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ESUMO

As lesões vasculares constituem uma manifestação relativamente frequente da doença de Behçet e uma
causa importante de morbilidade e mortalidade. Os AA descrevem um caso de doença de Behçet de um
homem de 38 anos em que o quadro clínico foi dominado por aquele tipo de lesões, nomeadamente trom
bose da veia cava inferior e, como manifestação bastante rara, sindroma de Budd-Chiari. O diagnóstico
de doença de Behçet foi feito pela presença de úlceras orais e genitais, lesões cutâneas e lesões oculares.
O sindroma de Budd-Chiari, que precedeu o aparecimento das outras manifestações, seguiu uma evolu
ção crónica, vindo o doente a falecer ao fim de cerca de 8 anos, em insuficiência hepática e renal. O diag
nóstico de sindroma de Budd-Chiari foi confirmado pelo exame post-morten.

SUMMARY

Budd-Chiari Syndrome in Behçet’s disease

Vascular lesions are a relatively frequent manifestation of Behçet’s disease and an important cause of
morbidity and mortality. The AA describe a case of Behçet’s disease in a 38-year-old man, with a clinical
picture in which those lesions were predominant, namely inferior vena cava thrombosis and, as a very
rare manifestation, Budd-Chiari syndrome. The diagnosis of Behçet’s disease was made by the presence
of oral and genital ulcerations and cutaneous and ocular lesions. Budd-Chiari syndrome, which preceded
the appearance of the other manifestations, followed a chronic course, of about 8 years, and death was
due to hepatic and renal insufficiency. The diagnosis of Budd-Chiari syndrome was confirmed at post
-morten examination.

INTRODUÇÃO

A doença de Behçet (DB) é uma doença crónica, de evolu
ção variável, frequentemente grave, com predomínio no sexo
masculino 2:1 e maior incidência na 3•a década. A etiologia
é desconhecida, destacando-se, de entre as hipóteses mais fre
quentemente apontadas, os factores genéticos ~, a auto-
-imunidade ~ e a infecção viral 8-Il•

Inicialmente descrita como uma tríade óculo-oro-genital 8,

a doença de Behçet é actualmente reconhecida como uma
doença sistémica, com manifestações muco-cutâneas, ocula
res, articulares, vasculares, neurológicas, gastrointestinais e,
mais raramente, renais5’ 12l8, cardíacas 19-23 e pulmonares 2,
24-3a• Estas manifestações, de carácter recorrente, têm como

base histológica uma vasculite31’ 32, atribuída à deposição de
imunocomplexos circulantes 12•

As lesões vasculares (vasos de médio e grande calibre) são
relativamente frequentes, ocorrendo, segundo a maioria dos

autores, em 20 a 30% dos casos5’27’31’33’34 e constituem uma
causa importante de morbilidade e mortalidade35. O envol
vimento arterial traduz-se por 2 tipos de lesões: trombo
ses 3639, originando quadros clínicos muito variados
consoante a sua topografia, e aneurismas5’38’ 40~, que afec
tam predominantemente a aorta e que podem surgir nos lo
cais de punção arterial ~ em consequência, por exemplo, da
realização de arteriografias. São as lesões arteriais as princi
pais responsáveis pela mortalidade atribuível às lesões vascu
lares ~ O envolvimento venoso, bastante mais frequente,
consiste na maior parte dos casos em tromboflebites superfi
ciais, recorrentes e migratórias, espontâneas ou induzidas por
traumatismos, nomeadamente punção venosa 27,47 e trombo
flebites profundas. Menos frequentemente, pode ocorrer trom
bose das veias cavas38’ 41, ~ ~, enquanto o sindroma de
Budd-Chiari constitui uma manifestação bastante rara da
doença de Behçet, havendo até ao momento actual apenas 6
casos descritos na literatura 18,51,5358 dos quais 3 foram sub
metidos a exame post-morten IS, 55, 56
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A.F.C.D., sexo masculino, 38 anos, raça euro-caucasiana,
internado no Serviço de Gastroenterologia do Hospital de San
to António dos Capuchos no dia 17 de Janeiro de 1984, por
ascite sob tensão.

Saudável até Outubro de 1975 (tinha então 30 anos), altu
ra em que se instala, de maneira insidiosa, um quadro de as
tenia, anorexia, emagrecimento, febre, prurido, icterícia, dores
epigástricas, vómitos, diarreia, aumento de volume do abdó
men e edemas dos membros inferiores. E internado num Ser
viço de Medicina em 1-1-76, onde se constata a existência de
ascite, circulação venosa colateral abdominal, fígado palpá
vel 2 cm abaixo do RCD, de superfície lisa e bordo rombo,
aranhas vasculares ao nível da face, eritema palmar. Referia
ingestão etanólica de 100 g/dia desde os 20 anos e negava his
tória familiar de doença hepática. Dos exames complementa
res, destaca-se: TGO — 120 Ul, TGP — 220 Ul, bilirrubina
1’- 1.1 mg%, bil.30’- — 2.3 mg%, fosfatase alcalina — 126
Ul, gama-globulina — 2.0 gil, t.protrombina —49% ,HBsAg
negativo; Rx tórax, Rx esófago, estômago e duodeno e Cole
cistografia oral — sem alterações. O doente teve alta ao fim
de 2 meses, assintomático, após realização de biópsia hepáti
ca, não conclusiva.

Em Maio de 1976, surgem nódulos eritematosos, quentes
e dolorosos, ao nível da face anterior de ambas as pernas,
acompanhados de febre, cuja recorrência, 3 meses depois, le
vou à realização de biópsia, compatível com paniculite de
Weber-Christian.

Em 1977, passa a referir claudicação interminente ao nível
dos membros inferiores.

Em 1978: surgem pela primeira vez úlceras ao nível da mu
cosa oral e escroto, dolorosas, com cerca de 5 mm de diâme
tro, deixando lesões cicatriciais residuais ao nível do escroto;
a partir de então, tem numerosos surtos quer de úlceras orais
e genitais, quer de nódulos nos membros inferiores, sempre
acompanhados de febre; — passa a ter episódios frequentes
de dores epigástricas e/ou no hipocondrio direito; — devido
à persistência de hepatomegália e alterações de provas de fun
ção hepática, faz nova biópsia hepática, compatível com he
patite persistente; — tem um episódio de perda súbita de visão
no olho direito, com dor e hemorragia, sendo diagnosticada
uveíte, cuja recorrência levou, no ano seguinte, à enucleação
do globo ocular direito; a partir desta altura, passa a ter tam
bém conjuntivites purulentas bilaterais recorrentes. Com o
aparecimento das lesões oculares, é feito o diagnóstico de
doença de Behçet, iniciando terapêutica com Levamisol.

Em 1982, surgem alterações do trânsito intestinal, com al
ternância de períodos de diarreia e obstipação.

Em Julho de 1983, é feito o diagnóstico radiológico de li
tíase vesicular e em Novembro do mesmo ano, durante um
surto de úlceras orais e genitais e nódulos dos membros infe
riores, é internado em Dermatologia, para re-avaliação clíni
ca e laboratorial e revisão da terapêutica. Medicado com
Talidomida, verifica-se remissão das lesões cutâneo-mucosas.
O aparecimento de ascite volumosa e oligúria, durante o in
ternamento, motivou a transferência do doente para o Servi
ço de Gastroenterologia.

O exame objectivo, nesta altura, revelava um doente lúci
do, com mau estado geral e de nutrição, apirético e normo
tenso; esclerótica esquerda ictérica, rarefacção pilosa ao nível
do tronco e membros. Circulação venosa superficial toraco
-abdominal e lombar exuberante, de sentido ascendente, ao
longo das faces anterior e laterais do tórax e abdómen, até
ao terço superior das coxas. As veias apresentavam-se engur
gitadas e tortuosas, não se auscultando quaisquer sopros. A

medição das pressões venosas, feita a vários níveis, revelou
os seguintes valores médios: colaterais toraco-abdominais an
teriores -15.2 cm H20; colaterais toraco-abdominais laterais
— -li cm H20; veia basílica direita -9 cm H20. Auscultação
pulmonar: fervores crepitantes na metade inferior do hemi
tórax direito e diminuição do murmúrio vesicular na mesma
zona e base do hemitórax esquerdo. Abdómen distendido, com
ascite sob tensão e edema da parede abdominal. Após redu
ção da ascite, palpava-se fígado entre as 2 linhas médio
-claviculares, até cerca de 10 cm abaixo do apêndice xifoideu,
de bordo cortante, superfície lisa, consistência dura, indolor,
sem refluxo hepato-jugular. Palpava-se baço até cerca de 7 cm
abaixo do RCE, consistência dura. Ao nível dos membros:
diminuição das massas musculares, eritema palmar, dermati
te de estase na superfície de extensão de ambas as pernas; não
se palpavam os pulsos tibiais posteriores e o pedioso direito.
Ao nível do escroto, havia pequenas zonas hipopigmentadas
e deprimidas. Exame oftalmológico: amaurose à direita, com
presença de prótese ocular direita, diminuição da acuidade vi
sual à esquerda; campimetria — hemianópsia quadrântica na
sal inferior esquerda; fundoscopia — palidez da papila por
atrofia óptica, sinais incipientes de péri-vasculite no sector tem
poral (retina periférica) e raros micro-aneurismas. Exame neu
rológico: sem alterações, além das atrofias musculares dos
membros e alterações do II par. Exame proctológico: fístula
anal, O teste da picada intradérmica foi negativo.

Dos exames complementares realizados nos dois últimos in
ternamentos, salienta-se: reticulocitose (235520/mm3), VS
(1.~ hora) -24 mm, TGO -82 Ul, TGP -78 Ul, bilirrubina
l’-l.6 mg%, bil. 30’-3.4 mg%, fosfatase alcalina -91 Ul,
gama-GT -93 Ul, albumina sérica -2.4 g/l, gama-globulina
-3.0 g/l, com aumento acentuado da IgA e moderado da IgM
e IgG; proteína C reactiva positiva; diminuição dos linfoci
tos T e B e da fagocitose das partículas opsonizadas; presen
ça de HLA Ai 1, BW6, BW3S e CW4; proteinúria (220 mg/24
horas), hematúria microscópica e presença de cilindros hiali
nos no sedimento urinário; ex. bacteriológico da urina nega
tivo; ex. bacteriológico do exsudado da fístula anal —

Klebsiella; líquido ascítico com características de exsudado,
com ex. bacteriológico, pesquisa de células neoplásicas e alfa
-fetoproteína negativos. ECG — taquicárdia sinusal; Rx tó
rax PA — elevação das cúpulas diafragmáticas e pequeno
derrame pleural à esquerda; EEG, rectosigmoidoscopia com
biópsia (incluindo pesquisa de amilóide), clister opaco e uro-
grafia de eliminação — sem alterações. Esofagogastroduode
noscopia — varizes esofágicas de grau IV e varizes do fundo
gástrico, hiperémia intensa da mucosa gástrica; Cintigrafia
hepato-esplénica — hepato-esplenomegália; Ecotomografia
abdominal — ascite, hepatomegália de estrutura heterogénea,
espienomegália e litíase vesicular. Estudo dos vasos periféri
cos com Doppler — padrão compatível com obstrução das
veias ilíacas e derivação importante do fluxo pelo sistema su
perficial, em sentido proximal; diminuição dos fluxos arte
riais distais, mas sem sinais de obstrução; fluxos popliteus e
femorais anormais e perda parcial da elasticidade arterial. To
mografia axial computorizada abdominal — hepatomegália,
com grande aumento do lobo esquerdo, esplenomegália, as
cite e litíase vesicular; grande aumento da veia ázigos e hemi
-ázigos; dificuldade de visualização da veia cava inferior, que
tem dimensões francamente diminutas e calcificações no seu
interior, aspectos compatíveis com trombose da veia cava in
ferior.

Evolução durante o internamento: — Após instituição de
terapêutica com Espironolactona em doses oscilando entre 200
e 300 mg/dia, houve redução progressiva da ascite e do peso
corporal (cerca de 10 Kg em 3 semanas). Dores abdominais
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de localização e características variáveis, cefaleias, diminui
ção progressiva da acuidade visual e conjuntivites recorren
tes foram as queixas mais salientes durante o 1.0 mês de
internamento, tendo havido um único surto de úlceras orais.
Ao 30.° dia de internamento, após um curto período de con
fusão mental e agitação, o doente entrou em coma, com re
cuperação da consciência ao fim de 24 horas, sem que se tivesse
esclarecido a etiologia do coma. Assistiu-se, seguidamente,
a um agravamento do estado do doente: reaparecimento rá
pido da ascite e edemas dos membros inferiores, que deixa
ram de responder à terapêutica diurética, e aumento da
intensidade da icterícia. Simultaneamente, constatou-se uma
maior alteração das provas de função hepática e um aumen
to progressivo dos valores da ureia, creatinina e potássio sé
ricos e diminuição da clearance da creatinina. Ao 42.0 dia de
internamento, surge um quadro de abdómen agudo (dor epi
gástrica tipo cólica, com irradiação para o hipocondrio direi
to e dorso homolateral, com dor à palpação e descompressão,
vómitos, leucocitose com neutrofilia, amilasémia e amilasú
ria normais). Foram admitidas as hipóteses de colecistite agu
da, angina abdominal ou quadro doloroso abdominal
relacionado com a doença hepática, tendo havido regressão
do quadro com terapêutica médica. No entanto, manteve-se
a deterioração progressiva do estado geral e das funções he
pática e renal, vindo o doente a falecer poucos dias depois
em coma, oligo-anúria e anasarca, não tendo sido possível a
realização de exames angiográficos e hemodinâmicos previa-
mente planeados.

AUTÓPSIA
— Exame macroscópico:

Esplenomegália (780 g), com congestão marcada; fígado au
mentado de volume (2200 g), com superfície irregular; ao cor
te, o parenquima era rico em sangue, com alguns lagos
sanguíneos, não se reconhecendo a estrutura lobular; veia cava
inferior com parede rígida, difícil de abrir, com o lúmen par
cialmente ocluído em quase toda a extensão; a dissecção das
veias supra-hepáticas mostrou permeabilidade ao nível dos os-
tia, tornando-se menos permeáveis, com o lúmen quase to
talmente ocluído, no seu trajecto intrahepático; litíase
vesicular; estômago com múltiplas ulcerações hemorrágicas;
rins de aspecto normal e veias renais permeáveis; edema do
encéfalo.
— Exame microscópico:

— Fígado com alterações histológicas muito variadas, ha
vendo áreas caracterizadas pela presença de nódulos de rege
neração e outras em que a estrutura lobular estava conservada.
Nestas, as alterações localizavam-se fundamentalmente na re
gião centrolobular, indo desde a simples congestão da veia
centrolobular e dos sinusóides, até à oclusão ou sub-oclusão
das veias centrolobulares por proliferação da íntima, acom
panhada por trombos de fibrina em vários estadios evoluti
vos, havendo áreas com recanalização dos mesmos (Fig. 1).

— As veias supra-hepáticas, no seu trajecto intrahepático,
mostravam áreas de proliferação da íntima e trombos de fi
brina em organização (Fig. 1).

— A veia cava inferior apresentava alterações histológicas
sobreponíveis às das supra-hepáticas, mas com trombos já or
ganizados, com algumas áreas calcificadas e áreas de recana
lização (Fig. 2).

— Estômago com ulcerações que atingiam a mucosa e sub-
mucosa, cobertas por tecido fibrino-granulocitário rico em
vasos.

— Rins com histologia normal, incluindo estudos de imu
nofluorescência negativos.
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Fig. 3 — Histologia hepática (biópsia hepática, 1976), observando-
-se as trabéculas e seios péri-veia centrolobular e conges
tão marcada dos sinusóides. Hematoxilina-eosina x 400.

As alterações histológicas encontradas ao nível do fígado
e veias supra-hepáticas levaram à revisão das lâminas da pri
meira biópsia hepática (1976), verificando-se retrospectivamen
te a existência de congestão marcada dos sinusóides e da veia
centrolobular (Fig. 3).

Fig. 1 — Histologia hepática (ex. post-morten) correspondente à área
das veias supra-hepáticas, na qual se observa uma veia com
o lúmen completamente ocluído por trombo organizado e
recanalizado, rodeada por nódulos de parenquima hepáti
co. Tricrómico de Masson x 40.

Fig. 2 — Veia cava inferior com parede fibrosada e lúmen ocluído
por trombo com áreas calcificadas e de recanalização. Ver
hoef x 40.
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DISCUSSÃO

No caso descrito, o diagnóstico de DB foi feito pela pre
sença de úlceras orais e genitais, lesões cutâneas (do tipo do
eritema nodoso) e oculares (conjuntivites purulentas recorren
tes, uveíte, lesões retinianas e atrofia óptica), de acordo com
os critérios diagnósticos estabelecidos por MASON e BAR
NES ~. Igualmente considerada critério de diagnóstico por
alguns autores, a hiperreactividade cutânea, característica mas
não específica da DB, traduz-se pelo aparecimento de pápula
ou pústula no local de picada intradérmica com agulha esté
ril. Este teste foi negativo no nosso doente, estando a percen
tagem de positividade dependente, em parte, do estadio
evolutivo da doença e do tipo de terapêutica instituída 60•

Além das manifestações referidas, outras estavam presen
tes, nomeadamente gastrointestinais, consistindo sobretudo
em manifestações subjectivas com escassa expressão orgâni
ca, como é habitual na DB. A presença de litíase biliar foi
interpretada como patologia coexistente, sem relação de cau
salidade com a doença de base.

Durante os dois últimos internamentos, verificaram-se al
terações nas análises de urina, nomeadamente proteinúria, he
matúria microscópica e presença de cilindros hialinos no
sedimento, que coexistiram com uma função renal normal
(com excepção das três últimas semanas de vida), na ausên
cia de qualquer causa detectável de proteinúria e hematúria,
com permeabilidade das veias renais e histologia renal nor
mal (microscopia óptica), incluindo estudos de imunofluores
cência negativos. Alterações semelhantes foram constatadas
por alguns autores5’ u em numerosos doentes com DB,
tendo-se admitido a existência de uma forma benigna de en
volvimento renal na DB, de características histológicas ainda
não definidas, e que seria relativamente frequente, em con
traste com as formas graves, correspondentes à amiloidose ‘~

e glomerulonefrite 12, 14, 618•

As lesões vasculares ocupam um lugar de destaque no qua
dro clínico deste doente, fundamentalmente pela sua exube
rância e gravidade, tendo sido as condicionantes do
prognóstico. Por outro lado, constituíram a primeira mani
festação da doença, ao contrário do que é habitual, já que
as lesões vasculares, na maior parte dos casos, são de apare
cimento tardio61. Com efeito, o quadro de dores abdomi
nais, vómitos, diarreia, ascite, circulação venosa colateral
abdominal e hepatomegália, de instalação gradual, com que
se inicia a história sintomática do doente, e a dilatação e con
gestão dos sinusóides e veia centrolobular, observadas na pri
meira biópsia hepática, são sugestivos de sindroma de
Budd-Chiari 62• A partir de então, o sindroma segue uma
evolução crónica, com regressão parcial das várias manifes
tações clínicas, correspondente certamente à recanalização de
veias previamente obstruídas, culminando 8 anos depois na
instalação brusca de ascite volumosa, que marcaria o início
da fase terminal, devida a tromboses recentes em veias pre
viamente não afectadas e/ou recanalizadas. No exame post
-morten e a nível hepático, constatou-se a existência de lesões
em diferentes estadios evolutivos, quer vasculares, quer pa
renquimatosas, como é a regra no sindroma de Budd
-Chiari 62, mas em que a presença de fibrose e nódulos de
regeneração significam que se atingiu o quadro histológico ter
minal das formas de evolução crónica — a cirrose.

O prognóstico do sindroma de Budd-Chiari é mau, sendo
a evolução habitualmente fatal ao fim de um intervalo de tem
po variável. PARKER 62, numa revisão de 164 casos de sin
droma de Budd-Chiari, verificou que, num grupo
correspondente a 133 desses doentes, em 115 (86.5%) o tem
po de evolução tinha sido igual ou inferior a 1 ano e apenas

em 8 (6%) superior a 3 anos, sendo a causa de morte mais
frequente, de entre as conhecidas, o coma hepático. Assim,
tanto o caso presente, em que a sobrevivência foi de 8 anos,
como o descrito por VALLETEAU DE MOULLIAC et
al.”, correspondente também a sindroma de Budd-Chiari
na DB, em que a sobrevivência, à data de publicação, era

de 7 anos, excederam largamente a média do tempo de evolu
ção habitualmente apontado para o sindroma de Budd-Chiari.

A sublinhar a preponderância das lesões vasculares neste
caso de DB e confirmando a sua importante contribuição pa
ra a morbilidade e mortalidade da doença, há ainda a referir
o envolvimento vascular ao nível dos membros inferiores, sus
peitado pela história clínica e confirmado pelo estudo com
Doppler, e a trombose da veia cava inferior, sugerida pela
TAC e evidenciada pela autópsia.

A explicação para esta diátese trombótica inerente à DB pa
rece residir na lesão base da doença — a vasculite47’51. ROU
GET et al.63 consideram que à tendência trombogénica
induzida pela vasculite, se somam as alterações de algumas
funções da célula endotelial lesada, nomeadamente uma di
minuição da libertação do activador tissular do plasminogé
nio, com a consequente diminuição da actividade fibrinolítica,
facilitando o desenvolvimento de tromboses vasculares. A fa
vor desta hipótese, há a referir os bons resultados obtidos por
alguns autores com terapêutica fibrinolítica em doentes com
DB que apresentavam tromboses53’ ~.
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