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Resumo

Introdugdo: A doenga de Behget (DB), também chamada sindrome de Behget, é uma doenga cronica, multissistémica com
remissdes e exacerbagles e evolugdo imprevisivel. Objetivo: Descrever as manifestagdes neurolégicas da doenga de Behget.
Metodologia: Revisdo narrativa da literatura utilizando o Pubmed como banco de dados. Resultados: Envolvimento neurolégico
em pacientes com DB conhecido como Neuro-Behcet (NB) apresenta uma prevaléncia variavel de 2.2-5%. O diagndstico de NB
e baseado na presenga de sindromes neurolégicas em pacientes com achados sistémicos de DB. Achados de neuroimagem e
achados de liquor sdo uteis para excluir diagndsticos diferenciais, principalmente quadros infecciosos. Conclusdo: Ainda que a
DB seja rara na pratica neuroldgica rotineira, esta e comumente mencionada no diagnostico diferencial de doengas inflamatérias
e/ou desmielinizantes do SNC.
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Abstract

Introductino: Behget’s disease (BD), also called Behget’s syndrome, is a chronic, multisystemic disease with remissions and
exacerbations and unpredictable evolution. Objective: To describe neurological manifestations of BD. Metodology: Narrative
review of the literature using Pubmed database. Results: Neurological involvement in patients with BD known as Neuro-Behcet
(NB) has a variable prevalence of 2.2-5%. The diagnosis of NB is based on the presence of neurological syndromes in patients with
systemic BD findings. Neuroimaging findings and cerebrospinal fluid findings are useful to exclude deferential diagnoses, especially
infectious conditions. Conclusion: Although BD is rare in routine neurological practice, it is commonly mentioned in the differential
diagnosis of inflammatory and / or demyelinating diseases of the CNS.
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INTRODUCAO

A doencga de Behget (DB), também chamada sindro-
me de Behget, é uma doenga cronica, multissistémica
com remissdes e exacerbacdes e evolucgdo imprevisivel™®,
O espectro de manifestagdes clinicas inclui inflamagao
ocular, lesdes mucocutaneas, artrite, envolvimento neu-
roldgico, e outras manifestagdes menos frequentes. A
doenga afeta individuos de ambos os géneros e todas as
idades, especialmente entre os 20 e 30 anos V.

A alta incidéncia de DB e principalmente vista no
Extremo Oriente, Oriente Médio e paises da drea Medi-
terranea, mas € rara na Europa ocidental e na America %,

Patogénese

A etiopatogénese da BD é incerta Y. Agentes infec-
ciosos, mecanismos imunoldgicos e os fatores genéticos
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tém sido implicados . Observa-se que uma perivas-
cularite inflamatéria pode ocorrer em quase todos os
tecidos, e a BD é considerada uma vasculite sistémica .

Diagnostico

O diagnodstico da BD é baseado em critérios clinicos
estabelecidos pelo International Behcet Disease Study
(IBDSG) “. Segundo o IBDSG, o diagndstico requer ul-
ceragBes orais recorrentes (97-100%) associados a no
minimo dois dos quatro caracteristicas adicionais: ulce-
ragdes genitais (85%), lesdes oculares (50%) (uveite, cé-
lulas vitreas, vasculite retiniana), lesdes cutaneas (85%)
(eritema nodoso, pseudofoliculite, nédulos acneiformes)
ou teste de patergia positivo (60%).

Outras caracteristicas clinicas incluem artrite (50%),
tromboflebite (25%), epididimite (5%) e lesGes do TGl
(1-30%). O curso clinico é variavel e caracterizado por re-
missdes e exacerbagdes. O envolvimento ocular é muitas
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vezes fulminante. A presenca de inflamacgao de grandes
vasos ou infarto agudo do sistema nervoso central, pode
ser usado para substituir um critério para diagnostico .

Tratamento

O tratamento divide-se em sintomatico e etioldgico.
Os immunossupressores mais utilizados dividem-se em
corticosterdides e imunossupressores de longo tempo,
os chamados poupadores de CE. Para ulceragGes orais
podem ser utilizados base de corticosterdides orais.
Drogas imunossupressoras como a colchicina, cloro-
quina, corticosterdides, sulfassalazina, azatioprina,
clorambucil, pentoxifllina e ciclosporina também podem
ser utilizadas.

O conhecimento sobre as caracteristicas clinicas e
fisiopatoldgicas das complicagdes neuroldgicas da DB
tem aumentado substancialmente. Varios pesquisadores
ao redor do mundo tem estudado series de casos com
avaliagdo de aspectos clinicos, laboratoriais, radioldgicos
e prognosticas da NB ©,

Neuro-Behget

Envolvimento neurolégico em pacientes com DB
conhecido como Neuro-Behcet (NB) apresenta uma
prevaléncia varidvel de 2.2%-5% (5). Envolvimento do
sistema nervoso central (SNC) em pacientes com DB
pode resultar em incapacidades funcional grave e mor-
te, e é a principal causa de morbidade e mortalidade
nesses pacientes. A NB e cerca de 3 vezes mais comum
em homens que em mulheres ©.

Em estudos de seguimento prospectivo a longo
prazo de pacientes com DB, o prognostico funcional de
homens e pior quando comparados as mulheres 19, A
idade de inicio da NB e de 20-40 anos. Diversos estudos
foram concordantes em mostrar que os sintomas neuro-
l6gicos desenvolvem 3 a 6 anos apds o inicio da doenga
sistémica. Acometimento neuroldgico como forma de
apresentacdo da DB e raro, descrito em menos que 6%.
Em tais casos o diagnostico pode ser um grande desafio,
principalmente em areas com baixa prevaléncia 19,

Os sinais e sintomas neuroldgicos mais comumente
vistos sdo aqueles de acometimento do trato piramidal,
seguido de papiledema, disfungdo de nervos cranianos,
sinais cerebelares e disturbios esfincterianos. Cefaleia e
0 sintoma mais comum em pacientes com NB e ocorre
em 70% dos pacientes ¢19, Cefaleia foi mais prevalente
em pacientes com DB do que na populagdo geral em
duas series de casos, porem as caracteristicas clinicas
das cefaleias primarias nesses pacientes nao diferem
daquelas da populagdo geral. Em outras series, o inicio
e a piora dos sintomas de cefaleia estavam associados
temporalmente com atividade clinica da doenga sisté-
mica, mas ndo com sintomas neuroldgicas. Sintomas
psiquidtricos também sdo comuns e mais associados a
doenca sistémica que a manifestagdo neuroldgica 19,
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O acometimento do SNC na NB pode ser classificado
em duas formas clinicas principais: parenquimatoso e
ndo-parenquimatoso. Na forma parenquimatosa ocor-
re meningoencefaite associada a lesdes de localizagdo
difusa, hemisferio cerebral, tronco, medula espinhal e
lesGes assintomaticas (silentes). O envolvimento ndo
parenquimatoso compreende alteragdes vasculares e
hipertensao intracraniana (HIC) com ou sem trombose
venosa cerebral (TVC), aneurisma intra ou extracraniana,
dissecc¢do extracraniana, meningite asséptica e sindrome
psiquiatrica (19,

Ainda que o envolvimento do sistema nervoso pe-
riférico (SNP) tem relagdo incerta com a DB, pode ser
dividido quanto a quanto a localizagdo em: neuropatia
periférica (polineuropatia ou mononeuropatia multipla)
e miopatia 19,

O diagndstico de NB e baseado na presenca de
sindromes neuroldgicas em pacientes com achados
sistémicos de DB. Achados de neuroimagem e achados
de liquor sdo uteis para excluir diagndsticos diferenciais,
principalmente quadros infecciosos.

A imagem de Ressonancia Magnética (IRM) comu-
mente demonstra lesGes parenquimatosas. Na fase agu-
da, as lesGes usualmente Unicas e extensas, acometem
ganglios da base, talamo com extensdo até tronco. Tais
lesdes sdo melhor ser vistas a IRM como hipersinal em
imagens ponderadas em T2 e FLAIR (Fluid attenuated
inversion recovery). Pacientes com meningoencefalite
difusa apresentam lesdes na substancia branca subcor-
tical dos lobos frontal, temporal e regides hipotalamicas.
Na fase cronica lesdes, difusas associadas a atrofia de
tronco sao caracteristicas. TVC e prontamente vista
através de venografia por ressonancia magnética (angio-
-RM). Pacientes com clinica de HIC idiopatica usualmente
apresentam imagem por ressonancia magnética normal.

O liqguor demonstra alteragdes do em cerca de 70-
80% dos casos. A celularidade usualmente e aumenta-
da, com neutrofilia nos estagios precoces em cerca de
54% dos casos, substituida por linfocitose nos estagios
tardios, presente em cerca de 46% dos casos. Hiper-
porteinorraquia é frequente, principalmente associada
ao aumento do indice de Imunoglobulinas G (indice de
IgG). Por sua vez, a presenga de bandas oligoclonais e
infrequente®®.

Ainda que a DB seja rara na pratica neuroldgica ro-
tineira, esta e comumente mencionada no diagnostico
diferencial de doengas inflamatdrias e/ou desmielini-
zantes do SNC.

CONCLUSAO

A doenca de Behget é uma doenca rara na pratica
neuroldgica rotineira, embora rara deve ser lembrada
no processo de diagndstico diferencial de doengas in-
flamatdrias e/ou desmielinizantes do SNC.
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