do clima na expressao da DB.
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A crianca pode ser vacinada?

O médico devera decidir que vacinas a crianca pode receber. Se um
doente estiver a ser tratado com um medicamento imunossupressor
(corticosteroides, azatioprina, ciclosporina-A, ciclofosfamida, anti-TNF,
etc.) a vacinacao com virus vivos atenuados (tais como a vacina anti-
rubéola, anti-sarampo, anti-parotidite, anti-poliomielite estirpe Sabin)
deve ser adiada.

As vacinas que nao contém microrganismos vivos, mas apenas
proteinas infeciosas (anti-tétano, anti-difteria, anti-poliomielite estirpe
Salk, anti-hepatite B, anti-tosse convulsa, anti-pneumocécica, anti-
haemophilus, anti-meningocdcica, anti-influenza) podem ser
administradas.

E em relacao a vida sexual, a gravidez e a contracecao?

Um dos principais sintomas que pode afetar a vida sexual sao as
Ulceras genitais. Estas podem ser recorrentes e dolorosas e, como tal,
podem interferir na relacao sexual. As mulheres com DB tém, regra
geral, formas menos graves da doenca, o que |lhes permite terem uma
gravidez normal. A contracecao deve ser considerada se o doente
estiver a ser tratado com medicamentos imunossupressores. Os
doentes sao aconselhados a consultar o médico sobre a contracecao e a
gravidez.
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