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A sindrome de Behget (SB) foi descrita como entidade clinica isolada por
Hulusi Behget que incluiu trés pacientes com tulceras aftosas recorrentes na
mucosa oral e genifal, e irite ou iridociclite2.  Posteriormente, envolvimento
mucocutdneo, ocular, intestinal, articular, vascular, urogenital e neurologico foi
acrescentado 4.10,14.20,22. comprometimento do sistema nervoso central (SNC)
ocorre em 10-259% 413, Pallis e Fudge classificaram as complicacdes neurolé-
gicas em trés sindromes clinicas: do tronco cerebral, meningomielitica e orga-
nica confusional17. Na verdade o quadro clinico ¢ polimorfo podendo apre-
senfar-se como meningite asséptica, encefalite, sinais e sintomas relacionados
ao tronco cerebral, nervos cranianos, sindromes piramidais, extrapiramidais, cere-
belares ou da medula espinai456.11,15,16,17 A ocorréncia de edema de papila
como sinal de hipertensdo intracraniana (HIC) é descrita associada com outras
sindromes neurolégicas, ou acompanhada somente de pleocitose no liguido cefa-
lorraquidiano (LCR)1.6,15.21,23.  (Casos ha, entretanto, em que a HIC ocorre
como unica manifestacdo neuroldgica. Em 1959 Masheter 12 descreve um caso
de pseudotumor cerebral (PTC) na SB decorrente de tromboflebite de seio
dural.  Posteriormente Kalbian e Challis? no estudo de 12 casos com mani-
festagbes neurclogicas descrevem trés com papiledema sendo que em dois o
LCR estava normal; Fadli e Youssei5 relatam 45 casos sendo 22 com acome-
timento neurologico e, destes, 5 (22,8%) com PTC. Reza e Demanes 19 documen-
tam um caso associado com hemoptise e arterite. A trombose venosa cerebral
(TVC), uma das manifestagies da SB, tem sido enfatizada como causa de
HIC 1.3,7.8,18.21  Bousser ¢ col.2 apresentam dois casos de TVC angiografica-
mente demonstrada, sendo que em um havia HIC com LCR normal e sem sinais
de projecdo. Pamir e coll® mostram 6 casos com LCR sem pleocitose e pro-
teinorraquia de 20-4Tmg/dl; dos 4 pacientes que realizaram estudo angiografico,
em dois foi evidenciada oclusdo do seio sagital superior. Ibrahimi e col8
estudaram 5 casos de PTC, trés com angiografia normal; um, com alteragéio
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da circulacdo dos seios venosos cerebrais e um, com trombose incompleta do
seio longitudinal superior.

Assim, a evidéncia de PTC como manifestagdo da SB justifica a apresen-
tacdo deste caso.

QOBSERVACAQ

MNS, RG 2223144-K, branca, procedente de S#c Paulo, foi internada no Hosapital
das Clinicas da FMUSP, em agosto de 1985 referindo cefaléia latejante originada na
regifo temporal esquerda com irradiacgio holocraniana ha 8 meses. Piorou trés meses
ap6és o inicio, com aparecimento de nduseas, vOmitos e embagamento visual. Enire os
antecedentes pessoais referia aftas crogenitais recorrentes. No exame clinico encon-
trava-se em bom estado geral, PA 12/8, FC 76 ritmica, exame c¢Ardio-respiratério e
abdominal normal. < exame neuroléogico mostrou edema de papila bilateral, sem alte-
racbes de vasos ou retina. Exames complementares — Hb 14,3g/dl, Ht 46,1%, glicemia
73mg/100ml, eletroforese de proteinas normal. Eletrencefalograma, tomografia axial
computadorizada de cranio normais. LCR (punc¢ic SOD) com pressio inicial de 38cm
de agua com exame quimioccitolégico normal e eletroforese de proteinas com discreto
aumento de gamaglobulinas. O exame neuro-oftalmolégico revelou biomicroscoepia nor-
mal e campo visual com constrigio difusa, com degrau nasal bilateralmente na porcac
infericr e aumento da mancha cega. Monitorizagdo continua da pressic do LCR por
puncio subaracnoidea lombar no periodo de 24 horas evidenciou pico de pressio de
até 30mmHg € presenca de ondas B. Evolugio — Tratada com dexametasona 16mg/dia
¢ pun¢do lombar duas vezes por semana, sem melhora clinica ¢ sem diminuicdo da
pressn do LCR. Bm setembro de 1985 foi submetida a derivacio lombo-peritonial com
regresséio dos sintomas. Vinte dias apds a suspensdo do corticosterdide apresentou
poliartrite de grandes articulacdes, lesSes aftosas orogenitals e flebite superficial a
venopuncio, Novos exames realizados mostraram: fator reumatdide e fator anti-nuclear
negativos, mucoproteinas 6,4mg/10ml (2,3-3,6), VHS 7Tlmm na primeira hora {(12mm),
complemento total 242U/ml (170-330}, Csc 179mg% (55-120), 04 g% (20-50), fibri-
nogénio 520me% (165-488); ligiido sinovial estéril; bi6psia de dleeras de colo uterino
e vagina com processo inflamatdério agudo ulcerado, com presencga i imunofluorescéncia
de imunoglobulina A, M e fragdo C. do complemento nos vasos. Tratada inicialmente
com indometacina (150mg/dia) sem beneficios; recebeu entdo triancinolona (16mg/dia)
e colchicina {(lmg/dia). Recebeu alta hospitalar em dezembro de 1985 com melhora
clinica, Apods dois meses houve regressio do edema de papila, permanecendo com
palidez, acuidade visual normal e melhora do campo visual com diminuiciio da mancha
cega,

COMENTARIOS

A ocorréncia de PTC no caso apresentado foi evidenciada pelo quadro
clinico e exames complementares. A associacdo posterior de aftas em mucosa
orogenital, artrite e flebite superficial nos permitem o diagnostico de SB se-
gundo os critérios aceitos 18, Recentemente tem sido enfatizada a existéncia de
TVC em pacientes com PTC, embora neste caso ndo tenha sido realizado estudo
angiografico cerebral. A agressio venosa e as modificacdes no sistema fibri-
nolitico na SB podem contribuir para trombose do sistema venoso cerebral
produzindo PTC. Assim, na presenca de PTC a SB deve ser lembrada como
uma de suas causas e a pesquisa de TVC deve ser aventada por ser esta, na
SB uma provéavel etiologia do PTC, podendo ocorer como uma manifestagio
inicial da doenga.
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Adenda — Apoés a finalizacfio do trabalho tivemos outro paciente com 24
anos de idade, sexo masculine com histéria prévia de hemoptise de repeticio
hd um ano e meio. Desenvolvera ha 30 dias cefaléia intensa, latejante e edema
de papila. Diagnosticado pseudotumor cerebral (TAC de cranio com ventri-
culos diminuidos e I.CR normal) foi realizado estudo angiogrifico que revelou
ttombose de seio longitudinal superior.

RESUMO

Os autores descrevem um caso de sindrome de Behget tendo como mani-
festacdo neurologica quadro de pseudo tumor cerebral (PTC). E realcada a
possibilidade de trombose venosa cerebral desencadear PTC na sindrome de
Behget.

SUMMARY

Pseudotumor cerebri in Behget's disease: report of one case.

The authors describe one patient with Behget's disease who had pseudo-
tumor cerebri as a neurological manifestation. The possibility of pseudotumor
cerebri due cerebral venous thrombosis in Behget's disease is emphasized.
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