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RESUMO

Os autores descrevem o caso de um adolescente, que iniciou com
quadro clinico de uveite bilateral e aftas na mucosa oral aos 13
anos de idade. Nesse momento foi estabelecido o diagnédstico de
doenga de Behget, evoluindo dois anos apds com hemiparesia
aguda e deficit motor a direita. A ressonancia magnética do cranio
evidenciou sinais de vasculite em atividade. O tratamento inicial
com ciclofostamida nio se mostrou eficaz, requerendo o uso de
clorambucil e posteriormente da azatioprina oral. A doencga de
Behget apresenta envolvimento multissistémico com manifestagdes
oculares, cutinea, ocular, intestinal, articular, vascular, urogenital
e neuroldgica. As manifestagdes neuroldgicas tém inicio mais
freqlientemente na populagio adulta e excepcionalmente na
infancia e adolescéncia, representando uma importante causa de
invalidez e morte.

Palavras-chave: doenca de Behcet, doenca de Neuro-Behcet,
sistema nervoso central.

INTRODUGAO

A doenca de Behget é uma doenca inflamatéria cronica e
multissistémica, caracterizada por ulceragdes orais e genitais
associadas a uveite, podendo, no entanto, acometer qual-
quer 6rgio e sistema”.

Descrita pela primeira vez por Hipdcerates, na Grécia
Antiga por volta de 450 a.C., voltou a ser relatada pelo
médico Benedictos Adamantiades em Atenas, em 1931. Em
1936, o dermatologista turco, Hulusi Behget, publicou seus
achados como um complexo de sintomas constituindo uma
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triade clinica classica, que incluia aftas orais recorrentes,
ulceras genitais, uveite com hipépio. Em 1947, no Con-
gresso Internacional de Dermatologia, a doenga foi entio
oficialmente reconhecida, sendo denominada doenca de
Adamantiades-Behget, em homenagem a esses dois autores’.

Casos da doenca sio descritos em todo o mundo, mas a
sua maior prevaléncia é na antiga rota das sedas, drea que
se estende do Japio ao sudoeste asidtico e paises mediter-
raneos, sendo na Turquia estimada em 190 por 100.000
habitantes adultos®. A doenca de Behcet é mais freqiien-
temente descrita na popula¢io entre 18-40 anos de idade,
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sendo pouco descrita na infincia e adolescéncia®®. Quando
ocorre até a idade de 16 anos é considerada doenca de
Behcet infanto-juvenil.

Entre as manifestacdes da doenca de Behget, estio as
relacionadas ao sistema nervoso central (SNC), que ocorrem
mais freqiientemente na populacio adulta e excepcional-
mente na infancia e adolescéncia®. Constituem a forma
mais grave da doeng¢a, normalmente se manifestando dois
a seis anos apos o inicio da sintomatologia. O envolvimento
do SNC (Neuro-Behget) ¢ uma das manifestacdes clinicas
iniciais mais freqiientes, com prevaléncia em torno de 5%
a 7% da populagio adulta®’®).

A doenca de Neuro-Behcet inclui manifestacdes clinicas
variadas, tais como: meningoencefalites, sindromes pira-
midais, hipertensio intracraniana benigna, sinais cerebelares
e distirbios psiquidtricos®!.

O objetivo do presente estudo foi descrever o caso de
um paciente do sexo masculino com diagnéstico de Neuro-

Behcet aos 15 anos de idade.

RELATO DE CASO

LDO, 18 anos de idade, sexo masculino, com historia de
iridociclite de repeti¢do com deficit visual e aftas na mucosa
oral desde os 13 anos de idade. Foi diagnosticada uveite
bilateral secundaria a doenca de Behget, sendo iniciado o
uso de corticoterapia topica e de ciclosporina oral, na dose
de 5mg/kg/dia, fracionado em duas doses didrias com tempo
total de uso de 1 ano e 6 meses. Evoluiu sem novas queixas
clinicas até a idade de 15 anos, quando apresentou quadro
agudo de hemiparesia a direita, disartria, deficit motor a direita
com fraqueza muscular grau 1V, segundo os critérios do
Medical Research Council, liberagio piramidal e Babinski
a direita, com as fun¢des mentais preservadas. A ressonancia
magnética (RM) do crinio evidenciou na seqiiéncia Flair
axial e sagital ponderada em T2, hiperintensidade de sinal,
acometendo capsulas internas e nucleos palidos de ambos os
lados, bem como tilamo esquerdo (Figura 1). Foi feito o
diagnéstico de Neuro-Behget e iniciada pulsoterapia com
metilprednisolona por cinco dias, com manuten¢io de
prednisona oral (30mg/dia). Dois dias ap6s a alta hospitalar,
apresentou recidiva do quadro clinico, quando entio foram
associadas ao corticdide, sessdes de pulsoterapia mensais com
ciclofosfamida venosa na dose de 500 mg/m?, totalizando
seis meses de uso. Apds quatro e seis meses, respectivamente,
apresentou mais duas recidivas do quadro clinico, apre-
sentando-se clinicamente com cefaléia intensa, vomitos,
sonoléncia, amnésia lacunar e piora significativa do deficit
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motor a direita. Optou-se por introduzir clorambucil na
dose de 0,1 mg/kg/dia, fracionado em duas doses, associado
ao corticoide.

A pesquisa dos auto-anticorpos (anti-DNA ds, FAN, anti-
SM, anti-Ro, anti-La, ANCA e anti-RNP) foi realizada,
objetivando o diagnéstico diferencial com outras vasculites,
porém, os resultados foram negativos. A avalia¢io labora-
torial dos demais 6rgios e sistemas foi normal. Nio foi
realizada pesquisa de HLA-B51, por questdes operacionais.

O paciente evoluiu com quadro clinico mantido, sem
novas recidivas clinicas, sendo optado, ap6s extensa revisio
de literatura e poucos dados referentes ao tratamento da
Neuro-Behget nessa faixa etaria, pela substitui¢io do clo-
rambucil (apds seis meses de uso) pela azatioprina, visando
prevenir possiveis efeitos adversos relacionados a maligni-
dade e infertilidade.

No momento atual, o paciente mantém seqiielas neuro-
légicas e visuais, porém controladas e estabilizadas. Em uso
de azatioprina (1 mg/kg/dia) e baixas doses de prednisona
oral (10 mg).

DISCUSSAO

A doenga de Behcet é uma desordem inflamatéria multis-
sistémica cronica, caracterizada por uma disfuncio vascular
imunoldgica que afeta principalmente pele, mucosas, SNC,
olhos e articulacdes. Sua etiologia e patogénese sio desco-
nhecidas, estando vérias hipdteses implicadas, tais como a
participagdo de fatores imunoldgicos, infecciosos e am-
bientais (pesticidas, metais pesados) em individuos geneti-
camente predispostos, que apresentam o alelo HLA-B51,
principalmente seu subcomponente *010.

Na populacio adulta, segundo a literatura, hd predomi-
nancia do sexo masculino sobre o feminino?, ocorrendo
mais freqlientemente entre 18 e 40 anos de idade. Na
infincia, a doenca nio ¢ freqliente e é caracterizada por
uma baixa incidéncia de lesio ocular e neuroldgica e alta

1319 Esse paciente

incidéncia de envolvimento intestinal
nio apresentou comprometimento cutaneo e intestinal,
sendo os componentes marcantes de sua doenca, o ocular
e o neurolégico. E questionado se o diagnéstico da doenca
na infincia e adolescéncia nio é subestimado, uma vez
que os dados clinicos propostos pelo Study Group for
Behget’s Disease (1990), nio sio patognomonicos e nem
sempre estdo presentes no inicio da doenca, o que pode
dificultar e retardar o diagnéstico!. E descrita uma ten-
déncia cronolégica ao aparecimento dos seguintes sintomas:
ulceragdes orogenitais, lesdes dermatologicas, alteragoes
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Ficura 1 - Paciente de 16 anos de idade, com diagnéstico de doenca de
Behcet aos 13 anos, evoluindo aos 15 anos com hemiparesia a direita,
disartria, deficit motor a direita grau IV, liberacdo piramidal e Babinski a
direita, com as fun¢des mentais preservadas. A e B - Ressonancia
magnética (RM) de cranio na seqiiéncia Flair axial ponderada em T2:
hiperintensidade de sinal, acometendo cépsulas internas e nicleos
palidos de ambos os lados, bem como talamo esquerdo. C - RM de cranio
na seqiiéncia Flair sagital ponderada em T2: hiperintensidade de sinal,
acometendo capsula interna, nicleo palido, bem como tédlamo esquerdo
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oculares e, apds alguns anos da doenga, o surgimento de
manifestacdes vasculares, intestinais e neuroldgicas. No
entanto, um inicio da doen¢a marcado com lesdes graves
pode ocorrer. Na auséncia do envolvimento do SNC e da
presenca de complica¢des vasculares, o prognéstico geral-
mente é bom®.

O primeiro sintoma em adultos pode ser neurologico em
5% a 7% dos casos, mas no curso da doenca a prevaléncia de
Neuro-Behget pode variar de 10% a 50%. Em criancas, sin-
tomas neurolégicos como apresentag¢io inicial sio mais raros,
havendo relato na literatura de duas criancas iniciando a doenga
com sintomas de meningoencefalite e pseudotumor cerebral®.

A prevaléncia de Neuro-Behget na infancia, segundo a
literatura, se situa em torno de 5%, podendo ocorrer menin-
goencefalite, sindrome de pseudotumor cerebral, sindrome
mental organica (insonia, perda de memoria, apatia, agitacio
psicomotora, mania, delirio), disturbio cerebelar, neuropatia
periférica e cefaléia recorrente. O curso clinico pode ser
recorrente/intermitente, progressivo, primario ou secundario
e ainda subclinico, com presenca de lesdes assintomdticas"®.
A este tltimo grupo e a presenca de cefaléia em pacientes
com sintomas sugestivos de doenca de Behcget, deve-se
atentar a possibilidade de envolvimento do SNC.

A RM do crinio é o método mais sensivel para o estudo
de Neuro-Behg¢et com envolvimento parenquimatoso,
devendo ser incluido o diagnéstico diferencial com outras
vasculites, doencas inflamatérias e esclerose maltipla”.

O tratamento ¢ direcionado ao tipo de manifestacio cli-
nica apresentada. E de cariter imediato, nos casos de com-
prometimento do trato gastrintestinal, do sistema nervoso
central e do envolvimento de grandes vasos, necessitando
altas doses de corticoides e imunossupressores.

A relacdo do uso de ciclosporina A para o tratamento da
doenca ocular inflamatéria, com o desenvolvimento de
manifesta¢Oes neurologicas, seja por um papel neurotéxico
da droga seja pela aceleracio do desenvolvimento da
doenca, é sugerida por alguns autores®!%!%),
em questdo fez uso de ciclosporina A para o tratamento da

O paciente

uveite, por um periodo de dois anos antecedendo o inicio
das manifestacdes neurologicas.

Os agentes citotoxicos (azatioprina, ciclofosfamida, me-
totrexato, clorambucil), associados aos corticosterdides, sio
utilizados nos casos de maior gravidade, como nos casos
de enterite de delgado grave e vasculite do SNC®1319.,

Sendo assim, chamamos a aten¢io para a possibilidade
de envolvimento neurolégico na doenca de Behcet juvenil,
uma vez que representa importante causa de mortalidade,
invalidez e seqiielas neurologicas.
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