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Resumo

Introducdo: A Arterite de Takayasu e a Doenca de Behget sio doencas autoimunes
inflamatérias cronicas que podem cursar com vasculite grave e risco de complicagdes
importantes. Ambas tém apresentacdo predominante em adultos jovens, com maior
prevaléncia na populacdo asidtica e requerem imunossupressao no tratamento.

Metodologia: Este ¢ um estudo observacional e de brago unico, do tipo relato de caso, de
carater retrospectivo. Foi realizado a partir da analise do prontudrio de um paciente atendido
entre 2010 e 2021, no ambulatério da Clinica de Reumatologia do Hospital Naval Marcilio
Dias, situado na cidade do Rio de Janeiro. O caso foi selecionado pela raridade da associagdo
das patologias abordadas. As informacdes foram coletadas por meio da revisdo do prontudrio
eletronico. Também foi feito analise de exames complementares e revisdo de literatura.

Relato de caso: E relatado um caso de um paciente com sindrome do arco adrtico associada a
comprometimento aneurismatico da aorta e seus grandes ramos, amaurose fugaz, uveite

anterior, ulceras orais recorrentes e eritema nodoso.



Discussao: Através de critérios classificatorios e descartando outras possiveis causas,
chegamos ao diagnostico da associagdo extremamente rara de Arterite de Takayasu e Doenga
de Behget, com apenas um relato na literatura.

Conclusdo: Este trabalho tem por objetivo chamar a atengdo para a possibilidade de se
encontrar casos de superposi¢do de duas doencas autoimunes pouco frequentes na pratica

clinica reumatoldgica em um unico paciente.

Palavras chave: Arterite de Takayasu, Doenca de Behget, vasculite, aneurisma da aorta.

Abstract

Introduction: Takayasu Arteritis and Behget's Disease are chronic inflammatory autoimmune
diseases that can present severe vasculitis and a risk of significant complications. Both
primarily affect young adults, with higher prevalence in the Asian population, and require
immunosuppression for treatment.

Methodology: This is an observational, single-arm, retrospective case report study. It was
conducted through the analysis of the medical records of a patient attended between 2010 and
2021 at the Rheumatology Clinic of the Marcilio Dias Naval Hospital, located in the city of
Rio de Janeiro. The case was selected due to the rarity of the association of the pathologies
addressed. Information was collected through a review of electronic medical records.
Complementary examinations were also analyzed, and a literature review was conducted.
Case Report: We report a case of a patient with aortic arch syndrome associated with
aneurysmal involvement of the aorta and its major branches, amaurosis fugax, anterior uveitis,

recurrent oral ulcers, and erythema nodosum.



Discussion: Using classification criteria and ruling out other possible causes, we diagnosed
the extremely rare association of Takayasu's arteritis and Behget's disease, with only one
report in the literature.

Conclusion: This study aims to draw attention to the possibility of finding cases of overlap
between two autoimmune diseases, which are uncommon in rheumatology clinical practice, in

a single patient.

Keywords: Takayasu's arteritis, Behget's disease, vasculitis, aortic aneurysm.

Introdugao

A Arterite de Takayasu ¢ uma vasculite de causa desconhecida que afeta a aorta e seus
grandes ramos>*, podendo levar & isquemia retiniana secundaria®. E oito vezes mais
frequente em mulheres entre 20 a 40 anos sendo mais prevalente em paises asidticos € no
México™. A causa ¢ desconhecida, mas a patogénese envolve células dendriticas, células T,
células natural killer ¢ macréfagos, levando a panarterite. E possivel que a resposta imune
humoral também exerca papel na patogenia®. A Arterite de Takayasu se manifesta com sinais
¢ sintomas associados a insuficiéncia vascular ou a inflamacao sistémica. A inflamagao
cronica pode evoluir com aneurismas, estenoses ou tromboses. A maioria dos pacientes
apresentara a doenca de forma remitente-recidivante ou progressiva, necessitando de

tratamento imunossupressor cronico™’.

A Doenga de Behget ¢ uma doenca cronica multissistémica caracterizada pela recorréncia de
ulceras orais, genitais, além de manifestagdes cutineas, oculares, neurologicas e vasculares® '’

podendo acometer vasos de todos os calibres **. A etiologia ¢ incerta, entretanto 0 mecanismo



imune ¢ determinante. O marcador genético HLA-B51 e certas infec¢des parecem influenciar
na patogénese. Células T helper tipo 1, receptores toll-like, depodsitos de imunocomplexos,
ativagdo de macréfagos e neutrdfilos e a producdo de citocinas proinflamatdrias sdo os
principais fatores implicados no dano tecidual*>’. A mortalidade é baixa, normalmente
decorrente do envolvimento pulmonar, do SNC ou perfuragdo intestinal®>. O tratamento vai

variar de acordo com o grau do acometimento sistémico®.

A coexisténcia destas duas doencas ¢ extremamente rara, havendo apenas uma ocorréncia

descrita na literatura'. Este trabalho tem por objetivo restacar mais um caso dessa associagao.

Descri¢ao do caso

Homem, pardo, com 29 anos, previamente higido, atendido entre 2010 e 2019, no ambulatério
da Clinica de Reumatologia do Hospital Naval Marcilio Dias, situado na cidade do Rio de
Janeiro. O caso foi selecionado pela raridade da associacdo das patologias abordadas. As
informagdes foram coletadas por meio da revisdo do prontudrio eletronico e da andlise de

exames complementares.

O paciente iniciou o quadro com hiperemia, dor ocular bilateral e amaurose fugaz. Evoluiu
com claudicacdo nos membros superiores ¢ mandibula, acentuagdo dos sintomas oculares,
episodios de lipotimia e disartria transitoria. Referiu também, ulceras orais dolorosas
recorrentes no periodo, além de nodulos dolorosos nas pernas, associados a calor e rubor, que

evoluiram para lesdes hipercromicas residuais compativeis com eritema nodoso. (Figura 1)



Figura 1 - Manchas hipercromicas residuais relacionadas a lesdes por eritema nodoso.

A avaliagdo fisica mostrava pressao arterial inaudivel nos membros superiores e elevada nos
membros inferiores, auséncia de pulsos nas carotidas e MMSS. Ulceras extensas e profundas

na lingua. (Figura 2)

Figura 2 - Ulcera na lingua.

Nos olhos, havia hiperemia conjuntival bilateral, sem exsudato e reducdo da acuidade visual

no campo temporal superior direito. (Figura 3)



Figura 3 - Hiperemia conjuntival bilateral

A fundoscopia, apresentava hemorragias retinianas difusas, vitrea no olho direito ¢ puntiforme
retiniana no olho esquerdo. Através da retinografia, foi descartada a hipotese de vasculite
retiniana, sendo os achados relacionados a provavel isquemia. O exame com Lampada de
Fenda mostrou células na camara anterior do olho esquerdo, compativel com uveite anterior

em atividade.

A investigagdo laboratorial revelou presenca de atividade inflamatéria pelo aumento da
proteina C reativa e pela hipergamaglobulinemia policlonal. A pesquisa de autoanticorpos
(FAN, Anti-Ro, Anti-La, Anti-DNA, Anti-Sm, ANCA ¢ Fator Reumatoide) e as sorologias
para Hepatites virais, HIV e Sifilis foram negativas. As dosagens de complemento foram

normais.

A angiotomografia computadorizada da aorta e grandes ramos evidenciou espessamento
parietal concéntrico e oclusdo nas carétidas comuns e troncobraquiocefalico, assimetria entre
as artérias vertebrais por acometimento a direita. Esse exame detectou também, espessamento
parietal difuso da aorta toracica, irregularidades parietais compativeis com tulceras, dilatagdes

aneurismaticas saculares, acometendo o ramo descendente e a por¢do superior da aorta



abdominal, além de dilatacdo aneurismatica de todo o segmento da aorta toracica e abdominal

até a emergéncia das artérias renais. (Figura 4)

Figura 4 - Reconstrucdo da aorta pela Angiotomografia com a criacdo de imagens
tridimensionais detalhadas, evidenciando irregularidades parietais com multiplas ulceras e

dilatacoes aneurismaticas da aorta.

A ressonancia magnética de Orbita e ecocardiograma transtoracico foram normais. A
Ressonancia magnética do cranio evidenciou parénquima cerebral com 4reas de

microangiopatia sugerindo lesao microvascular. O teste da patergia foi negativo.

Considerando a idade do paciente, a queixa de claudicagdo de membros, a auséncia de pulsos
e de pressao arterial nos membros superiores € a evidéncia angiografica de comprometimento
da aorta e seus ramos, foi estabelecido o diagnostico de Arterite de Takayasu. Paralelamente,
diante das Uulceras orais recorrentes, do eritema nodoso, do acometimento vascular

aneurismatico e uveite anterior, admitiu-se o diagndstico de Doenga de Behget. (Figura 5)



Diagnastico

Arterite de Takayasu + Doenca de Behget

( X) Inicio antes dos 40a ( X ) Aftas orais

(24 ) CRIEIEREED 6 el res ( X ) Manifest. Cutaneas (Eritema

nodoso)
( X') Redugéo do pulso das
artérias braquiais _
( X') Lesao vascular (Aneurisma)

( X') Auséncia de PA nos MMSS

() Teste da Patergia
() Sopro adrtico ou de
subclavia () Aftas genitais

( X') Evidéncia angiografica de

= X ) Lesao ocular
oclusao da aorta e seus ramos (X)

Figura 5 - Diagrama com os critérios classificatorios de Arterite de Takayasu e da Doenca de
Behget e a marcagdo das manifestacdes apresentadas pelo paciente indicando o diagndstico da

associacao das duas doengas.

Foi instituida a pulsoterpia com Metilprednisolona e Ciclofosfamida, repetida a cada 21 dias,
além do tratamento oral com Prednisona, Enalapril, Atenolol e reposi¢do de célcio e vitamina
D. Apesar disso, as manifestacdes oculares e a sindrome vascular persistiram. Foi iniciado
tratamento de manuten¢do com Metotrexato oral e terapia imunobiologica de primeira anti-
TNF, no caso, o Infliximabe. Devido a rea¢ao cutanea manifestada com este medicamento, o
paciente passou a tomar Tocilizumabe, um medicamento que age como bloqueador da

interleucina 6. Apesar deste tratamento, o paciente evoluiu com perda da visdo em ambos os



olhos e por essa razdo decidiu abandonar o tratamento e o seguimento ambulatorial em 2021,

nao fazendo uso de nenhuma medicagao atualmente.

Discussdo

O paciente relatado apresentava inicialmente trés diagndsticos sindromicos: uma sindrome
oftalmoldgica, uma sindrome vascular e uma sindrome mucocutanea. As principais hipoteses
diagnoésticas aventadas foram Arterite de Takayasu, Doenca de Behget, Policondrite

Recidivante e Arterite de células gigantes.

A Policondrite Recidivante afeta estruturas cartilaginosas'®. As principais manifestagdes sdo
condrite aguda do pavilhdo auricular, condrite nasal, oligo ou poliartrite, episclerite e
esclerite, as quais nio foram apresentadas pelo paciente*’. Pode causar uveite, vasculite
retiniana, dano vascular, como inflamagdo da aorta, ulceras orais e eritema nodoso, o que
falaria a favor deste diagnostico™. Porém, sdo manifestagdes extremamente raras, sendo

considerada, portanto, uma hipdtese improvavel.

A Arterite de células gigantes poderia justificar a amaurose fugaz, a claudicacdo de
mandibula, dor nos membros superiores € as lesdes de grandes vasos®’. Entretanto, a idade
maior do que 50 anos é o maior fator de risco para esta patologia, >*, tornou menos provavel
esta hipotese. Além disso, ACG ndo explicaria aftas orais recorrentes e lesdes de eritema

nodoso.

Os critérios classificatorios para Arterite de Takayasu de 1990 contemplam a idade de inicio

antes dos 40 anos, claudicacdo de membros, reducio do pulso da artéria braquial, diferenca de
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pressdo arterial maior que 10mmHg entre os bragos, sopro adrtico ou de subclavia e evidéncia
angiografica de estreitamento ou oclusdo da aorta e seus ramos primarios e de arterite de
grande vaso de membro. A presenca de trés ou mais critérios permite o diagnostico de
Arterite de Takayasu com sensibilidade de 91% e especificidade de 98%*’. O paciente
relatado apresenta todas as manifestagdes necessarias para o diagndstico, exceto a presenga de

sopro aortico ou de subclavia.

A revisdo dos critérios para Doenca de Behget de 2006 determina que sdo necessarios 4 ou
mais pontos para o diagnéstico desta condi¢io.®® As lesdes oculares e genitais, sdo atribuidas
dois pontos para cada condicdo manifestada, enquanto que para lesdes de pele,
comprometimento do sistema nervoso central, manifestacdes vasculares, ulceras orais e teste
de patergia, sdo atribuidas um ponto a cada. Este paciente apresentava aftas orais recorrentes,
lesoes residuais de eritema nodoso, lesdo vascular aneurismatica e uveite anterior, somando

quatro pontos no total e coadunando com esse diagndstico'*'".

A hiperemia ocular, a redu¢do da acuidade visual e a amaurose fugaz sdo explicadas tanto
r . 13 . . . .

pela uveite anterior, componente da Doenca de Behcget”, quanto pela isquemia retiniana

secundaria a0 comprometimento de um grande vaso pela Arterite de Takayasu®’. A ocorréncia

de aftas orais recorrentes ndo ¢ esperada na Arterite de Takayasu’.

O Eritema nodoso ocorre em menos de 10% dos pacientes com esta patologia, sendo

frequente nos pacientes com Doenga de Behget®'>"°.

Foi proposta a associagdo de Arterite de Takayasu e Doenca de Behget. H4 um caso

encontrado na literatura desta associa¢do". Nele, uma mulher de 53 anos, portadora de
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Doenga de Behget com compromentimento enteral evoluiu com ruptura extensa de aneurisma
do arco adrtico. Foi submetida a reconstru¢do da aorta, arco aodrtico e seus ramos, porém

evoluiu para o 6bito e na autopsia, chegou-se ao diagnostico de Arterite de Takayasu'.

Aspectos Eticos

Foram cumpridas as recomendagdes da Resolugdo 466/2012 do Conselho Nacional de Saude
(CNS) e foi obtida a assinatura do TCLE pelo paciente. O presente estudo foi submetido, em
06 de outubro de 2025, ao Instituto de Pesquisas Biomédicas (IPB) do Hospital Naval

Marcilio Dias, sob o nimero de CAAE 92663225.2.0000.5256.

Conclusao

Este trabalho destaca um caso clinico extremamente raro de superposi¢ao entre duas doengas
autoimunes de naturezas distintas: a Arterite de Takayasu e a Doenca de Behget. Ambas sdao
condi¢des pouco frequentes e, quando associadas, geram um quadro clinico desafiador para o
diagnostico e o manejo. A Arterite de Takayasu, com seu comprometimento vascular e
possibilidade de aneurismas na aorta e seus ramos, juntamente com a Doenca de Behget,
caracterizada por manifestagdes sistémicas como ulceras orais, uveite e eritema nodoso, sao
condi¢cdes que, isoladamente, j4 apresentam complexidade diagnostica. Sua ocorréncia

simultanea ¢ extremamente rara, com apenas um relato anterior registrado na literatura.

Este caso ressalta a necessidade de um diagnostico diferencial abrangente, que considere a
possibilidade de comorbidades raras em pacientes com manifestagdes clinicas multifacetadas.

A sobreposi¢ao dessas duas condigdes exige uma abordagem cuidadosa e multidisciplinar, a
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fim de evitar atrasos no diagnostico e otimizar o tratamento, que, em ambos 0s casos, envolve

terapias imunossupressoras com diferentes objetivos e riscos.

A literatura sobre a associagdo entre essas duas doengas ainda ¢ incipiente, e mais estudos sdo
necessarios para melhor compreender a interagdo imunologica que poderia explicar tal
sobreposi¢do. Além disso, este caso sublinha a importancia de manter uma suspeita clinica
agucada na pratica reumatologica, especialmente em quadros raros, para que se possam

identificar diagnosticos incomuns e, assim, oferecer ao paciente o manejo mais adequado.

Em sintese, a rara coexisténcia da Arterite de Takayasu e da Doenga de Behget neste paciente
destaca a complexidade do diagnéstico das doencgas autoimunes e a importancia de uma
abordagem integrativa, que considere a possibilidade de multiplas condi¢cdes raras em um

unico quadro clinico.
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Apéndice

Termo de Consentimento Livre e Esclarecido assinado pelo paciente.
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MODELQ DE TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE ESCLARECIDO
Resolugiio n® 466/2012 — Conselho Nacional de Satde

O Sr esta sendo convidado a participar como voluntirio no estudo intitulado Arterite de Takayasu e Doenga de Behget: relato
de uma rara associagio, que tem como objetivo descrever um caso de superposigdo de duas doengas autoimunes de naturezas distintas
em um unico paciente. O Sr foi selecionado, pois representa um caso clinico extremamente incomum. A pesquisa ressalla a
importincia de se atentar para um diagnéstico diferencial abrangente e destaca a complexidade do diagnéstico das doengas
autoimunes na pratica reumatolégica. Sua participagio nio é obrigatéria e a qualquer momento podera desistir de participar e retirar
seu consentimento, em qualquer fase do estudo. Sua recusa niio trard prejuizo em sua relagio com o pesquisador, nem com a
instituigio.

Sua participagdio na pesquisa consistira em autorizar o acesso ao prontuirio eletrénico, coleta de dados do mesmo, coleta de
informagdo de exames complementares e demais dados clinicos necessarios para a elaboragio do relato de caso.

As informagdes obtidas serfio confidenciais e asseguramos o sigilo sobre sua participagdo. Os dados nio serdo divulgados de
forma a possibilitar sua identificagio. Além disso, as informagdes coletadas a partir deste conjunto de elementos poderdo ser
divulgadas em eventos e/ou revistas cientificas.

Os riscos relacionados com sua participagio sdo minimos e estdo relacionados somente ao fato de compartilhar informagdes
pessoais, sem riscos adicionais.

Os beneficios oriundos da sua participagio serdo indiretos e baseiam-se em na contribuigio relevante a limitada literatura
médica sobre este assunto.

Ao Sr. sera assegurado a assisténcia integral em qualquer etapa do estudo. O Sr terd acesso ao profissional responsavel pela
pesquisa para esclarecimento de eventuais dividas.

O pesquisador ira tratar a sua identidade com padrdes profissionais de sigilo e todos os dados coletados servirdo apenas para

fins desta pesquisa. Seu nome e informagdes que indiquem a sua participagio ndo serdo divulgados sem a sua permissdo. O Sr ndo
sera identificado em nenhuma publicagio resultado deste estudo.

Qualquer despesa com estudo é de responsabilidade do pesquisador. O Sr ou seu acompanhante nio terdo qualquer gasto,

sendo prevista a compensagio financeira caso sua participagio na pesquisa traga custos com transporte, alimentagdo, dentre outros.

Em caso de complicagdes, previstas ou niio, relacionadas a esta pesquisa o Sr possui a garantia de indenizagdo diante de

eventuais gastos ou prejuizos.

O Sr recebera uma via deste termo onde consta o telefone/e-mail e endereco institucional do pesquisador responsavel,
podendo tirar suas duvidas e sua participagdo, agora ou a qualquer momento no decorrer da pesquisa.

Nome do Pesquisador: Elisa Mendes de Miranda Coelho
Enderego da Instituigdo: Rua César Zama 185 — Lins de Vasconcelos, Rio de Janeiro-RJ — CEP 20.725-090

Telefone: (21) 996341121
e-mail: elisa_coelhol{@hotmail.com

Caso haja dificuldade de contato com o pesquisador, o Sr pode procurar o Comité de Etica em Pesquisa do Hospital Naval
Marcilio Dias, no enderego Rua Cesar Zama, 185, Instituto de Pesquisas Biomédicas - Lins de Vasconcelos Rio de Janeiro, CEP
20725-090, telefone (21) 2599-5450. email: cep@hnmd.mar mil.br

Estou ciente de que poderei retirar 0 meu consentimento a qualquer momento, antes ou mesmo durante a realizagio do
trabalho, sem necessidade de apresentar justificativas e, também, sem prejuizo ou perda de qualquer beneficio que possa ter adquirido.
Declaro que, recebi uma via deste termo e apds convenientemente esclarecido e ter entendido o que me foi explicado, estou
ciente do inteiro teor deste Termo de Consentimento Livre e Esclarecido e de acordo em participar da pesquisa.

Rio de!aneiro,;l!;dc mmbfv& de ‘Lg

Do Yoo d S -

Assinatura do participante da pesquisa ou responsavel legal

Yelvoov wdin @ i paele.  Cortbiy—
Assinatura do pesquisador
(carimbo ou nome legivel)
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