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RESUMO

A doencade Behget € umadoenca sistémica, sem marcador especifico, cujadescri¢éo cléssicaéde umatriadeclinica
de Ulcerasgenitais, aftas orais elesdo ocular (uveite). O envolvimento do sistema nervoso (neuro-Behget) érelatado
em 4% a 29% dosindividuos acometidos peladoenga. Rel atamos doi s casos de envolvimento do sistemanervoso, em
um homem e em umamulher. No primeiro, houve acometimento do terceiro nervo craniano adireitae comprometimento
neuropsi col 6gico. O segundo caso caracterizou-se por cefa éia, baixaacuidade visual, astenia, eritemanodoso, trombose

venosa profunda e edema de papila.

Unitermos: Doenca de Behget, neuro-Behcet, sistema nervoso.

Introducéo

A doenca de Behget € uma doenca multissistémica
quefoi inicialmenteidentificada pel o dermatol ogista
turco Hulushi Behget'?2. Classicamente é descrita a
triade de lesdes orais, Ulceras genitais e uveite,
entretanto, pode afetar olhos, pele, mucosas,
articulagdes, sistemavascular (principalmente veias),
pulmdes, trato gastrointestinal e sistema nervoso
(SN)24. Os critérios diagnésticos dessa doenca séo
descritos a seguir, segundo o “International Study
Group of Behcet Disease” de 1990.

Critérios Diagnosticos para doenca de Behcget —
associacao de pelo menos dois itens:

1) Aftas orais recorrentes: no minimo 3 vezes
em um ano.

2) Ulceras genitais: lesfo ativa ou escarificada.

3) Lesbes cutaneas: eritema nodoso, foliculite
ou ulceragdes.

4) Comprometimento ocular: uveite anterior ou
posterior ou vasculite retiniana.

5) Teste de patergia positivo: hiper-reatividade
cuténea ao estimulo puntiforme da pele
(formagéo de pustula estéril, ou papula, com
halo eritematoso em 24 a 48 horas, apés
picada com agulha estéril).

A etiopatogenia é desconhecida, havendo hip6teses
deetiologiaviral, mas parece que areacdo antigénica
cruzada é a melhor explicacéo®®. Entretanto, ha
oposi¢cao a essa teoria devido a predominancia em
homens, a auséncia de antigeno especifico e a uma
suscetibilidade maior em certas populacdes®3©. A
associagdo com HLA B51 é bem conhecida e este
esté particularmente vinculado a uveite, embora em
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sériesjaponesas aprevalénciade HLA B51 é somente
de 57%*.

A alteragdo patoldgica central € constituida por
um processo vasculitico, nem sempre demonstravel
no sistema nervoso central (SNC), no qual
verificam-se meningoencefalite neutrofilica ou
linfocitica crénica e multiplos focos necraéticos,
principalmente em tronco encefélico e nucleos da
base®8°. As complicagdes vascul ares podem ocorrer
por uma atividade pré-coagulante anormal, com um
papel primério ou secundério a ativagao pela célula
endotelial®.

Pacientes e métodos

Os pacientes foram atendidos no Servico de
Neurologiado HU/UFJF, no periodo de 1998 a 1999,
e avaliados conjuntamente pela Oftalmol ogia, Reuma-
tologia e Dermatologia. O diagnostico foi baseado
noscritérios do “ International Study Group for Behget
Disease” de 1990’.

Primeiro paciente

RCS, 24 anos, sexo masculino, branco, solteiro,
encaminhado ao Servigo de Neurologiado HU/UFJF
em abril de 1998, com histéria de que ha 15 dias
apresentara quadro de ptose palpebral a esquerda,
midriase e oftalmoparesiaaesquerda. Foram rel atadas
Ulceras orais e genitais de carater recidivante.
Recentemente, vinha apresentando alteracdes
cognitivas com dificuldade narealizacéo de algumas
atividades habituais (tais como cuidados pessoais,
jogo de cartas etc.), alteracdo de memoriae disturbio
de comportamento, alternando periodos de apatia e
agressividade.

Ao exame fisico, observaram-se Ul ceras escrotais
com fundo de aspecto esbranquicado e bordas
elevadas, além de paralisiadeterceiro nervo craniano
a esquerda. Foi também observada paralisia facial
periféricaadireitacomo sequiel a de processo anterior
ao quadro atual. Havia déficit cognitivo confirmado
pelo miniexame do estado mental (23 — nivel de
escolaridade 62 série).

Os exames laboratoriais revelaram vel ocidade de
hemossedimentacdo (VHS) elevada (90 mm na
primeira hora), hemograma, ionograma, VDRL e as
provas reumatol 6gicas foram normais. A tomografia
computadorizada e aressonanciamagnéticade cranio
foram normais, o exame de liquor (LCR) por puncéo
suboccipital revelou pleocitose linfocitaria (40 céls.,
96% linfomondcitos, 3% neutrofilos e 1% eosindfilos)
e hiperproteinorraquia (70 mg%). A avaliag&o micro-
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biol6gicado LCR foi negativa. O teste de patergiafoi
positivo. A bidpsia dalesdo genital foi sugestiva de
Behcet (ulceragdo recoberta por crosta hemética e
permeada por neutréfilos. Na derme, notou-se infil-
trado inflamatério misto, denso, permeando paredes
vasculares, observando-se neutréfilos ao redor de
capilares e linfdcitos ao redor de vasos de maior
calibre —vasculite). Na avaliagéo oftalmol dgica, ndo
havia sinais de uveite. Acuidade visual 20/20 bila-
teral. Na periferia da retina, havia pequenos pontos
hipocorados e areas hipotroéficas, sugerindo seqliela
de vasculite retiniana. Inicialmente, foi feita cortico-
terapiae, atualmente, o uso de clorambucil 2 mg/dia
Paciente estd em acompanhamento ambulatorial no
servico de neurologia do HU/UFJF, evoluindo sem
intercorréncias.

Segundo paciente

TMAM, 47 anos, branca, casada, manicura, foi
atendida no HU/UFJF com queixa de cefaléia ha 4
dias, hemicraniana a esquerda, pulsatil, de leve
intensidade, mais acentuada em regido temporal,
associada a fotofobia e a nduseas, sem vémitos, com
relato de hiporexia, diminui¢do da acuidade visual,
astenia e emagrecimento significativo. Nos ultimos
meses, surgiram lesdes eritematosas em face, que se
acentuavam com exposic¢ao ao sol. Estava em uso de
amitriptilina 25 mg/dia, complexo B e diclofenaco.
Historia pregressa de cefaléia frontal bilateral desde
a adolescéncia, dores articulares recorrentes com
eritema e edema de punhos e cotovelos. Ha 3 anos
esteve internada por trombose venosa profunda em
membro inferior direito. Nessa ocasido, foram nega-
tivos os testes sorol 6gicos para doengas reumaticas.
Héa 4 meses, apresentaralesfes nodulares e dolorosas
em membrosinferiores. A biépsiafoi compativel com
eritemanodoso. Os nédul os evoluiram para pequenas
maculas hipercrémicas.

Ao exame fisico, observaram-se leséo ulcerada
del&bioinferior, maculas hipercrémicas em membros
superiores, edema de membro inferior esquerdo,
empastamento de panturrilha a esquerda e edema de
papila bilateral, sem déficits focais ou outras alte-
ragdes neuroldgicas. Foi internada em abril de 2000
para tratamento de trombose venosa profunda.

Os exames laboratoriais revelaram anemia hipo-
crémica microcitica e VHS de 120 mm na primeira
hora. Anti-HIV, anticoagulante lupico, fator
antinuclear, |&tex, waaler rose, Coobsdireto eindireto
e anti-DNA nativo foram negativos. C3, C4, TSH e
T4 livresnormais. O teste de patergiafoi negativo. A
tomografia computadorizada de créanio foi normal.
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Avaliagdo oftalmol gica: papiledemabilateral, papilite
por provavel vasculite comprometendo o nervo
optico. Atualmente, esta em uso de amitriptilina
25 mg, varfarim 5 mg, prednisona 20 mg e cloram-
bucil 2 mg, diariamente, e evoluindo sem novas
intercorréncias clinicas.

Discussao

Os dois casos aqui apresentados ilustram a diver-
sidade de manifestacdes neurol égicas da doenca de
Behcet, de acordo com a literatura. Sabe-se que o
envolvimento neurol égico, nessa entidade, ocorreem
4% a 29% dos pacientes®. O envolvimento ocular
ocorre em 50% dos casos, podendo haver amaurose
em 20% dos pacientes acometidos®. As lesdes
oculares sdo bilaterais, ndo-granulomatosas, recor-
rentes e inflamatorias. Quando ha comprometimento
oftalmol égico, o progndstico é ruim se houver envol-
vimento do segmento posterior ocul ar. Podem ocorrer
periflebite, processo vascular difuso, retinite evitrite
guando o segmento posterior esta envolvido*®.

O padré&o de envolvimento neurol égico observado
em umaseérie de 200 pacientes relatados por Akman-
Demir et al., em 1999, foi caracterizado pelo
acometimento parenquimatoso do SNC em 162 e
envolvimento secundéario ndo-parenquimatoso do
SNC em 38 pacientes. Basicamente, os achados
foram sinais piramidais, hemiparesia, mudanca de
comportamento e distarbio esfincteriano naqueles
com envolvimento parenquimatoso e trombose de
seio dural, levando a hipertenséo intracraniana
naquel es com envolvimento ndo parenquimatoso. Em
45% dos casos, houve evolugdo em surtos e
remissées, 28% evoluiram de modo progressivo
apds o primeiro ataque, 10% tiveram evolucéo prima-
riamente progressiva e 21% tiveram envolvimento
neurolégico assintomatico. Ha trés formas de
apresentagdo clinica da doengca no SNC, segundo
Al-Fahad e Al-Argji't: 1) forma parenquimatosa
(sindrome do tronco encefélico, forma stroke like,
psiquiéatrica, mielopatica e forma difusa); 2)
hipertenséo intracraniana com papiledema; 3)
meningite simile. Na série de 50 casos de Kidd et
al.%, além dessas manifestacGes, houve também
comprometimento de nervos cranianos (11, V, VII e
VIII)4 O envolvimento neuropsicolégico é
caracterizado, principalmente, por prejuizo da
memoria e alteragbes da personalidade (apatia,
desinibicdo). Outras alteracdes observadas séo a
dificuldade para realizar tarefas ligadas ao lobo
frontal, déficit de atencéo e, maisraramente, ligadas
a outras areas da cognicdo®. Na série de 50 casos
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publicados por Kidd et al .4, ameningoencefalite com
envolvimento do tronco encefélico foi a mani-
festacéo neurol 6gica mais freqliente (25 pacientes).
Em geral, o declinio cognitivo manifesta-se antes
de serem constatadas alteragBes nos exames de
neuroimagem?®412, Em um dos nossos pacientes,
ocorreu nitido comprometimento cognitivo.

Os exames complementares servem para af astar
outras causas reumatologicas, infecciosas, outras
patol ogias de envolvimento ocular e neurol 4gico que
possam simular o quadro. Ressaltamos que ndo ha
um marcador soroldgico para doenca de Behget e,
por isso, € chamada de doenca soro-negativa,
podendo haver umasignificativa elevagéo da VHS.

Quando presentes, as anormalidades do SNC
encontradas na ressonancia magnética apresentam-
se como aumento do sinal em tronco encefalico,
diencéfalo e hemisférios cerebrais em T22. Pode-se
verificar lesdes na juncédo mesodiencefalica (46%),
regido pontobul bar (40%), regi&o tdlamo-hipotalamica
(23%) e, maisraramente, nlcleos dabase, telencéfal o,
cerebelo e medula cervical, ndo havendo diferenca
no padrdo das lesGes nas fases aguda e cronica'?.
Em nossos casos, ndo houve evidéncia de lesdo aos
exames de neuroimagem. As alteragcdes mais usual-
mente encontradas no LCR sdo a pleocitose e o
aumento de proteinas!®, como ocorreu no nNoOsso
primeiro caso.

O tratamento é feito, basicamente, com drogas
imunossupressoras e corticosteréides. As drogas de
primeiralinha sdo a azatioprinae aciclosporinaA14,
havendo bons resultados com alfa-interferon?®.
Outras opcdes terapéuticas referem-se aos corticos-
terdides, pelos seus efeitos supressivos, e ao
clorambucil!t. Deve-se ressaltar que a toxicidade
0ssea e as infecgbes sdo complicacdes possiveis do
tratamento com imunossupressores e que a
quimioterapia prolongada pode levar ainfertilidade®.
Nossos pacientes foram tratados com corticoterapia
e manutencdo com clorambucil. Este foi utilizado
por Al-Fahad e Al-Araji! para casos com compro-
metimento parenquimatoso intenso e recorrente do
SNC, os quais mantiveram todos 0s seus pacientes
com o &cido acetil salicilico, na dose de 300 mg, no
periodo de remissdo. Para alguns autores, a
ciclosporina tem melhor efeito quando ha envolvi-
mento ocular®®, A talidomida tem sido usada na
dose entre 100 mg e 300 mg, principalmente na
forma mucocutaneal#'®, entretanto seu uso é
restrito pelos potenciais efeitos teratogénicos em
mulheres naidade fértil, além de poder causar poli-
neuropatiat®.
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O progndstico é ruim quando ha envolvimento
parenquimatoso do SNC, aumento de proteina e/ou
de células no LCR, lesdo do tronco cerebral e curso
progressivo primario (envolvimento lento com piora
dos sinais e sintomas neurol 6gi cos em meses ou anos,
sem ataques precedentes) ou secundario (envolvi-
mento lento com piorados sinais e sintomas neurol 6-
gicos, apds, no minimo, um atague prévio ou pro-
gressdo step-wise se houver mais de um ataque) e
recaida durante a reducgéo do uso de drogas'®. Tem
sido relatado efeito benéfico da col chicina na doenca
de Behget, que seria util no controle de eritemanodoso
e no comprometimento articular de alguns pacientes®’.

Conclusao

A doenca de Behget € uma doenca reumatol 6gica
gue sempre deve ser lembrada e o seu diagnostico
deve ser feito o mais precocemente possivel, possibi-
litando, assim, melhor controle clinico e, conseqlien-
temente, proporcionar qualidade de vida do paciente
maisfavoravel. Ocorre predominantemente em homens
e 0 acometimento do SNC évariavel. Sinaispiramidais
e distlrbios neuropsi col 6gi cos devem ser prontamente
identificados. O seu tratamento é feito com drogas
imunossupressoras ou com corticosteréides.

SUMMARY

Neur o-Behcet: two cases report

The Behget disease is multisystemic, there is not
specific laboratorial hallmark and the classic
description is oral lesions, genital ulcerations and
uveitis. The neurol ogic involvement oscill ates among
4 10 29% of compromised individuals. Thisreport is
about two cases of neuro-Behget. The first case
attacked is 24 year old man that presented with
impairment of third cranial nerve at right and
important neuropsichol ogic envolviment. The second
case is a 47 year old woman with caracterized by
headache, low acuity visual, malaise, nodous
erythema, venous thrombosis and there was
pseudoaedema of papila.
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