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RESUMO

A doenca de Behcet é uma vasculite multissistémica rara, cuja apresentacao inicial é habitualmente ulceracao recor-
rente da mucosa oral; no entanto, pode apresentar-se com envolvimento de outros sistemas, dificultando o diagndés-
tico. Apresentamos um caso de um homem de 45 anos com queixas de desequilibrio da marcha, vertigem, diminuicdo
da forca muscular/sensibilidade do membro superior esquerdo e hipovisao. Na ressonancia magnética verificou-se
lesdo expansiva na fossa posterior adjacente ao pedinculo cerebeloso médio. Ao exame oftalmoldgico, apresentava
oclusdo de ramo da veia temporal inferior. Apds anamnese minuciosa, foi possivel apurar historia de ulceracao afto-
sa recorrente da mucosa oral. Pela elevada suspeicdo de doenca de Behcet com atingimento neuroldgico, decidido
iniciar terapéutica com corticoterapia, com melhoria clinica, analitica e imagioldgica. A doenca de Behcet pode ser
muito dificil de diagnosticar quando a manifestacdo inicial ndo inclui a triade clinica classica de aftas orais, Ulceras
genitais e lesao ocular.
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ABSTRACT

genital ulcers and ocular disease.

KEYWORDS: Behcet Syndrome; Nervous System Diseases

Behcet'’s disease is a rare multisystemic vasculitis that most commonly presents with recurrent episodes of oral ulceration.
However, other system involvement may be the first sign. We report a case of a 45-year-old male who presented with wal-
king instability, loss of motor/sensory function on the upper left arm, vertigo and poor visual acuity. The magnetic resonance
imaging showed an expansive lesion in the posterior fossa adjacent to the middle cerebellar peduncle. On ophthalmic exami-
nation, he presented occlusion of the inferior temporal vein. After a complete anamnesis, it was possible to establish a history
of recurrent aphthous ulceration in the oral mucosa. Due to high suspicion of Behcet's disease with neurological involvement,
the patient was started on corticosteroids, with clinical, analytical and imagiologic improvement. Behcet's disease can be
very difficult to diagnose when the initial manifestation does not include the classic clinical triade of oral aphthous ulceration,

INTRODUCAO

A doenca de Behcet (DB) ¢ uma doenca rara.* Trata-se
de uma vasculite multissistémica inflamatoria de etiolo-
gia desconhecida.? Caracteristicamente, apresenta-se
com uma triade clinica de ulceracao aftosa recorrente
na mucosa oral e genital e lesdes oculares. No entanto,
pode ocorrer também atingimento musculoesquelético,
gastrointestinal, neurolégico ou vascular.'34

O diagndstico da DB, segundo o International Study
Group for Behcet’s Disease,” é feito na presenca de ul-
ceracdo aftosa recorrente na mucosa oral e mais dois
dos seguintes critérios:

» Ulceracao genital recorrente;
o LesOes oculares;
e Lesoes cutaneas;

 Teste de patergia positivo - hiper-reatividade cutanea
ao estimulo puntiforme da pele (formacdo de pustula
estéril, ou papula, com halo eritematoso em 24 a 48
horas, ap6s picada com agulha).

Nem sempre a DB se apresenta com a triade classica,
dificultando, assim, o seu diagndstico.

CASO CLINICO

Homemde 45 anos, caucasiano, saudavel, polidor de me-
tais, admitido no Servico de Urgéncia por quadro de de-
sequilibrio da marcha, vertigem, nocdo de diminuicdo da
forca muscular e da sensibilidade do membro superior
esquerdo (MSE) e hipovisao, com duas semanas de evo-
lucdo. Referia, ainda, astenia, anorexia e perda ponderal
nao intencional de cerca de 10 kg (7% do peso corporal)
nos ultimos 6 meses, assim como aftas recorrentes da

mucosa oral desde ha um ano. Ao exame neuroldgico
apresentava, de anormal, nistagmo vertical inesgotavel
na supraversao e horizontal na levoversao, parésia peri-
féricado VIl par craniano esquerdo com ptose palpebral,
dismetria dos membros superiores com discreto desvio
em pronacdo do MSE e desequilibrio em ortostatismo
com tendéncia a lateropulsdo direita, sendo impossivel
realizar a marcha de forma auténoma. Restante exame
objetivo sem alteracées da normalidade. Os exames
laboratoriais revelaram discreto aumento dos marca-
dores de inflamacéo (proteina C-reativa 1,55 mg/dL e
velocidade de sedimentacdo 51 mm/h), sem outras alte-
racoes. A tomografia computadorizada cranioencefalica
(TC-CE) realizada a admissao nao revelou alteracoes
(Fig. 1). Decidido internamento para estudo.

FIGURA 1. TC-CE a admissao sem alteracdes da normalidade.
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FIGURA 2. TC-CE as 48h a revelar hipodensidade interessando a
vertente posterior do tegmento pontino a esquerda e a vertente
supero-medial do hemisfério cerebeloso esquerdo.

FIGURA 3. RM-CE a mostrar lesdo expansiva na fossa posterior
adjacente ao pedunculo cerebeloso médio, a condicionar molda-
gem.

As serologias (incluindo virus da imunodeficiéncia hu-
mana, hepatite B e C, reacao de Widal, sifilis e IgM ci-
tomelogavirus, herpes virus I/1l, parvovirus, Epstein
Barr, Rickettsia conorii, leptospira e toxoplasmose) foram
negativas, assim como o estudo pré-trombotico, an-
ticoagulante IUpico, anticorpos anti-nucleares (ANA),
anti-citoplasma neutréfilo (ANCA), HLA-B27 e HLA-
-51. O exame de liquor cefalo-raquidiano (LCR) revelou
pleocitose leucocitaria (164 células: 24% polimorfonu-
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FIGURA 4. RM-CE ao final de um més de CCT, a mostrar regressao
da alteracédo de sinal previamente identificada na profundidade.

cleares e 76% mononucleares) e proteinorraquia (109
mg/dL). A avaliacdo microbioldgica do LCR foi negativa
e culturas de sangue e urina foram amicrobianas. O tes-
te de patergia foi negativo. O exame de fundo do olho
revelou, no olho esquerdo, multiplas hemorragias no
territério da veia temporal inferior, assim como oclusao
de ramo da veia temporal inferior e edema macular. Sem
alteracoes no olho direito; sem sinais de uveite anterior
ou posterior bilateralmente.

Por manutencdo dos défices, repetiu TC-CE apds 48 ho-
ras de internamento, que mostrou ténue hipodensidade
na vertente posterior do tegmento pontino a esquerda
e na vertente supero-medial do hemisfério cerebeloso
esquerdo, colocando-se como hipdteses de diagndstico
lesdo isquémica ou lesdo inflamatoria (Fig. 2). A resso-
nancia magnética cranioencefalica (RM-CE) mostrou
lesdo expansiva na fossa posterior adjacente ao pedun-
culo cerebeloso médio, a condicionar moldagem do 4°
ventriculo, parecendo tratar-se de lesao de natureza
inflamatéria (Fig. 3).

Apesar do doente ndo apresentar todos os critérios de
diagnostico de DB, dado quadro clinico, analitico e ima-
giolégico muito sugestivos de DB com atingimento neu-
rolégico, decidiu-se iniciar terapéutica com metilpredni-
solona 1 g/dia. Verificou-se boa evolucao das queixas de
desequilibrio e vertigem, com progressiva recuperacao
da autonomia para a marcha, tendo-se iniciado o desma-
me de corticoterapia (CCT) para prednisolona na dose
1 mg/kg/dia apods 4 dias. Cumpriu 10 dias de imunossu-
pressdo com 60 mg prednisolona/dia, ndo tendo sido ob-
jetivadas lesdes ulceradas orais ou genitais, alteracoes
cutaneas ou défices neuroldgicos de novo.

Ja em ambulatorio e ao fim de 1 més de CCT, medica-
do com 30 mg prednisolona/dia, verificou-se oclusao da
veia central da retina esquerda, com areas de isquemia
e edema macular discreto, tendo sido proposto para
tratamento com bevazicumab. Apresentou, de novo, le-



soes acneiformes por todo o dorso. Repetiu RM-CE que
mostrou marcada regressao da alteracao de sinal previa-
mente identificada na profundidade do hemisfério cere-
beloso esquerdo (Fig. 4), sem efeito de massa e sem cap-
tacdo andmala de contraste. Apos reducao da dose de
CCT para 2,5 mg prednisolona/dia, o doente desenvol-
veu Ulceras orais dolorosas, tendo iniciado terapéutica
com azatioprina 100 mg/dia. Sem outras intercorréncias
clinicas documentadas até a data.

DISCUSSAO

Asindrome neuro-Behcet é uma das manifestacoes mais
sérias da DB.¢ O envolvimento neuroldgico na DB ndo é
comum, ocorrendo em cerca de 3%-25% dos doentes e,
habitualmente, mais tarde no curso da doenca.?* O atin-
gimento neuroldgico é habitualmente parenquimatoso
(tronco cerebral, ganglios da base, cérebro e cerebelo),
podendo verificar-se atingimento ndo-parenquimatoso
(trombose dos seios venosos).2¢” E importante consi-
derar o diagnodstico de neuro-Behcet num doente com
queixas neuroldgicas que apresente outras manifes-
tacoes sistémicas da DB como, por exemplo, ulceracao
oral ou genital. No caso clinico descrito, o doente apre-
sentou-se com sindrome vertiginosa central, hipostesia
do MSE e ptose esquerda, num quadro compativel com
evento isquémico. E importante salientar que lesées is-
quémicas-like sdo a manifestacdo mais comum da DB no
sistema nervoso central.® ARM-CE é o exame de eleicdo
para o diagndstico de neuro-Behcet pois permite a iden-
tificacdo de alteracdes imagioldgicas caracteristicas que
a distinguem de outras patologias que se podem mani-
festar de forma clinica semelhante.® No caso descrito,
as alteracoes encontradas na RM-CE foram compativeis
com lesdo inflamatdria, excluindo a hipdtese de isque-
mia inicialmente apontada na TC-CE.

A DB estd associada com o complexo major de histo-
compatibilidade HLA B5, mais especificamente o HLA-
-B51.34¢ No entanto, ndo ha um marcador seroldgico
para doenca de Behcet,” e 0 gendtipo HLA-B5 é encon-
trado em apenas 40%-65% dos doentes com DB e pode
estar presente em individuos saudaveis. Apesar de se
estimar que mais de metade dos doentes com neuro-
-Behcet sejam positivos para o alelo HLA-B51, o0 nosso
doente ndo era portador deste alelo.’©

Sabe-se que na DB h& elevacdo dos marcadores de
inflamacao, no entanto, ndo ha qualquer associacdo/
padrdo entre marcadores de inflamacdo e a doenca.®
Neste caso, o doente apresentava a admissao parame-
tros inflamatorios discretamente elevados que, apos

tratamento com CCT, normalizaram, tal como verificado
noutros casos clinicos.'* O exame do LCR encontra-se
alterado nos doentes com DB, verificando-se aumento
da proteinorraquia e da contagem celular, com niveis de
glicose normal®*?; estas alteracoes verificaram-se neste
caso clinico.

Apesar do quadro sugestivo de neuro-Behcet, o doente
nao apresentava todos os critérios de classificacao de
diagnostico, apresentando apenas historia de ulceracao
oral multipla e dolorosa, ndo objetivada no internamen-
to. O doente negava, ainda, histéria de lesoes ulceradas
na mucosa genital ou alteracdes cutineas. As lesdes ge-
nitais sdo muito comuns na DB (57%-93%), constituindo
parte da triade diagnodstica.* Durante o internamento, o
doente ndo apresentou lesdes cutaneas, no entanto es-
tavasob CCT em alta dose. As lesdes acneiformes, a ma-
nifestacao cutanea mais comum na DB, surgiram apos
desmame de CCT, apoiando, assim, o diagnostico.

O teste de patergia € um dos principais critérios de diag-
nostico da DB. Um teste positivo é altamente sugesti-
vo de DB embora nédo seja patognomonico® e, no nosso
caso, o teste foi negativo.

As lesdes oculares sdo uma manifestacdo comum da
DB, podendo ocorrer em até 70% dos doentes e levar
acegueira.®* O atingimento ocular mais comum é uveite
bilateral; oclusdo de veias da retina, neurite 6tica e epis-
clerite sdo manifestacoes observadas menos frequente-
mente.’

Neste caso, o quadro clinico, analitico e imagioldgico
era muito sugestivo de DB com atingimento neurolo-
gico, apesar de ndo se verificarem todos os critérios de
classificacdo. Apds exclusdo de outros diagndsticos, no-
meadamente do foro infecioso, neoplésico ou autoimu-
ne, pelo elevado grau de suspeicdo clinica e auséncia de
diagndstico alternativo, foi decidido iniciar terapéutica
de acordo com o gold standard do tratamento no neuro-
-Behcet (metilprednisolona 1 g por dia, seguido de pred-
nisolona 0,5-1 mg/kg/dia, com desmame progressivo de
acordo com a evolucao do quadro),” tendo-se verificado
uma evolucao positiva. O atingimento neurolégico na
DB esta associado a pior progndstico, principalmente no
caso do atingimento parenquimatoso,® no entanto, no
caso do doente apresentado houve marcada reducdo da
lesdo inflamatodria cerebral apds tratamento com CCT,
mantendo-se estavel com dose baixa de CCT. Outras
modalidades de tratamento, ndo tdo bem estudadas no
atingimento neuroldgico da DB, estdo disponiveis como
terapia adjuvante (metotrexato, ciclofosfamida, farma-
cos anti-fator de necrose tumoral (TNF), interferdo-a,
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CASOS CLINICOS

clorambucilo e micofelato de mofetil).*”? No entanto,
existe ainda muita controvérsia em relacdo a melhor
escolha de tratamento. A azatioprina tem-se relevado
uma terapéutica eficaz na DB com atingimento entérico
e neuroldgico.®

CONCLUSAO

A DB pode ser muito dificil de diagnosticar quando a
manifestacdo inicial ndo inclui a descricdo classica da
doenca, obrigando assim a uma histoéria clinica e inves-
tigacdo minuciosas para exclusdo de outras causas. O
atingimento neurolégico na DB nao é comum, e cons-
titui uma entidade potencialmente fatal com mau prog-
nostico. A hipdtese de neuro-Behcet deve ser incluida
nos diagnosticos diferenciais de quadros neurolodgicos
de dificil diagndstico, j& que o tratamento precoce com
CCT é fundamental.
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