
ACTA MÉDICA PORTUGUESA 1992; 5: 369-371 DOENÇAS SISTÉMICAS

MANIFESTAÇÕES NEUROLÓGICAS NA DOENÇA
DE BEHÇET. Revisão da Casuística dos Serviços de
Neurologia e Dermatologia do Hospital de Santa Maria

PATRÍCIA CANHÃO, JOSÉ M. FERRO, J. PEDRO FREITAS

S. Neurologia e Dermatologia. Hospital de Santa Maria. Faculdade de Medicina de Lisboa, Lisboa.

RESUMO

Descreve-se o envolvimento neurológico de uma série de nove doentes seguidos nos serviços de Neurologia
e Dermatologia do Hospital de Santa Maria (HSM), preenchendo os critérios de diagnóstico de doença de Behçet
(D. Behçet). As formas clínicas mais frequentes foram as meningoencefalíticas e as encefalíticas, sendo a
semiologia mais prevalente constituída por cefaleias, sinais de lesão da via piramidal e de lesão de cerebelo ou das
suas vias. O follow-up, com uma duração de 2-13 anos, mostrou um curso progressivo ou progressivo com
remissões. A ressonância magnética revelou-se um importante método de imagem na detecção das lesões do
sistema nervoso central.

SUMMARY

Neurological manifestations of Behçet’s disease

Neurological involvement in a series of patients with Behçet’s disease, evaluated at lhe Departments of
Neurology and Dermatology, St. Maria Hospital is reported. Meningoencephalytic or encephalytic were the most
cornmon clinical forms, while headache, cerebellar and pyrarnidal signs were lhe most prevalent symptoms/signs.
On follow-up (range 2-13 years) the majority of lhe patients had either a progressive ora remitting-progressive
course. Magnetic ressonance imaging was the most valuable method of detecting central nervous systezn lesions.

INTRODUÇÃO

A D. Behçet é uma afecção multissistémica cujo diagnóstico
se estabelece de acordo com critérios clínicos1. O envolvimento
do sistema nervoso é estimado em 10%, variando no entanto
entre 3 a 49% em algumas séries2. As lesões localizam-se
preferencialmente no tronco cerebral e em estruturas subcorti
cais, nomeadamente nos gânglios da base e cápsula interna. Do
ponto de vista anatomopatológico descreve-se uma meningoen
cefalite difusa, estando presentes infiltrados linfoplasmocitários
perivasculares, pequenos focos de necrose, amolecimento e
gliose, sendo as alterações vasculares pouco marcadas, ao contrário
do que sucede em outras vasculites do sistema nervoso34. No
presente trabalho avalia-se o envolvimento neurológico em nove
casos de Neuro-Behçet observados no HSM.

MATERIAL E MÉTODOS

Entre 1973 e 1990 foram seguidos nos serviços de Neurologia
e Dermatologia 66 doentes com o diagnóstico de D. Behçet.
Procedeu-se à revisão dos processos clínicos, detectando-se em
13 doentes sintomatologia do foro neurológico, sendo esses os
casos analisados neste trabalho.

As idades dos doentes variavam entre 21-48 anos na altura dos
referidos sintomas (idade média 33 anos). Sete pertenciam ao
sexo feminino e seis ao masculino. Todos os doentes eram de raça
caucasiana e naturais de Portugal Continental.

O diagnóstico de D. Behçet estabeleceu-se de acordo com os
critérios clínicos de Mason e Bames5. Todos os doentes tinham
apresentado aftose oral, úlceras genitais e lesões cutâneas. Em
cinco havia compromisso ocular e em quatro sintomatologia
articular.

Designou-se por Neuro-Behçet o envolvimento neurológico
atribuível à D. Behçet’. Assim, não se englobaram nesta designa-
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ção sintomas neurológicos na presença de exame neurológico e
exames complementares normais; excluiram-se também os ca
sos em que o quadro neurológico era devido a outras causas ou
não claramente secundário a esta doença.

Os parâmetros que se avaliaram foram: a idade de aparecimen
to da sintomatologia neurológica e o intervalo relativamente ao
diagnóstico da D. Behçet; sintomas, sinais e formas clínicas
apresentadas; modo de instalação e evolução; exames comple
mentares efectuados e terapêutica instituída.

RESULTADOS

Dos treze doentes inicialmente referidos com D. Behçet com
sintomas neurológicos, apenas nove se consideraram como tendo
Neuro-Behçet. Dos casos excluídos, dois doentes apresentavam
cefaleias isoladas, noutro diagnosticou-se um ependimoma lombar
e um sofria de depressão.

Registou-se um predomínio do sexo masculino (6 casos) sobre
o sexo feminino (3 casos) nos doentes com Neuro-Behçet.

O diagnóstico da D. Behçet foi estabelecido em idades com
preendidas entre 19 e 31 anos, tendo sido a idade de início do
quadro neurológico entre 21 e 43 anos (idade média 32 anos).

Em dois casos o envolvimento neurológico precedeu as restan
tes manifestações da D. Behçet. Nos outros, foi variável o
intervalo entre o estabelecimento da doença e o início dos
sintomas referentes ao sistema nervoso (1-9 anos).

O modo de instalação dos sintomas neurológicos foi variável:
nuns casos foi ictiforme e noutros insidioso.

O quadro clínico caracterizou-se pelo seu polimorfismo (Fig.
1). Sinais de lesão da viapiramidal ou do cerebelo e suas vias e
disartria foram achados frequentes. Cefaleias e sintomatologia
psiquiátrica foram igualmente habituais. As manifestações asso
ciaram-se de modo diverso, constituindo várias formas clínicas.
Considerámos as seguintes: síndrome meníngeo subagudo, síndrome
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encefálitico, síndrome de hipertensão intracraniana, acidente
vascular cerebral e polinevrite. Nesta série verificou-se o pre
domínio dos síndromes meningoencefalítico (3 casos) e ence
falítico (4 casos), registando-se um caso de acidente vascular
cerebral e outro de polinevrite.

NEURO-BEHÇET
SINTOMAS/SINAIS

Cefaleias
Sincopes/convuls~es 2

Atrofia optica 2
NOculo-motores 4

N.Faclal 3
S.Psiquiatricos 4

Demência 2
Afasia 2

Riso/choro espasm. 3
Distagia 2

P.Veu paladar 1
Disartria

8.Piramidais
S,Cerebelosos 4

Tremor 2
Alt.Sensibilidade 2

N~ de Doentes

Fig 1 — Sintomas e sinais mais frequentes nos casos de doença de Behçet
com envolvimento neurológico.

O Quadro 1 resume os resultados dos exames complementares
realizados na altura do compromisso neurológico. Os resultados
do exame do LCR, EEG e TAC cranioencefálica pouco ajudaram
o diagnóstico. O EMG confirmou a existência de uma polinevrite
axonal num doente.

QUADRO 1- Neuro-Behçet (HSM): Exames Complementares

Exame N° Casos Normais Alterados

LCR 4 2 Cel=l2;2l3
Prot = 54; 83

Imunoelectroforese 2 transudado

EEG 6 2 2— foco lento
2—paroxismos

EMG 2 polivevrite

PEV 1

Angiografia 2 1 aneurisma

TAC 2 2

RM 1 múltiplas áreas
hiperintensas
em 12

Em relação aos exames de imagem, realizou-se angiografia
cerebral em dois doentes que se manifestaram com quadros
sugestivos de episódios vasculares. Num deles evidenciou-se a
existência de aneurismas das artérias carótidas primitiva e inter
na esquerdas; no outro doente o exame foi normal. A ressonância
magnética do crânio realizada num dos casos em que a TAC foi
negativa mostrou múltiplas áreas hiperintensas em T2.

Na altura do estabelecimento do compromisso neurológico a
terapêutica instituída constou de corticoterapia (8 doentes) ou
imunossupressão (3 doentes). Foi realizada cirurgia vascular
num caso de aneurismas das artérias carótidas primitiva e inter
na. Empregaram-se ainda anti-agregantes plaquetários em dois

doentes e como imunomoduladores a colchicina (4 doentes) e
talidomida (1 doente).

A duração do follow-up dos nove doentes variou entre 2 a 13
anos (x=6,7). Na maioria, 7, constatou-se um curso clínico
progressivo com remissões, um evoluiu com acessos e remissões
e outro doente manteve-se estacionário. Registaram-se, duas
mortes, uma das quais ocorrida no paciente com múltiplos aneu
rismas.

DISCUSSÃO

O envolvimento neurológico na D. Behçet é conhecido desde
há longa data. A prevalência deste compromisso é variável nas
séries publicadas, sendo menor nas que seguiram prospectiva
mente uma coorte de doentes inicialmente assintomáticos do
ponto de vista neurológico2, do que nas séries dos centros de
referência. Como é sabido, o envolvimento do sistema nervoso
confere uma outra gravidade à doença, devido à incapacidade e
mortalidade que lhe estão associadas.

Tal como descrito na literatura, as idades de surgimento de
Neuro-Behçet nos nossos doentes situam-se na terceira ou quarta
décadas de vid&’. Em dois dos casos a sintomatologia neu
rológica inaugurou a doença, o que é pouco frequente.

8 Também como habitualmente divulgado, o compromisso
preferencial do tronco cerebral e as formas meningoencefalíticas
predominaram nesta série.

Não encontramos nenhum quadro atribuível a tromboses venosas
e a síndrome de hipertensão intracraniana, como recentemente
têm vindo a ser descritosZ’.

A gravidade das situações em que existe envolvimento vascu
lar importante (aneurismas, tromboflebites) é exemplificada por
um dos casos que veio a falecer, provavelmente devido a ruptura
de um aneurisma da artéria pulmonar.

Dentro dos exames complementares de diagnóstico salienta-se
a normalidade do LCR em dois casos, e a inespecificidade das
alterações nos restantes. A angiografia cerebral é importante em
casos particulares de envolvimento do sistema nervoso, podendo
estar indicada quando existe suspeita de existência de aneurisma
ou tromboses venosas. A TAC cranioencefálica pode igualmente
mostrar alterações, que consistem em lesões hipodensas subcor
ticais que podem captar contraste7. De acordo com dados recentes
na literatura, e como ficou demonstrado num dos nossos doentes,
a ressonância magnéticamostrou ser mais sensível do que a TAC,
evidenciando lesões hipointensas em Ti e hiperintensas em T2.
Por isso será um importante método de avaliar lesões préclínicas
e correlacionar as imagens com a actividade da doença’9.

Do ponto de vista clínico colocam-se dois tipos de problemas
no diagnóstico diferencial do Neuro-Behçet. O primeiro refere-
-se à avaliação dos sintomas do foro neurológico em doentes com
D. Behçet declarada. Nesta situação é necessário esclarecer se a
sintomatologia se deve ao envolvimento do sistema n~rvoso pela
doença ou a outras causas. As cefaleias, nomeadamente, surgem
com relativa frequência nestes doentes. Um estudo prospectivo
recentemente realizado conclui não deverem ser feitas investiga
ções invasivas se não houver sintomas neurológicos concomitan
tes2. O segundo problema do diagnóstico diferencial coloca-se
em doentes em que o quadro neurológico está presente, mas não
outros critérios de D. Behçet. Neste caso, a principal distinção
deve ser estabelecida com a esclerose em placas. Num estudo que
comparou as características destas duas entidades, o Neuro
Behçet apresentava um predomínio no sexo masculino, era
marcado por um curso progressivo com remissões parciais,
sendo frequente a paralisia bulbar progressiva e raras a nevrite
óptic~a, a mielite transversa e a oftalmoplegia intemuclear, ao
contrário do que sucedia na esclerose em placa&°. Ainda diferen
ciando as duas situações, o LCR mostra uma pleiocitosc mais
marcada sem bandas olgoclonais de IgG no Neuro-Bchçet.
Devem ainda ser consideradas no diagnóstico diferencial outras
afecções sistémicas com envolvimento neurológico como a
sarcoidose, a sífilis, as úveo-meningites e outras vasculites.

8

5
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