ActaMed Port 2006; 19: 494-498

NEURO-BEHCET
Caracterigticas| magiologicas

CRISTINA RAMOS, GORETI SA, VITOR TEDIM CRUZ, ALEXANDRA LOPES, JOAO XAVIER, ROMEU CRUZ
Servico de Neurorradiologia. Hospital Geral de Santo Antdnio. Porto. Servico de Neurologia. Hospital de S. Sebasti&o. Santa
MariadaFeira

RESUM O

A doencade Behget € uma patol ogiainflamatdriacronica, multissistémica, de etiologia
pouco conhecida. O envolvimento do sistemanervoso central (em 4 a49% dos doentes)
pode traduzir-se por hipertensdo intracranianasecundéariaatrombose dos sei0s venosos,
sintomas e sinais secundarios a lesfes inflamatoérias parenquimatosas ou
meningoencefaliterecorrente.

Este trabalho teve como objectivos a caracterizagéo e a revisdo imagiol6gica de um
grupo de doentes com Neuro-Behget.

Material e Métodos: Os doentes revistos foram identificados e seleccionados através
da base de dados do Servico de Neurorradiologia e das consultas de Neurologia e de
doencas Auto-Imunes do Hospital Geral Santo Antonio, no periodo compreendido
entre 1999 e 2003.

Resultados: Foram incluidos 12 doentes, sete homens e cinco mulheres, com idades, na
altura do diagndstico, compreendidas entre 0s 27 e 40 anos.

As manifestagdes neurol dgicas registadas foram secundarias a lesdes do parénquima
cerebral em sete doentes, meningoencefalite em trés doentes (um dos quais com leséo
medular concomitante) e trombose dos seios venosos durais em dois doentes.
Conclusdo: As alteractes observadas na Ressonancia Magnética (MR) em pacientes
com Neuro-Behcet ndo séo especificas. No entanto, aM R tem um papel importante na
caracterizacdo datopografiadas|esdes, ajudando no diagnostico e no follow-up destes
doentes.

Palavras-chave: Doenca de Behget, neuro-behget, envolvimento neuroldgico

NEURO-BEHCET
MR study of agroup of patients

Behget’sdiseaseisachronicinflammatory, multisystemic disease of unknown aetiology.
Central nervous system involvement occurs in a variable proportion of cases (4 to
49%) and is due to intracranial hypertension secondary to dural sinus thrombosis,
inflammatory parenquimal lesionsor recurrent meningoencephalitis.

Wereviewed 12 patients, 7 men and 5 women, aged between 27 to 40 years at the time
of diagnosis.

Neurological manifestations were secondary to parenquimal lesions in 7 patients,
meningoencephalitisin 3 patients (including one with extensive medullary lesion) and
dural sinusthrombosisin 2.

Magnetic Resonance (MR) findings in Neuro-Behcet are non-specific. Nevertheless,
MR has arolein characterizing brain lesions topography, helping in the diagnosis and
in the follow-up of these patients.
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INTRODUCAO

A doenca de Behget € uma doencga cronica, multissis-
témica, caracterizadafisiopatol ogi camente por um proces-
so vasculitico auto-imune.

Classicamente manifesta-se pelatriade de Ulceras orais
e genitais associadas a uveite. No entanto, existem cri-
térios diagndsticos bem definidos, essencialmente clini-
cos (Quadro1).

Quadro | — Critérios de diagnéstico da doenca de Behget
(International Study Group for Behget's Disease)*

pelo menos 3 vezes num ano:
Aftas orais recorrentes
+ dois dos seguintes critérios:

Ulceras genitais: lesdo activa ou cicatriz

Lesdes cutaneas: eritema nodoso, foliculite, outras ulceragoes
Envolvimento ocular: uveite anterior ou posterior, vasculite
retiniana

Teste de patergia positivo: hiperreactividade da pele a picada
(com formagéo de pustula estéril em 24-48h)

O envolvimento do Sistema Nervoso Central (SNC)
surge em 4 a49% dos doentes e € uma das manifestacoes
mais devastadoras da doenca. Pode apresentar-se por um
quadro de hipertensdo intracraniana secundéria a trom-
bose dos seios venosos, por sintomas e sinais decorren-
tes de alteragdes inflamat6rias parenquimatosas ou por
episodios de meningoencefalite recorrente.

Imagiologicamente, as lesdes atribuiveis ao Neuro-
-Behcet atingem a substancia branca, o tronco cerebral,
os ganglios da base e os tdlamos; os sintomas neurol 6gi-
cos estdo habitual mente correlacionados com os achados
imagiol 6gicos?.

Histologicamente, esta doenca apresenta alteragdes
inflamatdrias nas meninges e no parénquimacerebral, com
infiltrados linfociticos perivasculares envolvendo sobre-
tudo as estruturas venosas®.

Este trabalho teve como objectivos a caracterizacdo e
arevisdo imagiol gicade um grupo de doentes com Neuro-
-Behcet.

MATERIAL EMETODOS

Os doentes revistos foram identificados e sel ecciona-
dos através da base de dados do Servico de Neurorradio-
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logia e das consultas de Neurologia e de doencas Auto-
-Imunes do Hospital Geral de Santo Anténio (HGSA), no
periodo compreendido entre 1999 e 2003.

Foi elaborado um protocol o de recolhade dadosclini-
€os e neuro-imagi ol 6gi cos desi gnadamente de Ressonan-
ciaMagnética(RM), AngiografiaDigital e Tomografiaaxia
Computorizada (TAC).

Foram incluidos 12 doentes, sete homens e cinco mu-
Iheres, com idades na altura do diagndstico compreendi-
dasentre 0s27 e 40 anos. Em seis doentes, 0 envolvimen-
to do SNC surgiu como forma de apresentagéo inicial da
doenca, enquanto nos restantes este s6 se manifestou
trés a oito anos apos o diagnadstico. No conjunto, foram
observadasoito TC, 12 RM eumaAngiografia

RESULTADOS

As manifestacfes neuroldgicas resultaram de lesBes
do parénquimacerebral em sete doentes, meningoencefalite
em trés doentes (um dos quais com lesdo medular
concomitante) (Figura 1) e trombose dos seios venosos
durais em dois doentes (Figura 2). Dos sete doentes em
gue a apresentacdo clinica se admitiu ser secundaria a
|esdes parenquimatosas, um deles, o doente 12, apresen-

Fig. 1 - Doente 2: a) TAC com contraste, Imagem axial:
hipodensidade mesencéfalo-diencefalica bilateral, mais extensa
a esquerda, com foco de captacdo lenticular esquerdo; b)
Imagem sagital T2: extenso hipersinal com expansdo medular
cervical; referéncia ainda para area de hipersinal bulbar; c)
Imagem sagital DP: extenso hipersinal medular dorsal e no
cone.
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Quadro Il — Idade, apresentacédo clinica e topografia das lesdes
Topografia das lesdes
Idade Idade leséo Transicio T
Llftelite] Tisp’\(!)%/e Tronco mgsencéfglo- Ganglios : Via} .SB' : TSV Lesdo
e cerebral diencefalica da base piramidal hemisférica medular
atingimento
Doente 1  34/TVP/SNC 34/meningo + +
encefalite
Doente 2 27/ocular 29/meningo + + + + +
encefalite
Doente 3 23/mucosas 27/ TSV +
Doente 4 35/SNC 35/parenquima +
Doente 5 23/TVP 40/parenquima + + + + +
Doente 6 40/SNC 40/parenquima + + +
Doente 7 40/SNC 40/TSV +
Doente 8 23/ocular 28/meningo + + +
encefalite
Doente 9 38/ocular 46/parenquima +
Doente 10 32/ocular 32/parenquima + + + +
Doente 11 35/ocular 35/parenquima + + + +
Doente 12 30/ocular/ 33/parenquima
mucosas

Legenda: TVP: trombose venosa profunda dos membros; SNC: clinica de atingimento do sistema nervoso central;
ocular: atingimento ocular; mucosas: atingimento das mucosas com presenca de Ulceras; TSV: trombose dos

seios venosos durais.

Fig. 2- Doente 7: TAC com contraste, Imagens axiais- a) auséncia
de captacéo de contraste no seio longitudinal superior — sinal
do delta; b) veia jugular interna direita ocupada por extenso
trombo, apresentando captacdo apenas a periferia.

tou umaoftalmoparésiainternuclear mas o estudo imagio-
[6gico (com TC eRM) foi normal.

Nos doentes com envolvimento parengquimatoso con-
firmado por imagem, foi analisadaadistribuicédo anatémi-
ca, a extensdo e 0 comportamento de sinal das |esdes.

Em nove casos existiam alteracbes de sinal do parén-
quimaencefélico, traduzidas por lesfes hiperintensas nas
seguéncias de TR longo, sendo algumas hipointensas em
T1 ehipodensasem TAC (umadelas com hiperdensidade
espontaneacentral, sugerindo hemorragia). Aslesdes apre-
sentaram extensédo variavel, tendo sido identificadas des-
de imagens tipo lacuna até areas de alteracéo de sinal
extensas e coal escentes.

O envolvimento do tronco cerebral, tdlamos e ganglios
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Fig. 3 - Doente 8: a) Imagem axial DP: multiplos focos de
hipersinal na substancia branca periventricular e subcortical
frontal e parietal, bilateralmente; b) Imagem axial T2: hipersinal
lenticulo-capsular e subcortical insular a esquerda.

Fig. 4 - Doente 1: a) Imagem axial T2: focos de hipersinal
dispersos na protuberéncia; b) Imagem axial T2, doze meses
depois: sem alteragdes de sinal visiveis.
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da base foi observado em sete casos (Figuras 3 e 4). Em
cinco casos, constatou-se atingimento da transicéo
mesencéfal o-diencefalica (Figura 5) e noutros cinco ca-
sosdaviapiramidal. Em trés casos, observaram-se lesdes

Fig. 5 - Doente 5 — Imagem axial FLAIR:

a) hipersinal protuberancial difuso, com extensdo aos
pedunculos cerebel osos médios;

b) hipersinal na transicdo mesencéfalo-protuberancial a
esquerda, poupando o nucleo rubro.

da substancia branca hemisférica e num caso extensa le-
sdo medular.

Em dois doentes, as alteragdes neuroldgicas foram
devidasaum quadro de hipertensdo intracranianapor trom-
bose dos seios venosos durais.

Fig. 6- Doente 5

a) Imagem axial FLAIR: hipersinal envolvendo a capsula interna
e 0 globo palido a esquerda;

b) Imagem axial DP, 3 anos depois: apenas hipersinal discreto
e focal no joelho da capsula interna esquerda.

Em tréscasos, foi possivel observar exames defollow-
-up, que demonstraram clara regresséo das lesdes (Figu-
ras4 e6), apos-tratamento médico.
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DISCUSSAO

Os casos revistos, apesar de constituirem uma pe-
guena série de doentes, contemplam os diversos as-
pectos imagiol 6gicos descritos no Neuro-Behcet.

Esta descrito naliteratura3, que o atingimento neu-
roldgico da doenca de Behget ocorre mais frequente-
mente natransi¢ao mesencéfal o-diencefélica; aaltera-
¢ao do sinal estende-se, de forma assimétrica ao longo
dos tractos nervosos, tradicionalmente poupando os
nucleos rubros e sugerindo que esta extensao inferior
corresponda a edema.

O atingimento dos ganglios da base e da regiéo
ponto-bulbar € também frequente.

Nos casos em que existe envolvimento hemisférico,
as lesdes estdo preferencialmente localizadas na subs-
tanciabranca periventricular mas sobretudo subcortical
e particularmente nas regi86es temporal e occipital.

No que diz respeito as lesdes medul ares, a sua exten-
s80 interessa habitual mente dois ou mais segmentos ver-
tebrais, em localizagéo postero-lateral e assimétrica.

A distribuicdo daslesbes no parénquima, nomeada-
mente no tronco cerebral, apoia a hipétese de o meca-
nismo fisiopatoldgico subjacente a esta doenca ser o
de vasculite de pequenos vasos, predominantemente
por envolvimento venular.

O diagnostico diferencial do Neuro-Behget inclui vé-
rias doengas do SNC, nomeadamente outras vasculites,
Esclerose Mltipla (EM), enfartes e Sarcoidose.

No entanto, a EM é umadoenca que envolve prima-
riamente a substancia branca, enquanto que a doencga
de Behcet mais frequentemente envolve as substanci-
as branca e cinzenta*. Quando existe atingimento dos
ganglios da base e talamo associado a envolvimento da
regido central da protuberéncia e a auséncia de predo-
minio de lesdes na substancia branca em localizagéo
periventricular, € mais provavel o diagnéstico de Doen-
¢a de Behget.

Os achados em MR da Doenga de Behget séo seme-
Ihantes aos de outras vasculites do SNC, como o L Gpus
Eritematoso disseminado, mas o envolvimento do tron-
co cerebral é maisraro neste Ultimo®.

Nos doentes em que foram realizados exames de
follow-up constatou-se a regressao parcial ou total
das lesdes, 0 que esta de acordo com o descrito na
literatura e muito provavel mente relacionado com o
desaparecimento do edema vasogénico, presente na
fase aguda.

A RM tem um papel importante na caracterizagdo da
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topografiadas|esdes, 0 que ajudaacolocar como hipo6-
tese ou apoiar o diagnéstico da Doenca de Behcget, mas
também no follow-up destes doentes.
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