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RESUMO: Relatodecasodeum pacientede 35anosdeidade com fistula anorretal complexapor Sindrome de Behcet. Considerada
uma doenca de comportamento auto-imune, tem como principal alter agdo anatomopatol 6gica avasculite. Decorrenteda presencade
Ulcera aftide extensa, localizada na altur a da linha pectinea, evoluiu com infecgo e abscesso anorretal com drenagem espontanea
eformacdo detrajeto fistuloso alto, no nivel do promontério, envolvendo grande massa muscular esfincteriana e assoalho pélvico.
Enfatizamosaimportanciadeum tratamentocir Ur gico adequado, evitando asequielairrepar avel daincontinénciaanal quegeraalta

mor bidade ao paciente.
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INTRODUCAO

As fistulas anorretais, processos supurativos
crénicos, em 95% dos casos, se iniciam pela infecgdo
da cripta, se propagam as glandulas anorretais,
drenagem do abscesso e formagao do trajeto, quando o
tratamento cirargico é mandatorio. Em 5% dos casos, a
etiopatogenia ndo obedece a ordem anteriormente
descrita. E importante para indicaggo do tratamento a
precisdo do diagndstico diferencial, quando este podera
ser cirdrgico ou néo.

Apresenta-se um caso de fistula
anorretal complexapor doencade Behcet com o objetivo
de enfatizar aimportancia de um tratamento cirdrgico
adequado, evitando a seqlela irreparavel da
incontinéncia anal que gera grande morbidade ao
paciente.

Trabalho realizado no Servigo de Colopoctologia do Hospital das Clinicas
Samuel Libanio e na Disciplina de Coloproctologia da Faculdade de
Medicina da Universidade do Vale do Sapucai (UNIVAS).
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RELATO DE CASO

PCRA, 35 anos, natural de Sdo Paulo,
residente em Pouso Alegre. QueixaPrincipal: dor para
evacuar. HistoriadaMoléstiaAtual: Pacientejaestava
internado com hipétese diagndstica de doenca de
Behcet apdster sido submetido aendoscopiadigestiva
alta que evidenciou lesdes aftdides em mucosa oral,
terco médio e distal do esdfago. A colonoscopia
mostrou | esbes aftoi des com as mesmas caracteristicas
das do trato digestivo alto. Feita a biopsia com
resultado anatomopatol 6gico sugestivo de Doencade
Behcet. Solicitada avaliacdo do Servico de
Coloproctologia, pois o paciente apresentava quadro
de febre arrastada ha 20 dias, associada a tenesmo,
dor anal, com sensac&o de queimagao apds evacuacao,
parestesia em cavidade oral, Ulceras orais, disfagia,
adinamia, prostracdo, mialgiae emagrecimento de 20
quilos em um més. No exame fisico apresentava a
inspegdo plicoma com edemaimportante, Ulceraanal
grande, no nivel dalinhapectinea, ndo sendo possivel
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completar o exame devido a dor intensa. Evoluiu, 24
horas depois, com drenagem de grande quantidade de
secrecdo purulenta espontanea, formando uma fistula
complexa, ata, dissecante. Apos melhorado quadro, o
pacientefoi submetido aexploracéo cirdrgicadafistula,
sendo optado por limpezalocal e colocagdo de sedenho,
isolando a massa esfincteriana. Feito estudo dafistula
com ressonanciamagnética (Figura-1) que demonstrou
trajeto complexo retrorretal, extenso, até a vértebra
sacra. Realizada colostomia

DISCUSSAO

Em 1937, Hulusi Behcet, um dermatologista
turco, descreveu uma Sindrome caracterizada por
Ulceras orais e genitais recorrentes e uveite de causa
idiopética’.

A Sindrome de Behcet é uma desordem
inflamatéria, multissistémica e complexa, de carater
crénico, podendo ter remissdo espontanea e muito
parecida com as doengas autoimunest“©,

O curso ativo dadoenca dura poucas semanas
com intervalo de meses a anos entre as crises.
Manifesta-se mais em pacientes acima de 20 anos de
idade, adulto jovem. Acometem tanto homens quanto
mulheres, sendo mais graves em homens. Tém relatos
gue adoencapodeiniciar-se desde 2 anos de idade até
70 anos ou mais. Trés casos foram descritos em recém
natos de maes portadoras da doenca'=.

A doenca neonatal é caracterizada por
estomatite aftéide e manifestactes de pel e que desapa-
recem espontaneamente em 6 meses.

A transmissdo da doenca de mée para filho
pode ser causada por anticorpo especifico que atravessa
a barreira placentaria.
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A Sindrome de Behcet (SB) é raramente
diagnosticada em criancas e é considerada como
diagnostico diferencial das desordens inflamatérias
multissistémicas.

A revisdo da literatura sugere que o quadro
clinico daSB nacriancadifere do adulto pois apresenta
menor freqliéncia da doenca ocular. Inclui neutrope-
nia, esplenomegalia, Sindrome Budd Chiari que é
caracterizada por infiltrado pulmonar e ruptura do
aneurisma da artéria pulmonar 3.

A epidemiologia é desconhecida.

Incide com maior frequéncia no Oriente
Médio, predominando na Turquia e Ira. Afeta mais
adultos jovens. No Japado e na Coréia parece que a
predominéncia em mulher é insignificante.

Embora a complexa triade de sintomas de
Ulcera aftdide oral, uveite, e Ulcera urogenital foram
descritas multiplas vezes de 1800 a 1900, esses
sintomas eram tipicamente atribuidos a outros
processos como tuberculose e sifilis.

Apbs a publicacéo de Hulusi Behcet, de uma
série detrés pacientes acometidos por umacombinacdo
da triade em 1936, a Sindrome de Behcet comegou a
ser reconhecida como entidade distinta na moderna
literatura médica. Simultaneamente as publicaces de
Behcet foram publicados casos por Adamantiades;
entretanto, 0 nome Behcet foi consagrado nos dias de
hoje.t+6

Com relagdo a etiopatogeniaa SB € uma das
poucas formas de vasculite que tem predisposi¢ao
genética conhecida. N&o é considerada hereditéria.

A presenca do gene HLA-B51 é um fator de
risco paraestadoenca. A presenca primariadeste gene
ndo € a causa da doenca. Muitos possuem o gene e
poucos desenvolvem adoenca. Apesar da predisposicéo

Figura 1 — Ressonancia magnética: trajeto fistuloso, retrorretal, supra-esfincteriano, alto, até a vértebra sacra (seta)
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conferida pelo gene para doenca de Behcet, casos
familiares sGo aregra. Acredita-se que ainteracdo da
genética com fatores como infec¢do e exposicao
ambiental estejam envolvidos. O sistema imunitério,
gue normalmente protege o corpo contra infecgdes,
produzindo inflamagdes controladas, torna-se
hiperativo e passaaproduzir inflamagdesimprevisives,
exageradas e ndo controladas. No caso da SB estas
inflamagdes podem afetar qual quer estrutura 1348,

Quanto a prevaléncia, a SB tem uma
distribuicdo universal. E rara nas Américas e Europa,
sendo mais prevalente e mais virulenta na Turquia,
Oriente Médio e Extremo Oriente. Em Hoddaido, no
Japdo, a prevaléncia é de umaem 1000 pessoas. Afeta
principalmente adultos jovens, na 22 e 32 décadas. No
norte Europeu 0,3 por 100.000 eno Ira 16 por 100.000
habitantes ©.

Na SB existe acometimento de vasos
sanguineos independente do tipo e tamanho, envol-
vendo desde pequenas artérias até grandes veias.
Decorrente davariedade destes vasos, as manifestacoes
podem ocorrer em diversos locais do organismo.
Entretanto, tem predilecéo por alguns 6rgdos e tecidos
como trato gastrointestinal, olhos, pele, pulmdes,
articulagles, cérebro e genitais.

Clinicamente, a ocorréncia de Ulcera ora é
condicdo indispensave parao diagndstico. Normamente
s30 dolorosas, ovais ou redondas, medindo de 2mm a
10mm no maior diémetro, rasas ou profundas, de bordos
hiperemiados, com | eito recoberto por fibrinaamarel ada,
encontradas em qualquer local dacavidade oral, Unicas
oumultiplas, sendo estaaformamaiscomum. AsUlceras
quando pequenas, involuemem 1 a2 semanassem deixar
cicatrizes. As maiores sdo mais persistentes e
desaparecem, podendo deixar cicatrizes. Quanto a
recorréncia, asUlceras se manifestam pelo menos 3 vezes
no ano. Outraapresentacdo daslesdes pode ser naforma
de foliculite, eritema nodoso, fotossensibilidade,
exantema tipo acne e infrequentemente vasculite. E o
primeiro sintomaem 50% a 70% dos pacientes, mas ho
curso da doenca aparece em 98% dos pacientes.

As ulceracbes podem ocorrer em qualquer
segmento do trato gastrointestinal desde a boca até o
anus. Os locais mais comuns sdo ileo terminal e ceco,
dificultando o diagndstico diferencial com doenca
inflamatoria intestinal 134

As Ulceras genitais ocorrem em 80% dos
pacientes e tém as mesmas caracteristicas das Ul ceras
orais.

O envolvimento cuténeo acomete 70% dos
pacientes. Inclui foliculite, lesbes tipo pioderma
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gangrenoso e eritema nodoso, pustulas, vesiculas,
papulas, furdnculos, rashes cutaneos, |esdes acneifor-
mes e fotossensibilidade.

O acometimento ocular € comum, incluindo
uveite posterior e anterior. Envolve, freqientemente,
as estruturas adjacentes como retina, vitreo e corneas.
A diminuicdo da acuidade visual resulta da doenga
venoclusiva retiniana, inflamatéria com glaucoma
secundario, cataratas ou hemorragia vitrea. A
trombose das veias retinianas resultam em cegueira
Subita.

Quanto ao comprometimento articular, aartrite
costumaser intermitente, autolimitada, elocalizadanos
joelhos etornozel os. Entretanto sao observadas erosdes
Osseas em radiografias do quadril, calcanhar, punho,
joelho, tornozelo e pé.

O envolvimento venoso é tipico e atinge até
25% dos pacientes. E caracterizado por tromboflebite
superficial recorrente, trombose venosa intracranial,
bloqueio da veia cava superior e inferior e Sindrome
de Budd-Chiari.

As lesbes mais comuns no sistema nervoso
central sdo: hipertensdo intracraniana benigna, quadro
semel hante a esclerose multipla, meningite asséptica,
mielite transversa. Outras manifestacbes incluem
encefa opatia, convulsdes, confusdo, perdadamemoria,
paralisia bulbar, ataxia, atague isquémico transitério,
acidente vascular cerebral e pseudotumor cerebral.
Essas complicacdes podem ter inicio agudo ou
incidioso, mas podem regredir por completo.

Os sintomas do trato gastrintestinal sdo
inespecificos, como nauseas, vomitos, diarréia e anor-
exia. S0 semelhantes as doencas retocolite ulcerativa
inespecifica e doenga de Crohn.

O envolvimento de outros sistemas incluem
glomerulonefrite, sindrome nefrética, aneurisma de
aorta, miocardite, pericardite, infarto agudo do
miocardio.

Naliteraturando hadescricdo de caso de Ul cera
ana evoluindo com fistula anorretal decorrente da
agudizacdo da doenca 4.

O diagnastico é exclusivamente clinico,
baseado em sinais e sintomas que ocorrem com
frequéncia suficiente para definir a Sindrome.

Deacordo com os critériosinternacionais para
a classificagdo da doenga, o diagndstico se baseia na
presenca de Ulceras orais recorrentes, considerado si-
nal maior e mais dois dos quatro sintomas a seguir:
Ulcera genital recorrente, acometimento ocular, leséo
de pele e teste de Patergia positivo. Este consiste em
reacdo papulo - pustulosa apds injecdo intradérmica.
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A leiturasefaz dentro de 24 a48 horas da aplicagéo.
Se apustulafor maior que dois milimetros, o teste é
considerado positivo. No entanto, raramente,
paciente com doenca em atividade, apresenta o teste
positivo.

A evidéncia de vasculite no andtomo patol 6-
gico, que é a alteracdo mais freguente, somada ao
quadro clinico e apés eliminacdo de outras possiveis
causas, levam ao diagndstico 34,

O diagndstico diferencial inclui herpes
simples, Ulceraoral aftdide crénica, |Gpus eritematoso
sistémico, doencainflamatoriaintestinal, Sindrome de
Reiter, SIDA, liquen plano, pénfigo vulgar, eritema
multiforme, esclerose mltipla, doenca de Lyme, en-
tre outras 2°.

Quanto ao progndstico a gravidade da
Sindrome diminui com o tempo. A expectativadevida
parece ser normal, exceto nos casos com complicactes
neuroldgicas. A Unica complicacdo gque sequiela é a
cegueira. O paciente masculino e jovem tem risco
aumentado de complicag@o ocular e requer conduta
medicamentosa agressiva.
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O corticoide tem sido considerado a droga de
eleicio para o tratamento da doenca. E administrado
em ambas situacgdes, agudas e alongo prazo.

Osimunossupressores sao considerados aprin-
cipal linha de tratamento quando tem acometimento
ocular. O uso de azatioprina tem mantido a acuidade
visual dos pacientes e prevenido aemergénciade nova
crise ocular. A ciclosporina é uma aternativa efetiva
para a azatioprinag, entretanto a nefrotoxicidade, a
agudizac&o da doenca nainterrupcéo do tratamento e
0 ato custo da droga limitam o seu uso 256,

CONCLUSAO

O diagndstico de doencas raras geramente é
dificil e tem que ser auxiliado pelo exame andtomo-
patol 6gico. Quando aevolucdo destasdoencas é atipica,
devemos ter cuidado na indicacdo do tratamento. Por
isso enfatizamos a importancia de um tratamento
cirdrgico adequado no caso emtela, com afinalidadede
evitar a seqlidla irreparavel caracterizada por incon-
tinéncia ana que gera alta morbidade ao paciente.

SUMMARY: Thisisacasereport of a35yearsold malepacient with acomplicated anorretal fistula caused by Behcet’s Syndrome,
considered an auto-imune disease It’smain anatomopatological alteration isvasculitis. Dueto presence of the aftoid ulceration on
the dentatelinedeveloped an infeccion and an anorretal abscesswith spontaneousdrainage and development of a height fistulous
tract, at promontoriouslevel, involving lar gequantity of sphincteric muscular massand pelvicfloor. Wealert theimportance of an
adequate surgical treatment avoiding theirreparableinjury (fecal incontinence) that may creat a big mor bidity to patient.

Key words: Behcet, fistula, vasculitis
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