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RESUMO

A doenca de Behget é uma sindrome inflamatéria multissistémica recidivante, caraterizada por Ulceras orais e/ou genitais recorrentes, uveites, artrite,
lesdes cutaneas e envolvimento gastrointestinal e neurolégico. O neuro-Behget corresponde ao envolvimento do sistema nervoso e é uma das com-
plicagdes mais graves da doenga de Behget. Ocorre em 3% a 30% dos casos e categoriza-se em doenga parenquimatosa (mais frequente) ou nao-
-parenquimatosa. A manifestacdo mais comum do neuro-Behget parenquimatoso é a meningoencefalite com acometimento do tronco cerebral, sendo
que os doentes se apresentam com neuropatias cranianas, encefalopatia, sindromes sensitivo-motoras, epilepsia ou mielite. A principal manifestagao
ndo-parenquimatosa é a trombose venosa cerebral. O neuro-Behget apresenta uma evolugdo maioritariamente subaguda, com remissdo em semanas,
ou com progressado clinica, em um tergo dos casos. O diagndstico € essencialmente clinico e os exames complementares auxiliam a corroborar a
suspeita, a diferenciar de diagnésticos diferenciais e a excluir complicagdes. A ressonancia magnética cerebral permite observar lesdes agudas (hipo
ou isointensas em T2 e hipointensas em T1) que captam contraste, e lesGes cronicas caraterizadas por pequenas lesées que ndo captam contraste e
atrofia do tronco cerebral. Na suspeita de envolvimento ndo-parenquimatoso deve ser realizada venoressonancia magnética/tomografia computorizada
cerebral. O liquido cefalorraquidiano apresenta elevagao da proteinorraquia e da pleocitose no neuro-Behget parenquimatoso e ndo tem alteragdes no
ndo-parenquimatoso (exceto aumento da pressao de abertura). Os surtos de doenca parenquimatosa devem ser tratados com corticoterapia endoveno-
sa em alta dose, com posterior desmame para corticoterapia oral, seguida de terapéutica biolégica, habitualmente anti-TNF. O tratamento da trombose
venosa cerebral é controverso, podendo consistir na associacéo de corticoterapia e anticoagulagdo. Tendo em conta a gravidade desta entidade e o
facto de ser potencialmente tratavel, € fundamental que seja reconhecida precocemente. Assim, foi realizada uma reviséo tedrica no sentido de compilar
as informagdes mais relevantes sobre o neuro-Behget, para auxiliar os clinicos na abordagem a este tipo de doentes.

Palavras-chave: Doengas do Sistema Nervoso Central/diagndstico; Doengas do Sistema Nervoso Central/tratamento farmacolégico; Sindrome de
Behget/complicagdes; Sindrome de Behcet/diagndstico; Sindrome de Behget/tratamento farmacolégico

ABSTRACT

Behget's disease is a relapsing multisystemic inflammatory syndrome characterized by recurrent oral and/or genital ulcers, uveitis, arthritis, skin lesions,
and gastrointestinal and neurological involvement. Neuro-Behget corresponds to nervous system involvement and is one of the most severe complica-
tions of Behget disease. It occurs in 3% to 30% of cases and is categorized into parenchymal (most common) or non-parenchymal disease. The most
common manifestation of parenchymal neuro-Behget is meningoencephalitis with involvement of the brainstem, where patients present with cranial
neuropathies, encephalopathy, sensory-motor syndromes, epilepsy, or myelitis. The main non-parenchymal manifestation is cerebral venous thrombosis.
Neuro-Behget has a predominantly subacute course, with remission within weeks, or clinical progression in one third of the cases. The diagnosis is es-
sentially clinical and diagnostic tests help to corroborate the suspicion, distinguish from differential diagnoses, and exclude complications. Brain magnetic
resonance imaging allows the identification of acute lesions (hypointense or isointense on T2-weighted and hypointense on T1-weighted sequences)
contrast-enhanced, and chronic lesions characterized by non-contrast enhanced small lesions and brainstem atrophy. If non-parenchymal involvement is
suspected, cerebral veno-magnetic resonance imaging /computed tomography should be performed. Cerebrospinal fluid shows elevated proteinorachia
and pleocytosis in parenchymal and no changes in non-parenchymal neuro-Behget (except increased opening pressure). Outbursts of parenchymal di-
sease should be treated with high dose intravenous corticosteroid therapy, with subsequent switch to oral corticoids, followed by biologic therapy, usually
an anti-TNF. The treatment of cerebral venous thrombosis is controversial and may consist of a combination of corticosteroids and anticoagulation. Given
the severity of this entity and the fact that it is potentially treatable, it is essential to recognize it early. Therefore, a narrative review was carried out in
order to collate the most relevant information on neuro-Behget, to help clinicians manage this type of patient.

Keywords: Behcet Syndrome/complications; Behcet Syndrome/diagnosis; Behcet Syndrome/drug therapy; Central Nervous System Diseases/diagno-
sis; Central Nervous System Diseases/drug therapy

INTRODUGAO

Adoencga de Behget (DB) é uma condigdo multissistémi-
ca inflamatdria croénica rara, com progressao do tipo remis-
sdo-recorréncia. Nao se conhece ainda a etiologia nem os
mecanismos associados a sua fisiopatologia. A prevaléncia
é relativamente maior no Médio Oriente e Mediterraneo (na
conhecida regido da Rota de Seda), embora seja global-
mente reportada.’ Afeta maioritariamente jovens entre os
20 e 40 anos. O diagnostico é essencialmente clinico, pois

nao existem testes laboratoriais patognomonicos, obrigan-
do a um elevado indice de suspeicéo. Os critérios de clas-
sificacdo diagnostica da DB foram propostos pelo Interna-
tional Study Group for Behget's Disease (ISGBD) em 2014,
com base numa coorte de 27 paises, incluindo Portugal
(Tabela 1).?

As lesbes mucocuténeas sao os sinais mais carateristi-
cos e a aftose oral € o mais sensivel, reportada em 90% a
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100% dos doentes, nos estudos de populagbes nacionais.
As aftas orais sdo muitas vezes o primeiro sintoma da doen-
¢a, podendo preceder em 10 a 15 anos o aparecimento
dos outros sintomas.>® As Ulceras/aftas genitais tém, pelo
contrario, mais especificidade e, portanto, sdo melhores
preditoras da doenga. O envolvimento ocular € muito tipico
e especifico, sendo a uveite a manifestacdo ocular mais
comum.® Associadamente pode existir envolvimento cuta-
neo (eritema nodoso, pseudofoliculite, lesdes papulopustu-
lares), vascular (envolvimento arterial e venoso, em vasos
com varios calibres), articular (artralgias), gastrointestinal
(ulceras esofagicas, diarreia croénica) e, ocasionalmente,
neuroldgico. O envolvimento multiorganico nem sempre se
manifesta simultaneamente, dificultando o diagnostico.

O teste da patergia consiste numa reagéo cutanea ines-
pecifica de hipersensibilidade a picada com agulha. O re-
sultado é positivo quando surge uma pustula, 24 a 48 horas
apos a picada. A adicdo deste teste aumenta a sensibili-
dade diagnodstica, embora ndo seja patognomonico, nem
obrigatoria a sua realizagéo.? Os portadores do HLA-B51/
B5 tém maior suscetibilidade para a DB e, embora néo seja
critério de diagnéstico, € util para o seguimento dos doen-
tes que ainda ndo completaram manifestagdes clinicas su-
ficientes para se poder confirmar o diagnéstico.’

Neuro-Behget (NB) corresponde ao envolvimento neu-
rolégico da DB e atinge predominantemente o sistema ner-
voso central (SNC).''? Este artigo pretende rever os dados
mais recentes acerca desta entidade, de modo a facilitar o
diagndstico e tratamento precoce dos doentes afetados.

CARATERIZAGAO

O acometimento neurolégico da DB manifesta-se, em
média, cinco anos apos o inicio de sintomas sistémicos,
mais frequentemente no sexo masculino, entre a terceira e
quinta décadas de vida.'® Apesar de pouco frequente, é das
complicagdes com maior morbimortalidade e o tratamento
ndo pode ser atrasado, sob pena da instalagao de sequelas
irreversiveis.'

A maioria dos estudos reporta uma prevaléncia inferior

Tabela 1 — Score de pontuacédo para diagnostico de doenga de
Behcet

Lesbes oculares

Aftose genital

N NN

Aftose oral

Lesbes cutaneas
Manifestagbes neurolégicas
Manifestagdes vasculares

= 4 a

Teste de patergia positivo

Pontuagéo = 4 indica diagnostico

% O teste de patergia é opcional e o sistema de pontuagédo primario n&o inclui este
teste. Contudo, quando é realizado, deve ser adicionado um ponto extra, se for positivo
(adaptacéo do ISGBD).
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a 10%, apesar de ser variavel (3% - 30%) de acordo com
as séries hospitalares.®'® Numa série de um centro hospi-
talar do Norte de Portugal (1993 - 2013), identificaram-se
138 doentes com DB, dos quais 25 (18,1%) desenvolveram
NB_11,12

O envolvimento do SNC é geralmente classificado em
parenquimatoso e ndo-parenquimatoso. O parenquimatoso
€ a complicagéo neurolégica mais comum, correspondendo
a um processo inflamatério meningoencefalitico, geralmen-
te associado a exacerbagdo dos sintomas sistémicos.”® A
clinica neurolégica varia, e as manifestagbes mais comuns
séo cefaleia, sintomas ou sinais sensitivo-motores, crises
epiléticas, doengcas do movimento, encefalopatia, ataxia
cerebelosa ou neuropatias cranianas. '

A cefaleia é o sintoma neuroldgico mais comum na DB,
mas a maioria esta relacionada com cefaleias primarias
(como enxaqueca ou cefaleia de tenséo), pelo que estas
hipéteses devem ser sempre consideradas.'” A cefaleia di-
retamente relacionada com o envolvimento neurolégico da
DB apresenta-se em cerca de 10% dos casos.® A investi-
gacao deste sintoma devera ser aprofundada na presenca
de sinais de alarme, nomeadamente, cefaleia progressiva
ou persistente; severa ou incapacitante; alteragéo do cara-
ter habitual da dor; primeira e mais intensa cefaleia sentida
pelo doente ou sinais/sintomas neurolégicos associados.

As manifestacdes clinicas dependerao da localizagéo
das lesdes inflamatorias, sendo as mais comuns no tronco
cerebral, génglios da base, via corticoespinhal e substancia
branca periventricular. A sindrome do tronco cerebral pode
estender-se desde o mesencéfalo, ganglios da base, até
ao diencéfalo. Associado as lesdes cerebrais ou do tronco,
ou isoladamente (menos frequente), pode existir envolvi-
mento medular, conferindo pior prognéstico.”® Neste caso,
os doentes podem apresentar sinais piramidais, nivel sen-
sitivo e/ou disfuncgéo esfincteriana. Défices neurocognitivos
também tém sido associados a esta patologia, em compa-
ragdo com controlos, sendo que uma revisao sistematica
concluiu que os dominios mais afetados sé&o a capacidade
visuoespacial, a memdria de trabalho e a aquisicdo de no-
vos conhecimentos. ™

As manifesta¢des neurolégicas apresentam-se comum-
mente de forma aguda ou subaguda e podem ser seguidas
de remissao, com ou sem sequelas. Num ter¢o dos casos
pode haver progressao posterior ao surto inicial (curso cro-
nico secundariamente progressivo) e mais raramente, a
clinica persiste sem melhoria desde o surto inicial (curso
crénico primariamente progressivo).'® Segundo uma meta-
-analise que comparou os tipos de evolugéo, verificou-se
que na aguda ocorre mais frequentemente febre e pleocito-
se no liquido cefalorraquidiano (LCR), enquanto na crénica
prevalecem alteragbes esfincterianas, ataxia e confuséo, e
a ressonancia magneética (RM) cerebral revela atrofia do
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tronco cerebral.?

O NB né&o parenquimatoso ocorre em cerca de um quin-
to dos casos e corresponde a doenga secundaria ao envol-
vimento vascular.?’ A apresentacdo é mais frequentemente
subaguda ou crénica, embora possa ter um inicio agudo
(< 48 h), em um tergo dos casos.?” O envolvimento venoso
pode apresentar-se sob a forma de trombose venosa cere-
bral (TVC), manifestagdo mais comum, ou de hipertenséo
intracraniana sem alteragées na imagem (TC/RM) cere-
bral, denominada hipertenséo intracraniana idiopatica. Os
doentes apresentam-se com cefaleias, alteragdes visuais,
papiledema, sinais neuroldgicos focais, oftalmoplegia ou
encefalopatia.”” Nestes casos € frequente o envolvimento
vascular extracraniano.?* A doenga arterial € menos fre-
quente e inclui tromboses agudas, disse¢des ou aneuris-
mas. Estas entidades geralmente apresentam um padréo
monofasico (raramente recorrem) e, portanto, conferem
melhor progndostico.

O sistema nervoso periférico também pode ser acome-
tido, embora raramente e de forma assintomatica ou com
sintomas ligeiros. Existem casos reportados de neuropatia
ou miopatia, com estudos de condugéo nervosa e bidpsias
a revelar neuropatia axonal ndo-vasculitica.?®

DIAGNOSTICO

O diagndstico do NB é maioritariamente adquirido com
base em achados clinicos. Os exames complementares
auxiliam na distingdo entre diagnosticos diferenciais e na
exclusdo de complicagbes, mas ndo existem testes espe-
cificos para confirmar o diagnostico. Como os sinais e sin-
tomas sistémicos estdo geralmente presentes aquando do
envolvimento neuroldgico, é fundamental reconhecé-los,
para se ponderar este diagndstico (Tabela 1).

Em 2014 foram publicadas recomendagbes de um con-
senso internacional, com critérios de diagnoéstico de NB, no
sentido de uniformizar a clinica.?® O grupo de peritos propds
critérios ‘definitivos’ e ‘provaveis’, de acordo com os dife-
rentes graus de certeza do diagndstico de DB e os detalhes
das manifestagdes neuroldgicas (Tabela 2).

Apesar do maior reconhecimento desta entidade, é
importante relembrar que as manifestacdes neuroldgicas
podem néo corresponder a NB, ja que doencgas primarias,
como a enxaqueca ou o acidente vascular cerebral, sao
mais frequentes. Adicionalmente, esses sinais ou sintomas
podem corresponder a efeitos adversos do tratamento,
como infe¢des ou neoplasias secundarias.

INVESTIGAGAO

A RM cerebral é o exame gold standard para avaliar o
envolvimento do SNC. Recomenda-se a utilizagdo de con-
traste e realizagdo de veno-RM para auxiliar o diagnosti-
co diferencial com doencgas inflamatérias do SNC e para
excluir TVC. As lesdes cerebrais agudas e subagudas sao
hipo ou isointensas nas sequéncias em T1 e hiperintensas
em T2, FLAIR (fluid attenuated inversion recovery) e difu-
séo, geralmente com captacdo de contraste (Fig. 1). Na
fase cronica, as lesdes sdo tendencialmente menores e
pode existir atrofia do tronco cerebral e lesées inespecifi-
cas da substancia branca, que ndo captam contraste.?

A realizagdo de pungdo lombar é fundamental, tanto
para suportar o diagnostico, como para excluir infegdo do
SNC ou outros mimetizadores. No envolvimento paren-
quimatoso é frequente a elevagéo da proteinorraquia e da
pleocitose, com glucorraquia normal, embora a auséncia
de alteragdes nao exclua o diagnostico. A presenca de ban-
das oligoclonais com origem intratecal é pouco frequente,
embora possa existir em até 17% dos casos. A interleuci-
na-6 no LCR correlaciona-se com a atividade da doenca
pelo que podera ser Util na monitorizacdo do NB parenqui-
matoso, especialmente na auséncia de outros sinais infla-
matdrios.”” No NB ndo-parenquimatoso, o LCR tende a ser
normal, com exceg¢ao de aumento da pressao de abertura.
Pela baixa especificidade e sensibilidade, ndo existem mar-
cadores sistémicos que auxiliem o diagndstico. Tanto a pro-
teina C reativa como a velocidade de sedimentagdo podem
estar elevadas, mas tém valor limitado no diagndstico.

A clinica, neuroimagem e alteracdes no LCR sao geral-
mente suficientes para assumir o diagndstico, sendo rara

Tabela 2 — Critérios para o diagnodstico de neuro-Behget, segundo as recomendagdes do consensus internacional

NB definitivo (cumpre os trés seguintes critérios)

1. Cumpre os critérios para diagnostico de DB (pelo ISGBD)

2. Apresenta sindrome neurolégica (com sinais neuroldgicos objetivos) reconhecida como causada pela DB e suportada por alteragdes

tipicas em um dos:
a. Neuroimagem
b. LCR

3. Nao existe outra melhor explicagéo para a clinica neurolégica

NB provavel (cumpre um dos dois seguintes critérios, na auséncia de outra melhor explicagcdo para a clinica neurologica)

1. Apresenta sindrome neurolégica sugestiva, com manifestagdes tipicas de DB mas que ndo cumprem os critérios do ISGBD

2. Apresenta sindrome neurolégica nao-carateristica num doente que cumpre os critérios para DB (pelo ISGBD)

Adaptacado de Kalra S, et al*®
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Figura 1 — Exemplos de ressonancia magnética cerebral em doentes com neuro-Behget. Areas de hipersinal em T2 e T2/FLAIR em topo-
grafia justacortical e nas coroas radiadas (A), na amigdala temporal e cabega do hipocampo a esquerda, com atingimento profundo da
capsula interna e transi¢éo talamo-mesencefalica a esquerda (B), nucleos lentiformes e talamos bilateralmente (C).

a necessidade de realizar bidpsia cerebral. Os achados
anatomopatolégicos também ndo sdo patognomonicos,
mas existem achados comuns descritos na literatura. Na
fase aguda/subaguda encontram-se sinais de perivasculi-
te, com infiltragdo perivascular de linfécitos, neutréfilos e,
raramente, eosinofilos, com ou sem sinais de necrose. Em
fases mais tardias, a infiltragédo inflamatoéria € menos evi-
dente e predomina a perda axonal e gliose.?®

Estudos neurofisiolégicos também podem auxiliar o
diagnostico em determinadas situagdes. A eletromiografia
pode ser util para caraterizagdo dos raros casos de sus-
peita de neuropatia ou miopatia associadas a DB. Apesar
do eletroencefalograma n&o apresentar alteracdes espe-
cificas, pode ser vantajoso no diagnostico diferencial com
outras entidades, nomeadamente encefalites viricas.® Os
potenciais evocados visuais podem ser Uteis para deter-
minar eventual envolvimento subclinico do nervo 6tico e,
adicionalmente, comprovar o beneficio do tratamento.*

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

O diagnostico diferencial inclui doengas inflamatérias
do SNC, nomeadamente esclerose multipla (EM), infecdes
do SNC, sindromes uveomeningiticas (lupus eritematoso
sistémico, sarcoidose, sindrome de Sjégren), sindrome an-
tifosfolipidica, acidente vascular cerebral em idade jovem
ou linfoma primario do SNC.?'

A EM é a principal hipétese diagnostica tendo em conta
a similaridade da idade de inicio, o tipo de evolugéo e as
lesdes inflamatoérias na RM cerebral. Assim, na presenca
de atipias para EM, especialmente se sintomas sistémicos,
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deve considerar-se a hipétese de NB. Enquanto este se
manifesta frequentemente com cefaleias, sintomas moto-
res, disartria pseudobulbar e alteragdes cognitivo-compor-
tamentais, na EM predominam sintomas sensitivos, nevrite
otica, oftalmoplegia internuclear, ataxia e/ou disartria cere-
belosa.* Relativamente a neuroimagem, no NB identifica-
-se, por vezes, atrofia do tronco cerebral e lesdes cerebrais
maioritariamente subcorticais, enquanto na EM predo-
minam lesdes medulares e as cerebrais tém um padrao
periventricular mais caracteristico. O LCR pode auxiliar a
diferenciacdo pela presenca de bandas oligoclonais, que
sdo raras no NB.?" Apesar do neurolipus também poder
apresentar lesbes da substancia branca, é raro envolver os
ganglios da base ou o tronco cerebral. Manifesta-se com
sintomas neuropsiquiatricos, alteragbes mnésicas e crises
epiléticas, mais frequentemente do que no NB.*? Nestes ca-
sos, deve-se descartar sindrome antifosfolipidica primaria
ou secundaria associada.

A evidéncia de sintomas constitucionais, uveite e lesdes
mucocutaneas também relembram a sarcoidose. A neuro-
-sarcoidose apresenta-se comumente com neuropatias
cranianas e sindrome meningea, embora possa envolver
qualquer parte do SNC.* Algumas infegdes, como a tuber-
culose e a brucelose, também s&o incluidas no diagndstico
diferencial pois podem apresentar-se com quadros suba-
gudos a cronicos, caraterizados por meningite e manifesta-
¢Oes orais, mucocutaneas e/ou gastrointestinais.*

Outras sindromes mais raras também devem ser consi-
deradas em determinados casos atipicos, nomeadamente
a sindrome de Cogan, que corresponde a uma vasculite
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de grandes vasos com envolvimento predominantemente
ocular e vestibulo-auditivo, mas também vascular e com
sintomas constitucionais.®> A sindrome de Susac é uma
doenca imune rara que afeta a microcirculagdo sistémica,
caraterizando-se pela triade clinica: encefalopatia, hipoa-
cusia neurossensorial e alteragdes visuais.*

TRATAMENTO

Os modos de abordagem terapéutica sao diferentes de-
pendendo do tipo de envolvimento do SNC, da experiéncia
de cada centro e/ou da gravidade de cada caso. A maioria
das recomendacdes fundamentam-se em estudos obser-
vacionais controlados, ja que ndo existem ensaios clinicos
randomizados nesta area.

Segundo as recomendagbes da EULAR 2018, os sur-
tos com envolvimento parenquimatoso tratam-se com cor-
ticoide em alta dose (metilprednisolona endovenosa 1 g/
dia durante sete dias), seguido de prednisolona oral (1 mg/
kg/dia durante um més e posterior desmame de 5 — 10 mg
a cada 10 - 15 dias, durante dois a trés meses).®” Visto
que os efeitos imunossupressores das terapéuticas modifi-
cadoras de doencga (TMD) podem durar trés a seis meses
para atingir o pico de eficacia, recomenda-se um desmame
progressivo e lento da corticoterapia. A altura para o inicio
das TMD nao esta claramente definida. No entanto, estas
terapéuticas sao essenciais para controlar o processo infla-
matorio, prevenir ou reduzir o risco de recidivas, minimizar
a exposicao a corticoterapia e ajudar a controlar os outros
sintomas sistémicos. Recomendam-se varios tipos de imu-
nossupressores, nomeadamente a azatioprina, preferivel
pelo menor risco de efeitos adversos e maior acessibilida-
de. Adose inicial corresponde a 1 - 1,5 mg/kg/dia, que pode
ser gradualmente aumentada a cada cinco a sete dias, até
a dose terapéutica maxima (2,5 mg/kg/dia). Os imunossu-
pressores alternativos sdo o metotrexato (12,5 — 25 mg/
semana) ou micofenolato de mofetil (dose inicial de 1000
mg/dia e manutengdo de 2000 — 3000 mg/dia). A Comis-
sao Nacional Japonesa para Doenga de Behget de 2020
recomenda preferencialmente a colchicina (1 - 2 mg/dia)
no primeiro surto, apds avaliagdo do risco-beneficio indi-
vidual, devendo ser introduzida na fase de desmame da
corticoterapia, e mantida durante cinco anos. Este farmaco
é considerado mais benéfico na prevencgao de novos surtos
que os outros imunossupressores, como a azatioprina.*®

Os anticorpos monoclonais anti-TNF devem ser con-
siderados como primeira opgdo na doenga grave (com
fatores de pior progndstico) ou refrataria.***° O infliximab
provou ser o mais eficaz na DB com envolvimento ocular
refratario e neurolégico e é aquele com mais dados na li-
teratura.’* As recomendagdes japonesas também consi-
deram o uso concomitante de infliximab em doentes com
reduzida resposta a altas doses de corticoide.*® Apresenta
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uma resposta clinica favoravel em mais de 80% dos casos
e uma redugao do risco de recidiva e da progresséo para
incapacidade.**? O tratamento é administrado via endove-
nosa (5 mg/kg) nas semanas 0, 2 e 6 e depois a cada 8
semanas. O adalimumab e o etanercept séo alternativas ao
infliximab, administrados via subcuténea, 40 mg bimensal e
50 mg semanal, respetivamente.’® A ciclofosfamida é outra
alternativa, com formulagéo oral (1 — 3 mg/kg/dia) ou en-
dovenosa (500 — 1000 mg/m? mensal) durante seis a nove
meses.*®

Estudos recentes tém demonstrado beneficio com inibi-
dores da interleucina-1 (em particular a anakinra), no trata-
mento das manifestacdes mais severas (oculares e neuro-
I6gicas), nomeadamente nos casos refratarios aos farma-
cos de primeira linha.** A ciclosporina é recomendada no
tratamento da DB com envolvimento ocular, mas deve ser
evitada no NB, pois associa-se a neurotoxicidade, podendo
acelerar o desenvolvimento de sintomas neuroldgicos nes-
tes doentes.?'*

O tratamento da TVC acarreta algumas controvérsias.*®
Por um lado, é recomendada a utilizagéo de corticoterapia,
dada a hipétese de que é o processo inflamatério que leva
a aderéncia do trombo no vaso. No entanto, ndo existem
dados definitivos sobre o beneficio em adicionar imunos-
supressores nestes casos, tendo em conta a baixa proba-
bilidade de recidiva. A hipocoagulacéo, sendo o tratamento
standard da TVC com outras etiologias, € recomendada
por um periodo curto (trés a seis meses). Alguns centros
iniciam tratamento com heparina de baixo peso molecular
ou heparina nao-fracionada (cinco dias) e no terceiro dia
sobrepbem a varfarina, até obtencéo do INR alvo (2,5 - 3)
e posterior suspensdo da heparina.” Algumas recomen-
dacdes sugerem a exclusdo de doenca vascular extracra-
niana, nomeadamente aneurismas sistémicos, para evitar
complicagdes da hipocoagulagéo.” Certos peritos sugerem
exclusado de trombofilias, apds suspensao da hipocoagula-
¢éao, para aferir a necessidade de manutencéao da terapéu-
tica a longo prazo.™

PROGNOSTICO

Os fatores de pior progndstico incluem o envolvimento
parenquimatoso do SNC, a extenséo das lesbes, as altera-
¢bes inflamatdrias do LCR (elevagéo da pleocitose), as re-
cidivas (essencialmente quando associadas ao desmame
da corticoterapia) e a progressdo precoce da doenga.***
A presenca de disfuncéo cognitiva, alteracao esfincteriana,
sinais piramidais e do tronco cerebral estdo associados a
maior incapacidade.?” Embora o prognéstico seja predomi-
nantemente melhor em pacientes com TVC, estes podem
ter morbimortalidade significativa devido ao envolvimento
sistémico mais grave.® Fatores como o sexo, a presenga
de outras manifestagdes sistémicas da DB e a idade de
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inicio dos sintomas nao parecem influenciar o progndsti-
co.”" A taxa de mortalidade destes doentes pode atingir 8%
a 10%, de acordo com os estudos.**' Ndo existem escalas
validadas para avaliar a incapacidade dos doentes com NB
e as que existem ainda necessitam de melhorias.*

CONCLUSAO

O NB consiste numa das manifestagbes mais graves
e incapacitantes da DB, e deve, portanto, ser sempre con-
siderado na presencga de clinica neuroldgica associada a
historia de Ulceras genitais ou orais, uveite ou outros sinto-
mas sistémicos. Apesar de relativamente rara, € uma enti-
dade potencialmente tratavel, pelo que a sua suspeicédo &
fundamental para evitar sequelas irreversiveis, em caso de
atraso no tratamento. Esta entidade pode apresentar varios
tipos de manifestagéo, desde formas praticamente assinto-
maticas até evolugéo progressiva com disfungédo neurolo-
gica incapacitante. Assim, deve ser incluida no diagnostico
diferencial de doengas inflamatérias, infeciosas ou desmie-
linizantes do SNC.

O reconhecimento de fatores de mau progndstico &
fundamental na decisdo terapéutica. O envolvimento pa-
renquimatoso, especialmente se existir acometimento do
tronco cerebral, e alteragbes do LCR podem justificar te-
rapéuticas mais agressivas. A imunomodulagéo com tera-
péutica bioldgica € indicada nos casos de refratariedade ou
pior prognostico.
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