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Katharine Cecília Silva Ribeiro, Sara Sprengel Schempf, Orientador: Prof. Dr. 
Leonardo Oliveira Mendonça. Relato de caso: síndrome de Behçeht com 
apresentação atípica e desafios terapêuticos. [Trabalho de Conclusão de 
Curso]. São Paulo: Faculdade de Medicina, Universidade Santo Amaro, 2025. 

INTRODUÇÃO: A Síndrome de Behçet (SB) é uma doença auto inflamatória 
crônica e multissistêmica, caracterizada por vasculite que afeta vasos de 
diferentes calibres. Sua etiologia é desconhecida e a apresentação clínica é 
variada, com manifestações como úlceras orais e genitais recorrentes, lesões 
cutâneas, uveíte e, em casos graves, comprometimento neurológico, 
gastrointestinal e vascular. O diagnóstico é clínico, baseado em critérios do 
International Study Group for Behçet's Disease. O tratamento inclui colchicina e 
imunomoduladores, podendo envolver agentes biológicos em casos mais 
severos. Este trabalho relata um caso clínico registrado na Re.BR.A.ID (CAAE: 
73174223.1.1001.0068), com quadro complexo, refratário ao tratamento 
convencional e marcado por intolerância medicamentosa. O relato reforça a 
importância do diagnóstico diferencial e da abordagem multidisciplinar frente a 
formas atípicas e de difícil controle da SB. METODOLOGIA: O estudo trata-se 
de um relato de caso descritivo, retrospectivo e qualitativo, baseado em dados 
coletados em consulta presencial e no prontuário eletrônico da paciente entre 
março e agosto de 2025. As informações foram analisadas para descrever 
quadro clínico, diagnóstico, tratamento e evolução. O projeto foi aprovado pelo 
CEP da Re.BR.A.ID (CAAE 73174223.1.1001.0068), com TCLE assinado pela 
paciente. RESULTADOS E DISCUSSÃO: O caso apresentado evidencia os 
desafios diagnósticos e terapêuticos da Síndrome de Behçet, destacando sua 
capacidade de mimetizar outras condições, como a herpes genital. A paciente 
apresentou a tríade clássica da doença (úlceras orais, genitais e uveíte), além 
de artralgia e comprometimento gastrointestinal. Apesar da ausência do 
marcador genético HLA-B51, o diagnóstico foi mantido com base na avaliação 
clínica. O tratamento foi dificultado pela refratariedade aos imunossupressores 
e biológicos utilizados, como Adalimumabe, Golimumabe e Azatioprina, além 
de efeitos adversos importantes com a pulsoterapia. O caso reforça a 
importância do diagnóstico diferencial clínico e a necessidade de novas 
abordagens terapêuticas para casos graves e resistentes da SB. 
CONCLUSÃO: Este relato de caso ilustra a complexidade diagnóstica e 
terapêutica da Síndrome de Behçet, ressaltando sua apresentação 
multissistêmica e a refratariedade aos tratamentos convencionais. A paciente 
apresentou a tríade clássica da doença, mas com início atípico e ausência de 
marcadores genéticos, dificultando o diagnóstico inicial. A falha terapêutica 
com múltiplos imunossupressores reforça a necessidade de uma abordagem 
individualizada, multidisciplinar e centrada no paciente. O caso também 
destaca o valor dos relatos clínicos na identificação de padrões e na 
formulação de hipóteses diagnósticas, contribuindo para o manejo adequado e 
o suporte integral a pacientes com SB. 

 

 
Palavras-chave: Síndrome de Behçet. Vasculite. Refratariedade terapêutica. 
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ABSTRACT 

INTRODUCTION:Behçet's Syndrome (BS) is a chronic, multisystemic 
autoinflammatory disease characterized by vasculitis affecting blood vessels of 
various calibers. Its etiology remains unknown, and its clinical presentation is 
diverse, including recurrent oral and genital ulcers, cutaneous lesions, uveitis, 
and, in severe cases, neurological, gastrointestinal, and vascular involvement. 
Diagnosis is clinical and based on the criteria established by the International 
Study Group for Behçet's Disease. Treatment includes colchicine and 
immunomodulators, with biological agents reserved for more severe cases. This 
study reports a clinical case registered in Re.BR.A.ID (CAAE: 
73174223.1.1001.0068), characterized by a complex presentation, 
refractoriness to conventional treatment, and medication intolerance. The case 
highlights the importance of differential diagnosis and multidisciplinary 
management in atypical and difficult-to-control forms of BS. METHODOLOGY: 
The study is a descriptive, retrospective, and qualitative case report, based on 
data collected during an in-person consultation and from the patient’s electronic 
medical record between March and August 2025. The information was analyzed 
to describe the clinical presentation, diagnosis, treatment, and evolution. The 
project was approved by the Re.BR.A.ID Ethics Committee (CAAE 
73174223.1.1001.0068), and informed consent was obtained from the patient. 
RESULTS AND DISCUSSION:The presented case illustrates the diagnostic 
and therapeutic challenges of Behçet's Syndrome, emphasizing its ability to 
mimic other conditions, such as genital herpes. The patient exhibited the classic 
triad of the disease (oral ulcers, genital ulcers, and uveitis), in addition to 
arthralgia and gastrointestinal involvement. Despite the absence of the genetic 
marker HLA-B51, the diagnosis was maintained based on clinical evaluation. 
Treatment was hindered by refractoriness to immunosuppressive and biological 
therapies, including adalimumab, golimumab, and azathioprine, as well as 
significant adverse effects associated with pulse therapy. This case 
underscores the importance of clinical differential diagnosis and the need for 
new therapeutic approaches for severe and treatment-resistant cases of BS. 
CONCLUSION:This case report illustrates the diagnostic and therapeutic 
complexity of Behçet's Syndrome, highlighting its multisystemic presentation 
and refractoriness to conventional treatments. The patient exhibited the classic 
triad of the disease, though with an atypical onset and absence of genetic 
markers, which complicated the initial diagnosis. Therapeutic failure with 
multiple immunosuppressive agents reinforces the need for an individualized, 
multidisciplinary, patient-centered approach. The case also emphasizes the 
relevance of clinical case reports for identifying patterns and supporting 
diagnostic reasoning, contributing to optimal management and comprehensive 
care for patients with BS. 

 

 
Keywords: Behçet's Syndrome. Vasculitis. Therapeutic refractoriness. 
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RELATO DE CASO: SÍNDROME DE BEHÇET COM APRESENTAÇÃO 
ATÍPICA E DESAFIOS TERAPÊUTICOS 

CASE REPORT: BEHÇET'S SYNDROME WITH ATYPICAL PRESENTATION 
AND THERAPEUTIC CHALLENGES 

 

 
RIBEIRO, Katharine Cecília Silva¹ 

SCHEMPF, Sara Sprengel² 

MENDONÇA, Leonardo Oliveira³ 

 
RESUMO 

INTRODUÇÃO:A Síndrome de Behçet (SB) é uma doença auto inflamatória 
crônica e multissistêmica, caracterizada por vasculite que afeta vasos de 
diferentes calibres. Sua etiologia é desconhecida e a apresentação clínica é 
variada, com manifestações como úlceras orais e genitais recorrentes, lesões 
cutâneas, uveíte e, em casos graves, comprometimento neurológico, 
gastrointestinal e vascular. O diagnóstico é clínico, baseado em critérios do 
International Study Group for Behçet's Disease. O tratamento inclui colchicina e 
imunomoduladores, podendo envolver agentes biológicos em casos mais 
severos. Este trabalho relata um caso clínico registrado na Re.BR.A.ID (CAAE: 
73174223.1.1001.0068), com quadro complexo, refratário ao tratamento 
convencional e marcado por intolerância medicamentosa. O relato reforça a 
importância do diagnóstico diferencial e da abordagem multidisciplinar frente a 
formas atípicas e de difícil controle da SB METODOLOGIA: O estudo trata-se 
de um relato de caso descritivo, retrospectivo e qualitativo, baseado em dados 
coletados em consulta presencial e no prontuário eletrônico da paciente entre 
março e agosto de 2025. As informações foram analisadas para descrever 
quadro clínico, diagnóstico, tratamento e evolução. O projeto foi aprovado pelo 
CEP da Re.BR.A.ID (CAAE 73174223.1.1001.0068), com TCLE assinado pela 
paciente. RESULTADOS E DISCUSSÃO: O caso apresentado evidencia os 
desafios diagnósticos e terapêuticos da Síndrome de Behçet, destacando sua 
capacidade de mimetizar outras condições, como a herpes genital. A paciente 
apresentou a tríade clássica da doença (úlceras orais, genitais e uveíte), além 
de artralgia e comprometimento gastrointestinal. Apesar da ausência do 
marcador genético HLA-B51, o diagnóstico foi mantido com base na avaliação 
clínica. O tratamento foi dificultado pela refratariedade aos imunossupressores 
e biológicos utilizados, como Adalimumabe, Golimumabe e Azatioprina, além 
de efeitos adversos importantes com a pulsoterapia. O caso reforça a 
importância do diagnóstico diferencial clínico e a necessidade de novas 
abordagens terapêuticas para casos graves e resistentes da SB. 
CONCLUSÃO: Este relato de caso ilustra a complexidade diagnóstica e 
terapêutica da Síndrome de Behçet, ressaltando sua apresentação 
multissistêmica e a refratariedade aos tratamentos convencionais. A paciente 
apresentou a tríade clássica da doença, mas com início atípico e ausência de 
marcadores genéticos, dificultando o diagnóstico inicial. A falha terapêutica 
com múltiplos imunossupressores reforça a necessidade de uma abordagem 
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individualizada, multidisciplinar e centrada no paciente. O caso também 
destaca o valor dos relatos clínicos na identificação de padrões e na 
formulação de hipóteses diagnósticas, contribuindo para o manejo adequado e 
o suporte integral a pacientes com SB. 

Palavras-chave: Síndrome de Behçet. Vasculite. Refratariedade terapêutica. 
 

 
ABSTRACT 

INTRODUCTION:Behçet's Syndrome (BS) is a chronic, multisystemic 
autoinflammatory disease characterized by vasculitis affecting blood vessels of 
various calibers. Its etiology remains unknown, and its clinical presentation is 
diverse, including recurrent oral and genital ulcers, cutaneous lesions, uveitis, 
and, in severe cases, neurological, gastrointestinal, and vascular involvement. 
Diagnosis is clinical and based on the criteria established by the International 
Study Group for Behçet's Disease. Treatment includes colchicine and 
immunomodulators, with biological agents reserved for more severe cases. This 
study reports a clinical case registered in Re.BR.A.ID (CAAE: 
73174223.1.1001.0068), characterized by a complex presentation, 
refractoriness to conventional treatment, and medication intolerance. The case 
highlights the importance of differential diagnosis and multidisciplinary 
management in atypical and difficult-to-control forms of BS. METHODOLOGY: 
The study is a descriptive, retrospective, and qualitative case report, based on 
data collected during an in-person consultation and from the patient’s electronic 
medical record between March and August 2025. The information was analyzed 
to describe the clinical presentation, diagnosis, treatment, and evolution. The 
project was approved by the Re.BR.A.ID Ethics Committee (CAAE 
73174223.1.1001.0068), and informed consent was obtained from the patient. 
RESULTS AND DISCUSSION:The presented case illustrates the diagnostic 
and therapeutic challenges of Behçet's Syndrome, emphasizing its ability to 
mimic other conditions, such as genital herpes. The patient exhibited the classic 
triad of the disease (oral ulcers, genital ulcers, and uveitis), in addition to 
arthralgia and gastrointestinal involvement. Despite the absence of the genetic 
marker HLA-B51, the diagnosis was maintained based on clinical evaluation. 
Treatment was hindered by refractoriness to immunosuppressive and biological 
therapies, including adalimumab, golimumab, and azathioprine, as well as 
significant adverse effects associated with pulse therapy. This case 
underscores the importance of clinical differential diagnosis and the need for 
new therapeutic approaches for severe and treatment-resistant cases of BS. 
CONCLUSION:This case report illustrates the diagnostic and therapeutic 
complexity of Behçet's Syndrome, highlighting its multisystemic presentation 
and refractoriness to conventional treatments. The patient exhibited the classic 
triad of the disease, though with an atypical onset and absence of genetic 
markers, which complicated the initial diagnosis. Therapeutic failure with 
multiple immunosuppressive agents reinforces the need for an individualized, 
multidisciplinary, patient-centered approach. The case also emphasizes the 
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relevance of clinical case reports for identifying patterns and supporting 
diagnostic reasoning, contributing to optimal management and comprehensive 
care for patients with BS. 

Keywords: Behçet's Syndrome. Vasculitis. Therapeutic refractoriness. 
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1 INTRODUÇÃO 

A síndrome de Behçet foi descrita por Hipócrates no ano 5 A.C, sendo 

observada ulcerações bucais e genitais associadas à inflamação ocular. Em 

1937, Hulusi Behçet, dermatologista turco, caracterizou a doença anunciando 

a coexistência de estomatites, ulcerações genitais e envolvimento ocular¹ ². 

A Síndrome de Behçet (SB) é uma doença auto inflamatória crônica 

multissistêmica de etiologia desconhecida, caracterizada por vasculite de vasos 

de calibres variados. Sua apresentação clínica é heterogênea, envolvendo 

principalmente úlceras orais e genitais recorrentes (“úlceras bipolares”), lesões 

cutâneas (“pseudofoliculite”), uveíte e, em casos mais graves, acometimento 

neurológico, gastrointestinal e vascular. O diagnóstico da SB é eminentemente 

clínico, baseado em critérios estabelecidos, como os do International Study 

Group for Behçet's Disease (ISG), que incluem úlceras orais recorrentes 

associadas a pelo menos dois dos seguintes: úlceras genitais recorrentes, 

lesões oculares, lesões cutâneas ou teste de patergia positivo. O tratamento 

preventivo de crises é com a colchicina e o uso de imunomoduladores e/ou 

biológicos é guiado pela manifestação clínica subjacente. Casos grave, 

refratários ou recalcitrantes são reportados na literatura, principalmente por 

apresentarem evolução agressiva, múltiplas recorrências e resposta limitada ás 

terapias convencionais¹ ² ³ ⁴ ⁵. 

Este trabalho tem como objetivo a relatar um caso de Síndrome de 

Behçet que apresentou um quadro clínico complexo e desafiador, tanto com 

resposta terapêutica insatisfatória a múltiplos imunossupressores quanto com 

eventos adversos complexos e intolerância medicamentosa. O caso destaca a 

importância do diagnóstico diferencial e da abordagem multidisciplinar em 

pacientes com apresentações atípicas da doença, bem como os desafios no 

manejo de casos refratários. 
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2 METODOLOGIA 
 

O presente estudo caracteriza-se como um Relato de Caso de natureza 

descritiva, com abordagem retrospectiva e qualitativa. A coleta de dados foi 

realizada no ambulatório de imunologia do Complexo de Saúde Dr. Wladimir 

Arruda, e as informações clínicas relevantes foram obtidas durante uma 

consulta presencial com a paciente. O período de análise compreendeu os 

dados registrados no prontuário eletrônico da paciente entre março de 2025 e 

agosto de 2025. As informações foram extraídas, organizadas e analisadas de 

forma criteriosa para a elaboração do relato, com foco na apresentação do 

quadro clínico, diagnóstico, tratamento e evolução. Em atendimento às 

diretrizes éticas para pesquisa envolvendo seres humanos, o estudo foi 

submetido e aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa (CEP) da Re.BR.A.ID 

- Rede Brasileira de Doenças Autoinflamatórias e Imunodesregulatórias, sob o 

número de CAAE 73174223.1.1001.0068, e o Termo de Consentimento Livre e 

Esclarecido (TCLE) foi obtido da paciente para a publicação do caso. 
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3 RESULTADOS E DISCUSSÃO 
 

A paciente é do sexo feminino, branca, 26 anos, solteira, natural e 

residente de São Paulo, farmacêutica em análises clínicas, o quadro clínico da 

paciente iniciou -se com úlceras genitais recorrentes, e apesar de exames 

laboratoriais e biópsia serem consistentemente negativos para vírus. Após seis 

meses de tratamento ineficaz com aciclovir, a paciente realizou exames 

hematológicos, os quais revelaram alterações. A partir de então, a investigação 

diagnóstica foi ampliada, envolvendo diversas especialidades médicas, 

incluindo reumatologia, oftalmologia e gastroenterologia, culminando no 

diagnóstico de Síndrome de Behçet. 

As manifestações clínicas da paciente eram multissistêmicas e 

altamente incapacitantes. As úlceras bipolares (orais, genitais e anais) eram 

uma queixa constante, com 3-4 episódios semanais, afetando lábios, canto da 

língua e mucosa jugal na boca, e grandes lábios na região genital. Além disso, 

a paciente apresentava feridas estomacais, confirmadas por endoscopia 

digestiva alta, e um intenso envolvimento articular, caracterizado por artralgia, 

edema, hiperemia, dor e limitação de movimento, com agravamento ao final do 

dia e em dias frios. Durante as crises, a paciente também desenvolvia uveíte, 

manifestada por dor, coceira, sensação de 'areia no olho' e visão embaçada, 

além de vasculite, com o surgimento de pequenos vasos estourados nas 

pernas, e foliculite ocasional. As crises eram de início súbito e remissão 

espontânea em 1-2 dias, porém com variabilidade na apresentação e nos 

locais afetados. 

Durante as crises, esperava-se encontrar elevação de marcadores 

inflamatórios como PCR, VHS e Proteína Amiloide A, além de leucocitose com 

neutrofilia. O HLA B51, um marcador de predisposição genética para SB, era 

negativo no caso da paciente, o que, no entanto, não descartava o diagnóstico. 

O curso da doença foi marcado por uma resposta terapêutica 

insatisfatória a múltiplos imunossupressores. O tratamento inicial com 

Adalimumabe resultou em uma melhora parcial das recidivas (de 4-5 

vezes/mês para 1-2 vezes/mês), mas foi associado a inchaço facial. O 

Golimumabe, não trouxe melhora e causou múltiplos efeitos colaterais. 
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Azatioprina e Prednisolona, usados entre os imunossupressores, mostraram-se 

ineficazes. A pulsoterapia com Metilprednisolona também não obteve 

resultados, levando a inchaço, dor, desconforto gastrointestinal e piora das 

úlceras e do inchaço articular. Desde outubro de 2024, a paciente não estava 

em uso de DMARDs (Drogas Modificadoras da Doença Antirreumáticas), 

dependendo apenas de tratamento sintomático com AINEs, tramadol, codeína 

e morfina, e necessitando de hospitalizações frequentes, onde recebia 

Prednisolona em altas doses sem resolução efetiva dos sintomas, apenas 

inchaço. Em 1 de abril de 2025, houve uma nova tentativa de tratamento, onde 

se iniciou o uso de colchicina 0,5 mg ao dia, entretanto apresentou 

exacerbação dos efeitos colaterais descritos em bula (diarreia, desconforto 

estomacal, hemorroida, estufamento), suspendeu uso após 7 dias de 

tratamento, o medicamento foi trocado por colchicina francesa 1mg ao dia e 

ainda assim apresentou mais efeitos colaterais do que benefícios do uso, 

cessando a utilização do medicamento. 

O presente caso ilustra os desafios diagnósticos e terapêuticos da 

Síndrome de Behçet, uma doença rara e complexa que pode mimetizar outras 

condições, como a herpes genital, como ocorreu inicialmente com a paciente. A 

paciente em questão apresentava a tríade clássica de úlceras orais, genitais e 

uveíte, além de outras manifestações como artralgia e envolvimento 

gastrointestinal, que reforçam o diagnóstico ¹ ². 

Apesar da ausência do HLA B51, um marcador genético associado à 

predisposição para SB, o diagnóstico não foi descartado, o que corrobora a 

importância da avaliação clínica abrangente ³ ⁴. 

O curso da doença na paciente foi desafiador devido à refratariedade ao 

tratamento. Diversos imunossupressores, incluindo biológicos como 

Adalimumabe e Golimumabe, além de Azatioprina e corticosteroides, foram 

utilizados sem sucesso duradouro. A pulsoterapia com Metilprednisolona, uma 

abordagem para casos graves, também se mostrou ineficaz e com efeitos 

colaterais significativos. A colchicina, mencionada como um tratamento 

fundamental para a SB por sua capacidade de inibir a migração neutrofílica, 

não foi detalhada no regime terapêutico da paciente, mas é um pilar no manejo 

da doença, especialmente para as manifestações mucocutâneas e 
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articulares ⁵. 
 

Este caso reforça a importância de considerar a Síndrome de Behçet em 

pacientes com úlceras orais e genitais recorrentes, mesmo na ausência de 

marcadores genéticos típicos ou quando a apresentação inicial mimetiza outras 

condições. A refratariedade ao tratamento convencional destaca a necessidade 

de pesquisas contínuas para identificar novas terapias e aprimorar o manejo de 

pacientes com SB grave e refratária⁶ ⁷. 
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4 CONCLUSÃO 
 

Os relatos de caso contribuem muito para a comunidade médica 

auxiliando a identificar os padrões de lesão e formular uma hipótese 

diagnóstica se baseando no quadro sindrômico que seguem o perfil da tríade 

clássica desta doença (úlceras genitais e úlceras orais recorrentes associadas 

à uveíte). 

Este relato de caso descreve a complexa jornada diagnóstica e 

terapêutica de uma paciente com Síndrome de Behçet, destacando a natureza 

multissistêmica e a refratariedade da doença a tratamentos convencionais. A 

apresentação atípica inicial, a ausência de marcadores genéticos clássicos e a 

resposta insatisfatória a múltiplos imunossupressores ressaltam a necessidade 

de uma abordagem diagnóstica e terapêutica individualizada e multidisciplinar. 

O caso enfatiza a importância da suspeita clínica precoce, da investigação 

aprofundada e do suporte psicossocial para pacientes com Síndrome de 

Behçet, visando melhorar a qualidade de vida e o prognóstico a longo prazo. 
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