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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 e envolvimento do olho, articulacdes, pele, vasos
sanguineos e sistema nervoso. A DB recebeu o0 seu nome apdés 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 (Ira) 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. Houve
relatos de familias que sofrem desta doenca.

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.
Ulceras grandes s&o mais raras e podem ser muito dificeis de tratar.
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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. Apds 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 episédios e evitando ou
minimizando a perda de visao.

Envolvimento articular: As articulacdes 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
articulacoes. 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
dores de cabeca associadas e sintomas cerebrais (equilibrio ou marcha)
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€ 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 doloridas.

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.
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