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RESUMO

A doenga neurolégica de Behget é uma manifestagdo da Doenga de Behget, uma condigdo relacionada a vasculites autoimunes. Ela provoca
inflamag&o recorrente em varias partes do corpo, incluindo boca, érgdos genitais, pele, olhos e, em alguns casos, manifestagdes neuroldgicas. Os
sintomas neurolégicos variam e podem incluir encefalite, meningite, trombose venosa cerebral, hemorragias e aneurismas cerebrais. Segue um
relato de caso de um paciente do sexo masculino de 59 anos com apresentacéo clinica e radiolégica de Encefalite Limbica, com excelente resposta
ao tratamento imunossupressor.
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ABSTRACT

The neurological disease of Behget's is a manifestation of Behget's Disease, a rare condition related to autoimmune vasculitis. It causes recurrent
inflammation in various parts of the body, including mouth, genital organs, skin, eyes, and in some cases, neurological manifestations. Neurological
symptoms vary and can include encephalitis, meningitis, cerebral venous thrombosis, hemorrhages and cerebral aneurysms. Here's a case report of
a 59-year-old male patient presenting clinic and radiologic presentation of Limbic Encephalitis with excellent response to imussupression treatment.
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INTRODUGAO

A Doenga de Behget (DB) € uma doenga inflamatéria
caracterizada por um acometimento de grandes, médios e
pequenos vasos sanguineos. Acredita-se que o a vascu-
lite disseminada seja o principal fator desencadeante de
manifestacdes sistémicas, como Ulceras orais recorrentes
associadas a manifestagdes oculares, urogenitais, neuro-
|6gicas, cuténeas, gastrointestinais e articulares .

Quando um paciente com doenga de Behget confir-
mada passa a desenvolver sintomas neuroldgicos, é con-
firmada a doenga de Neuro-Behget. O envolvimento do
sistema nervoso central é visto em cerca de 9% dos por-
tadores de DB, mais frequentemente no sexo masculino 2,

Pode acometer tanto o parénquima encefalico quan-
to as estruturas vasculares do sistema nervoso central
(SNC), em sua forma nao parenquimatosa. Consequéncias
conhecidas da doenca neuroldgica de Behget sdo menin-
goencefalite recorrente, paralisia de nervos cranianos,
epilepsia, trombose de seio venoso cerebral e episddios
de disfuncéo do diencéfalo e tronco cerebral que podem
simular quadros de Acidente Vascular Cerebral (AVC)2

A apresentagdo pode ser aguda, com meningoencefalite
ou trombose de seio venoso cerebral; ou progressiva - com
deméncia, ataxia e disartria. O dano cognitivo pode ocorrer
de maneira independente da manifestagdo neuroldgica *.

RELATO DO CASO

Paciente masculino, 59 anos, encaminhado para o
Instituto de Neurologia de Goidnia por quadro de dor ab-
dominal associado a cefaleia e lesdes em lingua. Iniciado
tratamento com antibioticoterapia (Amoxicilina e Acido
Clavulanato). Paciente apresentou alteragdo de memoria
aguda, com repeticoes frequentes devido a dificuldade em
reter novas informagdes, com inicio ha dois dias. Em in-
terrogatério sintomatoldgico, evidenciou-se antecedente
de cefaleia recorrente de longa data, assim como pustulas
em face e aftas orais (lingua e mucosa jugal) frequentes
- nos Ultimos 2 anos apresentava lesdes ulcerosas men-
sais. Paciente refere que hd cinco anos apresentou quadro
subagudo de desequilibrio, diplopia e paraparesia, sendo
na época diagnosticado com AVC isquémico de ponte. Foi
submetido a ampla investigagéo, inclusive para vasculite,
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mas ficou sem etiologia definida. Em avaliagéo retroativa
de imagem de cranio notam-se lesdes bilaterais na ponte
gue nao respeitam territério vascular, além de apresentar
efeito tumefativo, com edema vasogénico e realce ao con-
traste no interior da lesdo sugestivo de padrao inflamaté-
rio. Ademais tem diagndstico de dislipidemia. Estava em
uso de pantoprazol, sinvastatina e 4cido acetilsalicilico. Ao
exame fisico, evidenciou-se alteragdo discreta da memo-
ria, principalmente do tipo episddica, sem outros déficits
neuroldgicos focais. Paciente refere ter sofrido queda da
propria altura na cozinha hé 4 dias. Na ectoscopia do co-
tovelo esquerdo apresentava sinais flogisticos proeminen-
tes, com edema e hiperemia importantes. Na internagao,
foram solicitados exames de imagem e laboratoriais para
esclarecimento da patologia apresentada. No primeiro dia
de internagdo foram realizadas Ressonancias Magnéticas
(RM) de Cranio e rastreio neoplasico/infeccioso com To-
mografia Compatudorizada (TC) de Térax e Abdome. RM
de Cranio evidenciou lesdo com hipersinal e edema im-
portante na formagdo hipocampal esquerda, poupando
amigdala, com realce leptomeningeo heterogéneo e ir-
regular desde plexo ependimario do ventriculo lateral es-
querdo e restricdo a difusdo. H&4 também lesdo em faixa na
regido central da ponte, apresentando hipossinal em T1,
hipersinal em T2, sem realce pelo contraste ou restri¢ao a
difusao (Figura 1). Esse acometimento caracteriza quadro
clinico e radioldgico compativel com Encefalite Limbica.

Figura 1: Ressonancia magnética de cranio. (A) FLAIR axial, demonstrando
edema de padréo vasogénico e efeito tumefatico envolvendo a formagéo
hipocampal esquerda; (B) FLAIR axial, demonstrando alteragao de sinal na
ponte, bilateral transversal (em faixa), de aspecto sequelar, com cavitagdes;
(C) T1 pés contraste axial, evidenciando realce leptomeningeo e cortical da
formacéo hipocampal e realce contiguo do plexo coroide esquerdos.

Devido flogose importante em membro superior es-
querdo, paciente foi submetido a ressonancia de cotove-
lo, que mostrou bursite olecraneana associada a sinais de
processo infeccioso/inflamatério ao redor e foco de ede-
ma &ésseo no olécrano. Foi realizada drenagem da colegao
e escalonamento do antibidtico para Ceftriaxone. A TC de
Abdome mostrou linfonodos mesentéricos supranumera-
rios. TC de Térax sem alteragdes. Procedeu-se coleta de
liquor (LCR), cujo resultado evidenciou celularidade bas-
tante aumentada - 348 células (55 linfécitos, 15 plasmé-
citos e 23 mondcitos); hiperproteinorraquia (160) e lactato
elevado de 3,6 mg/dl.

No segundo dia de internacéo, em investigacdo com-
plementar, Eletroencefalograma (EEG) teve resultado nor-
mal. Exames laboratoriais adicionais realizados incluem:
FAN padrédo nuclear pontilhado fino denso 1:160, Anti-DNA
nao reagente, Anti-Sm < 0,7 U/mL, C4 38mg/dL, Anti-Ro
< 0,3 U/mL, C3 228 mg/dL, Fator reumatoide < 20 U/
mL, ANCA néo reagente e Enzima Conversora da Angio-
tensina (ECA) 35 U/L, ou seja, todos normais, exceto valor
de velocidade de () hemossedimentacgao. Este apresentou
valor bastante elevado (VHS = 82).

No terceiro dia, foi realizado o teste de Patergia - inser-
¢do de 5 mm de agulha no antebrago, com leitura em 24 e
48 horas. Resultado foi fortemente positivo: notou-se sur-
gimento de papula de 6 mm. Com isso, firmou-se o diag-
néstico de doenca de Neuro-Behget, com os seguintes
critérios diagndsticos (Ulceras orais aftosas recorrentes,
pseudofoliculite e lesdes papulo-pustulosas, teste da Pa-
tergia positivo). Foi, entdo, iniciado terapéutica imunossu-
pressora baseada em pulsoterapia com metilprednisolona
por trés dias, seguida de curso de Ciclofosfamida.

Durante a internagéo, que durou 10 dias, o VHS do
paciente decaiu de 82 no primeiro dia para 23 no 9° dia,
bem como um PCR de 8,7 na alta. Paciente foi desospita-
lizado sem cefaleia, com melhora completa de aftas orais,
resolucdo da flogose em cotovelo esquerdo e do quadro
amnéstico.

DISCUSSAO

A doenca neuroldgica de Behcet é definida como um
conjunto de sinais e sintomas neurolégicos em pacientes
com DB confirmada. Inclui uma variedade de apresenta-
¢oes, envolvendo principalmente o sistema nervoso cen-
tral e mais raramente o periférico. Essa Ultima caracteriza-
-se por neuropatias e miopatias, geralmente de maneira
subclinica e confirmada por estudos eletrofisioldgicos 2.

As manifesta¢des relacionadas ao SNC podem ser
divididas em parenquimatosas e nao-parenquimatosas,
sendo a primeira mais comum e a que provavelmente
afetou o paciente em questdo. Sindromes tronculares,
hemisféricas, espinhais e meningoencefalite podem ser
manifestacdes clinicas desse subtipo. O envolvimento ndo
parenquimatoso tem como os principais representantes
afeccdes arteriais e trombose de seio venoso *

Pacientes portadores da DB tém maior risco de so-
frerem eventos cardiovasculares, como infarto e AVC, e
o Ultimo deve ser considerado como diagndstico diferen-
cial especialmente em pacientes com mais de 50 anos °,
Sintomas como cefaleia e polineuropatia podem ocorrer
secundariamente a prépria DB e a medicag¢des usadas no
controle da doenga. Na maioria dos casos representam
guadro inflamatério de base nao controlado 2.

O diagnéstico da Doenga de Behget é baseado em cri-
térios diagndsticos segundo o International Study Group
(ISG) diagnostic criteria publicado em 1990 ¢ com nova
proposta em 2014 que incluiu uma ampliagdo dos critérios
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diagnésticos para melhoria da sensibilidade e especifici-
dade dos critérios 7. O teste de Patergia, critério ndo obri-
gatdrio, mas que pontua a favor do diagndstico, consiste
em hiper-reatividade da pele seguida de trauma com agu-
Iha. Esse teste possui alta especificidade, apesar de existi-
rem ressalvas quanto a sua reprodutibilidade inconstante
e sensibilidade varidvel. O fendmeno de Patergia pode ser
uma evidéncia da disfuncdo endotelial caracteristica das
vasculites, grupo que engloba a DB 8,

E importante fazer o diagnéstico diferencial da patolo-
gia em questdo com Esclerose Multipla, Lupus Eritematoso
Sistémico, Sarcoidose, infec¢des do SNC e outras causas
de patologias inflamatdrias. As encefalites, encefalomieli-
tes e meningoencefalites compartilham sintomas com a
DB como cefaleias, redugédo do nivel de consciéncia, alte-
ragdes comportamentais e crises epilépticas. Ainda assim,
trata-se de desafio para o neurologista, uma vez que se
baseia em somatdrio de critérios diagndsticos 4

O relato do caso em questdo apresenta nao apenas
uma doenca rara, mas traz uma apresentacao clinica e
radiolégica extremamente incomum para a DB. Encefali-
te limbica nédo representa uma apresentagao descrita na
doenga, principalmente com acometimento hipocampal
exclusivo associado a realce leptomeningeo com restrigéo
a difusdo de padréo venoso, o que torna tal relato impres-
cindivel para a literatura médica.

O tratamento da manifestagdo neuroldgica da DB tem
como objetivo controlar o quadro inflamatério do paciente,
e tem como abordagem principal o uso de metilpredni-
solona endovenosa, seguido por corticoterapia oral. Ci-
clofosfamida, Azatioprina, Metotrexato, e imunobioldgicos
como Infliximabe, que podem ser utilizados conforme in-
dicagéo, sendo geralmente necessarios como terapéutica
de manutengéo’.

CONCLUSAO

O caso do paciente apresentado aqui demonstra a
complexidade e a diversidade de manifestacdes da DB,
especialmente quando h& uma apresentacdo atipica -
encefalite limbica. A identificagdo precoce da Doenca
neuroldgica de Behget e a diferenciacédo entre suas ma-
nifestagdes parenquimatosas e ndo-parenquimatosas sao
cruciais para um tratamento adequado. Neste caso espe-
cifico, a resposta favoravel do paciente a pulsoterapia e
ao tratamento subsequente é encorajadora e destaca a
importancia do diagndstico precoce e do manejo adequa-
do da patologia. No entanto, o0 acompanhamento a longo
prazo € essencial, uma vez que a DB é cronica e requer
monitoramento continuo para prevenir recaidas e compli-
cacgdes. Em Ultima andlise, o caso ressalta a importancia
da conscientizagdo e da educagéo sobre a DB, especial-
mente suas manifestagdes neuroldgicas, para garantir um
diagnéstico precoce e um tratamento eficaz, melhorando
assim a qualidade de vida dos pacientes afetados por essa
condigao rara e desafiadora.
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