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Aneurisma de artéria pulmonar por doenca de Behget: sindrome de Hughes

Stovin

Pulmonary artery aneurysm due to Behget’s disease: Hughes Stovin syndrome.
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INTRODUCAO

doenca de Behcet é vasculite de vasos

de qualquer tamanho cujo diagnéstico é

puramente clinico, o que traz dificuldades,
e gera incertezas quanto ao seu reconhecimento.
Quando ela se apresenta com achados cldssicos como
Olceras orais, Ulceras genitais, panuveites e lesdes
cuténeas como a patergia, é facilmente reconhecida.
Todavia em situacdes atipicas, o diagndstico pode
ser dificil e pode levar tempo para ser reconhecidq,
o que traz prejuizos do ponto de vista de tratamento.
Uma variante da doenca de Behcet é a chamada
sindrome de Hughes-Stovin, na qual séo observados
aneurismas pulmonares e tromboses, em geral, de
grandes vasos.”” Todavia, ndo existe unanimidade no
que concerne & consideracdo de que a sindrome de
Hughes-Stovin é realmente uma variante de Behcet,
dadas as dificuldades diagnésticas que a prépria
doenca de Behcet costuma trazer.

Neste texto é descrito o caso de um homem jovem
que se apresentou com aneurisma pulmonar em que
a possibilidade de sindrome de Hughes-Stovin foi
considerada.

RELATO DO CASO

Homem de 47 anos, com diagndstico de
hipertensdo arterial hd 8 anos, procurou o servico por
queixa de tosse e hemoptise volumosa. Foi internado
por 10 dias com diagnéstico de pneumonia adquirida
na comunidade e nesta ocasido um teste répido para
tuberculose foi negativo e angio-TC n&o demonstrou
focos de sangramento. Foi tratado com antibidticos
com boa resposta, mas 7 dias apés a alta voltou
a procurar servicos médicos por novos episédios
de tosse com hemoptise. Referia perda ponderal
de 2,5 kg durante este periodo. Foi realizada
fibrobroncoscopia com biépsia que mostrou apenas

inflamacdo linfocitica focal e foi negativa para
neoplasia.

Apds 9 meses, retornou ao hospital referindo
manutencdo da hemoptise com episédios semanais,
porém em menor volume do que o do quadro inicial.
Hemograma feito na ocasiGo mostrou hemoglobina
14,3 g/L; hematécrito 41,1%; leucécitos 6400/ mm?
e plaquetas 230000/mm?®; VHS 46 mm e PCR 11,1
mg/dL. Culturas de escarro e hemoculturas foram
negativas. Ecocardiograma demonstrou  refluxo
adrtico moderado com demais parédmetros dentro da
normalidade. Nesta ocasido foi realizado um pet-scan
que evidenciou aneurisma sacular de artéria pulmonar
em lobo inferior direito, trombose subsegmentar do
lobo superior do pulméo esquerdo. Existia, também,
aumento da captagdo em mucosa oral e na topografia
de epididimos (Figura 1). Com estes achados, o
paciente foi questionado quanto a sintomas sugestivos
de doenca de Behcet e relatou ter Glceras orais
recorrentes e um episédio de Ulcera genital. Negava
histéria de uveite, fenémeno de Raynaud, achados
articulares, cuténeos, gastrintestinais e neuroldgicos.
Arteriografia confirmou a presenca de aneurisma
associado a fistula arteriovenosa pulmonar de ramo
arterial inferomedial direito.

FIGURA 1- Pet-scan demonstrando aneurisma sacular de artéria pul-
monar no lobo inferior direito

@ BioSCIENCE; 80(2):


https://orcid.org/0000-0002-9729-4791
https://orcid.org/0000-0003-2988-9299
https://orcid.org/0000-0003-4682-0250
https://orcid.org/0000-0002-7699-3542
https://orcid.org/0000-0002-6310-9789
https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/deed.pt_BR
https://doi.org/10.55684/80.2.34

Com diagnéstico de doenca de Behcet, o paciente
foi tratado com glicocorticoides em altas doses e
ciclofosfamida sendo acompanhado pela cirurgia
torécica para eventual posterior intervencdo cirdrgica.

DISCUSSAO

O caso descrito apresentou-se
como uma lesdo pulmonar de origem desconhecida
e diagnéstico inicial de processo infeccioso.
Todavia uma vez que os episédios de hemoptise se
tornaram recorrentes foi necessdrio complementar
a investigacdo que revelou a presenca de um
aneurisma de artéria pulmonar de causa a esclarecer
em um jovem e sem antecedentes mérbidos até o
aparecimento da doenca atual.

Né&o existe gama muito grande de doencas
associadas aos aneurismas da artéria pulmonar. Esse
aneurisma é uma das lesdes vasculares pulmonares
vistas no Behcet, sendo muito incomum em outras
doencas3,4 como j4 comentado, chamando de
sindrome de Hugues-Stovin a associacdo de
aneurisma de artéria pulmonar e trombose de vasos
de grande calibre. Essa sindrome é considerada
como uma variante da doenca de Behcet. Além
da sindrome de Hughes-Stovin, aneurismas de
artéria pulmonar s@o encontrados em dilatacdo
pés-estendtica da vélvula pulmonar, casos de
hipertensdo pulmonar por doenca da vélvula mitral,
ducto arterioso patente e defeitos do septo atrial ou
ventricular, ou ainda em casos de necrose cistica da

inicialmente

média como a encontrada na sindrome de Marfan.
Aneurismas micéticos também podem causar este
tipo de aneurisma6 e esta foi uma preocupacéo no
caso descrito, j@ que o paciente contava ter tido
pneumonia anterior & deteccdo do aneurisma. Mais
recentemente casos associados com infeccdo por
COVID-19 (em geral em pacientes diabéticos com
infecc@o por mucormicose) tém sido descritos.

A apresentacdo mais comum da sindrome de
Hughes-Stovin é a de hemoptise8 como a vista
no caso descrito, o que pode levar & suspeita de
embolia pulmonar e anticoagulacdo - a qual pode
ter efeitos sérios neste contexto. A localizacdo mais
frequente é nas artérias do lobo inferior direito, igual
a evidenciada no caso relatado, seguida das artérias
pulmonares direita e esquerda.

Devido & possibilidade de aneurisma micético,
hemoculturas e ecocardiograma  transtordcico
foram feitos no sentido de afastar infeccdo. Todavia
foi a realizagdo do pet-scan com captagdo em
regiGo de mucosa oral e epididimo que favoreceu
a possibilidade de doenca de Behcet. As Glceras
orais dessa sindrome sdo geralmente arredondadas
e dolorosas, tém bordo bem delimitado e base
brancoamarelada necrética, e podem desaparecer
espontaneamente. Sdo menos comuns apds os 20
anos de idadel0 e, curiosamente, mais raras em
fumantes.

A ulceracdo genital, considerada mais especifica
que a ulceracdo oral, aparece em 75% dos casos e

costuma deixar cicatriz. © O paciente em questdo ndo
tinha histéria recorrente ou achados de exame fisico
de ulceracdo genital no momento do diagnéstico,
mas o pet-scan sugeria envolvimento inflamatério do
epididimo, que também faz parte das manifestacdes
urogenitais desta doenca.

No caso descrito ndo foi possivel fechar a
pontuacdo para o diagnéstico de certeza da doenca
Behcet12 (Figura 2) Todavia a presenca da sindrome
de Hugues-Stovin pode ser afirmada sem restricdes,
uma vez que o paciente possuia tanto trombose como
a presenca do aneurisma pulmonar - que s&o os
requisitos necessdérios para seu diagndstico.

LesGes genitais 2 pontos
Lesdes oculares (uveites ou vasculite de retina) 2 pontos
Aftas orais 1 ponto
Lesdes cutdneas (pseudofoliculite, eritema nodoso) 1 ponto
Lesdes vasculares (flebites superficiais, trombose arterial e /ou venosa, aneurismas) 1 ponto
Patergia 1 ponto

Pontuacdo 2 4 classifica o paciente como portador de sindrome de Behcet.

FIGURA 2 - Classificacéo para doenca de Behcet - International Cri-
teria for Behcet's Disease — 2006

Como takeaway message os autores gostariam de ressaltar
que se deve lembrar da doenca de Behcet em pacientes que
se apresenfem com aneurisma pulmonar, e auxilia de modo
importante a instituicdo do tratamento correto.
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