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A doenga de Behget ¢ uma doenga inflamatéria multissistémica que se manifesta geralmente
no adulto jovem. O envolvimento do sistema nervoso ocorre em cinco a sete por cento dos
doentes e constitui a forma mais grave desta doenga. Material e Métodos: Efectuou-se uma revisio
retrospectiva dos estudos de RM de doentes com manifestagdes neurolégicas da doenga de Behget,
efectuados entre 1994 e Janeiro de 2000 no Hospital Garcia de Orta e no Centro de Ressonancia
Magnética de Caselas. Resultados: Foram identificados oito casos de Neuro-Behget com alteragdes
nos estudos por imagem. As idades, na altura da apresenta¢o clinica, variaram entre 24 e 46
anos, sendo a idade média de 36,25 anos. Em quatro casos os doentes eram do sexo masculino e
nos restantes quatro casos do sexo feminino. Em trés casos (37,5%) existiam lesdes do tronco
cerebral, em dois casos (25%) havia lesdes dos niicleos da base e tdlamos e em dois casos (25%)
a cdpsula interna e corona radiata estavam envolvidas. Em trés casos (37.5%) identificou-se
envolvimento da substincia branca telencefalica e em um caso (12.5%) a lesdo estava localizada
na medula. Conclusdo: A topografia das lesGes, a auséncia de distribuigdo destas segundo um
territ6rio arterial definido, bem como a possibilidade de regressio parcial ou total das lesdes
podem diferenciar a doenga de Behget de outras vasculites e doengas inflamatérias /
desmielinizantes.
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Behcet’s disease. MRI assessment of CNS involvement

Behget’s disease is a chronic multisystemic inflammatory disease that usually presents in
the young adult. Central nervous lesions occur in 5 to 7 % of patients and are the most severe
manifestations of this disease. Methods: We retrospectively reviewed the MR images of patients
with neurological manifestations of Behget’s disease evaluated in the Neuroradiology Department
of Garcia de Orta Hospital and the MRI center of Caselas, Portugal, between 1994 and January
2000. Results: There were 8 cases of Neuro- Behget. Patients’ ages ranged from 24 to 46 years
(mean 36.25). There were 4 males and 4 females (male/female ratio = 1:1). In 3 cases (37.5%)
there was brainstem involvement, the basal ganglia and thalamus were affected in 2 cases (25%)
and the internal capsule and corona radiata in 2 cases (25%). In 3 cases (37.5%) there was
telencephalic white matter involvement and in 1 case (12.5%) the spinal cord was involved.
Conclusion: The topography of the lesions, the absence of a defined arterial territory distribution
and the partial or total regression of lesions over time help to distinguish BD from other vasculitic
processes and inflammatory/demyelinating diseases.
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INTRODUCAO

A doenga de Behget (DB) € uma doenga inflamatdria
crénica e multissistémica, descrita pela primeira vez por
Hulusi Behget, em 1937!. A sua prevaléncia é maior na
antiga rota das sedas, numa 4rea que se estende do Japdo
ao sudoeste asidtico e pafses mediterraneos. A Turquia € 0
pais com a maior incidéncia, estimada em 8 a 37 por 100
000 habitantes®*.

A DB manifesta-se usualmente no adulto jovem, com
idades entre os 20 e 40 anos>*. Os doentes do sexo
masculino tendem a desenvolver formas mais graves da
doenga*3. Em 1990, The International Study Group reviu
os critérios de diagndstico da DB®. O diagnéstico baseia-
se na presenga epis6dios recorrentes de tlceras orais,
minimo de trés episddios em menos de trés meses, em
associagdo com dois dos seguintes critérios: dlceras
genitais recorrentes, lesdes oculares ou cutineas €
positividade no teste cutaneo 6. Embora a etiologia da
doenga nio esteja totalmente definida, alguns estudos
sugerem um processo auto-imune subjacente3.

Neste artigo os autores revéem o0s achados
imagiolégicos do envolvimento do sistema nervoso cen-
tral (SNC) na DB e discutem o diagndstico por imagem
desta vasculite.

MATERIAL E METODOS

Foi efectuada a revisdo retrospectiva dos estudos do
sistema nervoso central por Ressonancia Magnética (RM)
efectuados no Servico de Neurorradiologia do Hospital

Quadro I - Apresentagdo clinica e topografia das lesdes

Garcia de Orta e no Centro de Ressonancia Magnética de
Caselas, entre 1994 e 2000, em doentes com manifestagcdes
neuroldgicas da DB.

RESULTADOS

Foram identificados oito doentes com manifestagoes
neurolégicas e alteragdes nos estudos por RM. O
diagnéstico de DB era conbecido em seis casos (75%)
enquanto que em dois casos (25%) foi estabelecido apds o
inicio das manifestacdes neurolégicas e do estudo por RM.
A idade dos doentes variou entre 24 e 46 anos (idade média:
36,25), sendo quatro doentes do sexo masculino e quatro
do sexo feminino. A RM mostrou lesdes no tronco cere-
bral em trés casos (37,5%), nos ganglios da base e tdlamos
em dois casos (25%), na cdpsula interna e corona radiata
em dois casos (25%), na substincia branca telencefélica
em trés casos (37,5%) € na medula em um caso (12.5%).
O quadro I resume as manifestagdes clinicas €
imagiolégicas deste grupo de doentes.

DISCUSSAO

Em 1941 Knapp et al descreveram pela primeira vez o
envolvimento do SNC na doenga de Behget e, em 1954,
Cavara et D‘Ermo introduziram a expressdo de Neuro-
Behget®.

As lesdes do SNC estdo presentes em 5 - 7 % dos
doentes e constituem a forma mais grave da doenga®>°.
Estas lesdes sdo mais frequentes no sexo masculino e
manifestam-se geralmente quatro a seis anos apds o inicio

Caso Sexo/ Diagndstico de D.  Apresentacfio clinica Topografia das lesGes
Idade Behget (na
apresentaciio )
1 F/24 Desconhecido Hemiataxia esquerda, parésia dos Ve VIL  Bulbo, protuberancia, pedinculo cerebeloso
nervos cranianos esquerdos médio, mesencéfalo
2 M/30 Conhecido Hemiparésia esquerda Bulbo, protuberancia, mesencéfalo, cdpsula
interna, corona radiata, Gl. Pallidus
3 F/35 Conhecido Alteragdes do comportamento Lobo temporal (cortico-subcortical)
4 M/32 Desconhecido Parésia braquio-facial direita Mesencéfalo, cdpsula interna, corona radiata,
nicleo lenticular, diencéfalo
5 F/43 Conhecido Cefaleias Substéncia branca telencefilica bilateral
6 M/35 Conhecido Parésia do VII nervo craniano esquerdo Substéncia branca telencefélica bilateral
7 M/45 Conhecido Cervicalgias e hipostesia dos membros Medula cervical (postero-lateral)
superiores
8 F/46 Conhecido Cefaleias e vémitos Hemorragia subaracnoideia com angiografias

cerebrais negativas
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da doenga sistémica3?. O curso clinico da doenca
neuroldgica € recorrente/remitente em 41% dos casos e
progressivo, primdrio ou secunddrio, em 28% e 10% dos
casos respectivamente %10, Em 21% dos casos a doenca
tem progressdo subclinica, com presenca de lesGes
assintomaticas +1112,

As lesdes do SNC na DB foram classificadas em Neuro
Behget (NB) e Vasculo-Behget (VB)*5. O NB é mais
frequente, ocorrendo em 80% dos casos. No NB as lestes
isquémicas existentes resultam de uma vasculite de
pequenos vasos 7. As lesdes de VB ocorrem em 20%
dos casos por envolvimento de veias e artérias de médio e
grande calibre. As manifestagGes clinicas sdo resultantes
de trombose sino-dural ou de oclusio, dissecgéo e
aneurisma arterial®. O envolvimento leptomeningeo é
menos frequente3-3.

Na nossa casuistica, a maioria das lesdes do SNC (7/
8) resultaram do processo de vasculite de pequenos vasos
caracteristico do NB. Em um caso (caso 8) de hemorragia
subaracnoideia nio foi identificada a causa subjacente,
dado as angiografias cerebrais terem sido negativas. Em
dois casos (casos | e 4) o diagnéstico de DB foi
estabelecido apds o inicio das manifestagGes neurolGgicas
da doenca. Nestas situagdes, é mais dificil estabelecer o
diagndstico de DB . O diagnéstico diferencial inclui outras
vasculites, doencas inflamatdrias e esclerose mdltipla.

A topografia das lesdes do NB nfo respeita um
territdrio arterial definido e nas RM de controlo existe uma
reducdo significativa das dimensdes e efeito de massa das

Fig. 1 -a~-d: Caso I. Doente do sexo feminino de 24 anos com
hemiataxia esquerda e parésia aguda dos V e VII nervos cranianos
esquerdos. Planos axiais com ponderagdo T2: Presenca de lesdes
hiperintensas multifocais no pediinculo cerebeloso médio esquerdo,
protuberdncia e mesencéfalo, cruzando a linha média.

lesdes>?10:12 Estas caracteristicas sugerem um Processo
de isquémia venosa. Estudos anatomo-patolégicos
confirmaram o envolvimento preferencial das vénulas pelo
processo de vasculite”. A regido mesencéfalo-diencefalica
¢ a localizag@o mais frequente das lesdes. Outras
localizagdes frequentes incluem: protuberincia, bulbo ,
tdlamos, hipotdlamo, ganglios da base e cépsula interna®.
O envolvimento medular é menos frequente. Este
geralmente ocorre a nivel cervical, podendo envolver mais
de um segmento e lesando preferencialmente os quadrantes
péstero-laterais da medula®. A substincia branca
telencefdlica é lesada mais frequentemente na fase crénica
da doenca. As lesdes sdo bilaterais, assimétricas e
distribuem-se preferencialmente nas regides temporo-
parietais® !0, As lesGes sdo geralmente hipointensas na
ponderag@o T1 e hiperintensas nas ponderacdes DP , T2 e
T2 FLAIR. Na fase aguda pode existir refor¢co do sinal
ap6s gadolinio e efeito de massa®1%12, A neuropatia 6ptica
é rara no NB*>? e alteragdes crénicas como atrofia cere-
bral e degenerescéncia walleriana sdo encontradas em fases
tardias da doenga!?.

Na nossa casuistica, a topografia das lesdes com o
envolvimento preferencial do tronco cerebral e diencéfalo,
a auséncia de distribui¢fio segundo um territ6rio arterial
definido ( Figuras 1, 2, 3) e marcada redugfo das dimensoes
ou resolugio das lesdes, foram os sinais mais importantes
para o diagnéstico imagioldgico (Figuras 3, 4). A auséncia
de distribuicio das lesdes segundo um territério arterial
ajuda a diferenciar a DB de outras vasculites .

As lesoes do SNC resultantes dos efeitos adversos dos
fdrmacos usados no tratamento da DB como, por exemplo,
a leucoencefalopatia da ciclosporina, devem ser
diferenciadas das lesdes da prépria doengal3. O correcto
diagndstico das primeiras e a descontinuidade da
terap€utica instituida pode permitir a regressdo das lesGes.

Por dltimo, o neurorradiologista deve estar
familiarizado com os critérios de mau prognéstico da DB.
Alguns destes tém tradug@o imagiolégica, nomeadamente
o envolvimento do tronco cerebral, lesdes telencefalicas
extensas e envolvimento medular precoce. Outros critérios

Fig. 2-a~d: Caso 4. Doente do sexo masculino de 22 anos com parésia aguda braquio-facial direita. . Planos axiais com ponderagdo T2: Presenga
de les@o hiperintensa estendendo-se do pediinculo cerebral esquerdo ao diencéfalo, cdpsula interna e niicleo lenticular.
e—h: Caso 4. Controlo apds 2 meses. Planos axiais ponderados em T2 demonstram marcada redugdio das dimensdes da lesdo.



PEDRO VILELA etal

/
c - (e o)
ETTE
63 B 5

«"’\‘,‘ ,( ' :

0\
o
N L3

L=

N
L kb TRy //
Fig. 3-a—-d: Caso 3. Doente do sexo feminino de 35 anos com alteragdes progressivas do

comportamento. a, b) . Planos axiais com ponderagdo T2: Lesdo hiperintensa cortico-
subcortical temporal interna direita. c , d) Planos axiais T1 apds gadolinio: Focos de reforgo

de sinal, de tipo nodular, intra-lesionais.

Fig. 4 - a-b: Caso 7. Doente do sexo masculino de 22 anos com
cervicalgias e alteragdes sensitivas nos membros superiores, sem
distribuicdo radicular. Planos sagital e axial T2: Lesdo medular postero-
lateral cervical hiperintensa.

de mau prognéstico incluem a positividade do HLA B51,
o inicio precoce do envolvimento do sistema nervoso cen-
tral, episédios frequentes ou curso clinico progressivo,
presenga de alteragdes no liquor e dependéncia clinica de
terapéutica crénica com corticoesterdides 410,

CONCLUSAO

A doenca de Behget deve ser incluida no diagndstico
diferencial de lesdes parenquimatosas do SNC no adulto
jovem. A topografia, a auséncia de distribui¢do segundo
um territério arterial bem definido e a regress@o total ou
parcial das lesbes sdo caracteristicas imagioldgicas que
ajudam a distinguir a doenga de Behget de outras vasculites,
de doengas inflamatorias e de doengas desmielinizantes .
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Fig. 3 -e—-h: Caso 3. e, f) Planos coronais com
ponderacdo T2 (fase aguda); g, h) Controlo ap6s 2
meses. Planos coronais com ponderagdo T2:
Resolugdo da lesdo.
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