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Surdez subita bilateral em paciente com Doenca de Behget: relato de
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RESUMO

Introducdo: A Doenca de Behget corresponde a uma patologia de carater autoimune,
frequentemente, essa doenca é diagnosticada a partir da triade dos seguintes sintomas:
inflamacdes oculares, Ulceras genitais e Ulceras orais, ou, pela presenca de les6es de pele
e teste de patergia positivo. Relato de caso: Paciente de 47 anos, sexo masculino
apresentou perda auditiva do tipo sensorineural bilateral, com histéria de Glceras orais
recidivantes e quadro de meningite associado a artrite na adolescéncia. Na ocasido foi
submetido a exames laboratoriais, audiométricos, tomografia e ressonancia magnéticas
de cranio. Apresentou positividade fraca dos anticorpos anti-cocleares e teste de patergia
positivo. O paciente recebeu o diagnéstico de doenca de Behget e tratamento adequado.
Discussdo: As manifestacfes otorrinolaringolégicas, apesar de raras, podem estar
presentes no quadro sintomatico do paciente portador de doenca autoimune, dificultando
o diagndstico pelos especialistas. No caso da Doenca de Behcet, a fisiopatologia esta
relacionada a vasculite de vasos da orelha interna que progridem com isquemia e
alteracdes neuropéticas e consequentemente, perda auditiva do tipo sensorineural.
Conclusdo: As disacusias sensorineurais podem estar relacionadas as doengas
imunomediadas e € importante realizar o rastreio dessas patologias pelo seu carater de
acometimento sistémico e ampla sintomatologia.

Palavras-chave: perda auditiva sensorineural, Doenca de Behcet, doenca imunomediada
da orelha interna.

ABSTRACT

Introduction: Behget's disease corresponds to an autoimmune pathology. Often, this
disease is diagnosed from the triad of the following symptoms: ocular inflammation,
genital ulcers and oral ulcers, or, by the presence of skin lesions and a positive pathergy
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test. Case report: A 47-year-old male patient had bilateral sensorineural hearing loss, with
a history of recurrent oral ulcers and meningitis associated with arthritis in adolescence.
At the time, he underwent laboratory tests, audiometry, tomography and magnetic
resonance imaging of the skull. He showed weak positivity of anti-cochlear antibodies
and a positive pathergy test. The patient was diagnosed with Behget's disease and
appropriately treated. Discussion: Otorhinolaryngological manifestations, although rare,
may be present in the symptomatic picture of patients with an autoimmune disease,
making diagnosis difficult by specialists. In the case of Behcet's disease, the
pathophysiology is related to vasculitis of inner ear vessels that progress with ischemia
and neuropathic alterations and, consequently, sensorineural hearing loss. Conclusion:
Sensorineural hearing loss may be related to immune-mediated diseases and it is
important to screen these pathologies due to their systemic involvement and wide
symptomatology.

Keywords: Behcet Disease, sensorineural hearing loss, immune inner ear disease.

1 INTRODUCAO

A Doenca de Behget corresponde a uma inflamacédo sistémica que evolui com
acometimento vascular devido a uma resposta imunomediada do organismo. Essa
patologia tem maior incidéncia na regido entre o Mediterraneo e o leste Asiatico,
acometendo majoritariamente, adultos jovens entre 20 e 40 anos, sexo masculino na
proporcdo de 7:1' de maneira esporadica sem relagdo familiar?. O diagndstico dessa
afeccdo, a principio, é clinico a partir da manifestacdo dos sintomas e da avaliacéo
médica. Nao existindo um teste laboratorial especifico para tal. Para o diagnostico da
Doenca de Behcet temos os critérios internacionais de 2013 que incluem Ulceras orais
recorrentes (pelo menos 3 episddios em 1 ano) e pelo menos dois dos critérios a seguir:
Ulceras genitais recidivantes, lesdes oculares (uveites ou retinite) diagnosticadas pelo
oftalmologista, lesdes de pele (eritema nodoso, pseudofoliculites, lesbes papulares e
pustulosas) ou ainda, teste da patergia positivo interpretado por um medico de 24h a 48h
apos a realizagdo do teste®,

A Doenca de Behcet, por ser uma doenca sistémica e de carater autoimune, pode
ter manifestagcdes otorrinolaringoldgicas. Tais manifestacdes, apesar de raras, poderéo
estar presentes no quadro sintomatico do paciente, eventualmente dificultando o
diagndstico. Foi s6 em 1962, que Alajouanine e cols * descreveram pela primeira vez um
caso de Doenca de Behcget com envolvimento de orelha interna. Nessa situacdo, 0s
sintomas podem se apresentar como agudos ou de carater insidioso, corroborando para

complexidade do diagndstico.

Brazilian Journal of Development, Curitiba, v.9, n.5, p. 15671-15679, may., 2023



Brazilian Journal of Development
ISSN: 2525-8761

15674

As manifestacbes otoneurolégicas podem ser zumbidos, vertigem e perda
auditivas, sendo este ultimo o sintoma mais comum. Em um estudo conduzido por Erding
e colegas, a deficiéncia auditiva esteve presente em 55% dos casos e a perda auditiva
sensorineural nas altas frequéncias foi mais comum, quando comparada com as perdas
nas frequéncias da fala®. Geralmente o acometimento é bilateral, podendo ser simétrico
ou assimétrico e ndo concomitante.

O acometimento coclear é mais prevalente que o do sistema vestibular ©, e a
agressdo da orelha interna ocorre a partir de inflamagdes vasculares. Outro mecanismo
fisiopatoldgico é a neuropatia decorrente do processo inflamatério cronico gerado pela
doenga autoimune.

Como a maioria das doengas imunomediada, aquelas que acometem a orelha
interna tém boa resposta ao tratamento clinico com corticosteroides. Em casos de
refratariedade ou baixa resposta clinica, a aplicacdo topica (transtimpanica) de
corticoides, imunossupressores ou imunobioldgicos sdo tratamentos adjuvantes a serem
considerados’.

Este artigo tem como objetivo relatar um caso de um paciente com diagnoéstico de
Doenca de Behcet apOs perda auditiva sensorineural subita bilateral, além de discutir

sobre tratamento e progndstico.

2 RELATO DE CASO

Paciente A.S.S, 47 anos, sexo masculino procurou o atendimento com especialista
apos um quadro de surdez subita a direita associado a zumbido de carater autolimitado,
com evolucdo ha 4 dias. Negava demais sintomas otorrinolaringoldgicos. Avaliacdo
otolégica sem alteragdes. Na audiometria apresentava perda auditiva sensorineural severa
a direita e curva audiométrica com média tritonal dentro dos limites da normalidade, mas
aspecto descendente a esquerda (Figura 1). Neste exame o paciente apresentava um Teste
de Percepcdo de Fala (SRT) de 65dB na orelha direita e 15dB na orelha esquerda, assim
como um Indice Percentual de Reconhecimento de Fala (IPRF) de 12% em 85 dB em
orelha direita e de 92% em 45dB em orelha esquerda. Iniciou-se tratamento com

corticosteroide oral e transtimpanico, aciclovir e pentoxifilina.
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Figura 1 — Audiometria pré-tratamento.
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Fonte: Arquivo pessoal

Houve melhora parcial da hipoacusia. No entanto, 40 dias ap6s o quadro inicial,
ele evoluiu com desequilibrio leve, sem crise vertiginosa aguda, e com hipoacusia a
esquerda. Tinha o exame fisico otoneuroldgico dentro da normalidade, sem alteracGes
sugestivas de hipofuncdo vestibular. A nova audiometria confirmou perda auditiva
sensorineural moderadamente severa em ambos o0s ouvidos. A ressonancia magnética de
cranio e tomografia de o0ssos temporais ambos evidenciaram secre¢des em células
mastoideas bilateral com sinais de cronicidade, sem outras alteracdes. Iniciou-se a
pesquisa laboratorial de autoimunidade e foi encaminhado ao reumatologista. Dentre 0s
exames solicitados tém-se: sorologias para HIV, CMV, Sifilis, auto anticorpo
cardiolipina, fator anti-nuclear (FAN), anti- ANCA, fator reumatoide, hemograma,
glicemia, e anticorpos anti-cocleares (hps70-68kD), todos 0s exames vieram sem
alteracdes sugestivas, exceto pelo anticorpo anti-coclear que apresentou uma positividade
fraca no Western Blot. Na histéria pregressa, o paciente apresentava Ulceras orais de
repeticdo e uma internagdo por meningite associada a artrite ainda na adolescéncia.

Em avaliacdo conjunta da equipe de otorrinolaringologia e reumatologia,
confirmou-se o diagndstico de Doenga de Behget mediante positividade do teste de

patergia (Figura 2) e incluséo dos critérios clinicos.
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Figura 2 - Teste de Patergia do paciente A.S.S.

Fonte: Arquivo pessoal.

Iniciado o tratamento direcionado e apdés um ciclo de pulsoterapia com
metilprednisolona endovenosa e 10 sessfes na camera hiperbarica. O paciente retornou
com melhora parcial da disacusia e com audiometria demonstrando perda auditiva
sensorineural moderada plana a direta e rebaixamento leve a moderado dos limiares
auditivos a partir de 3000Hz em orelha esquerda.

Apesar da melhora parcial do quadro, optou-se por introduzir a corticoterapia oral
com prednisona 30mg/dia e 0 imunossupressor Azatioprina 50 mg duas vezes ao dia.
Apds sessenta dias, paciente retorna com recuperacao auditiva significativa, apresentando
um novo exame audiométrico com perda auditiva sensorineural leve e plana em orelha
direita, e limiares auditivos normais com rebaixamento leve a partir de 3kHz a esquerda
(Figura 3) um SRT de 35dB na orelha direita e 15dB na orelha esquerda, assim como um
indice IPRF de 84% em 65 dB em orelha direita e de 96% em 45dB em orelha esquerda.

Figura 3- Audiometria p6s-tratamento.
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Fonte: Arquivo pessoal.
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Paciente apresentou uma significativa resposta clinica ao tratamento proposto,
com uma recuperagao importante da audi¢do. Além disso, uma vez com o diagnostico de
uma doenca autoimune estabelecido, viabilizou-se o acompanhamento do caso,

eventualmente identificando precocemente novas manifestacoes.

3 DISCUSSAO

As doengas sistémicas autoimunes como llpus eritematoso sistémico (LES),
poliarteritenodosa, artrite reumatoide, arterite de células gigantes, granulomatose de
Wegener, retocolite ulcerativa, Sindrome de Cogan, doenca de Behcget, doenca de
Hashimoto, podem estar associadas a perdas auditivas sensorineurais. 1sso é definido pela
otorrinolaringologia como disacusia neurossensorial imunomediada. Nestes casos as
faixas de alta frequéncias sao comumente mais lesadas.

Véarios mecanismos fisiopatoldgicos tentam explicar essa agressao aos Orgaos
otologicos. Em 2002 Penido e colegas®, sugeriram a hipersensibilidade imediata (IgE
contra antigenos cocleares ou imuno-complexos); acdo direta das células T citotoxicas;
hipersensibilidade mediada por complexo antigeno-anticorpo; hipersensibilidade tardia
(possivel exposicdo de antigenos cocleares ndo expressados, a partir de lesdo traumatica
ou infecciosa, sensibilizando linfocitos T circulantes com dano ao 6rgao); mecanismo
autoimune classico (formacdo de auto-anticorpos ou anticorpos de acdo cruzada entre
diferentes 6rgdos (rim e cAclea principalmente) .

Nos dias de hoje, sabe-se que existem anticorpos contra antigenos especificos da
orelha interna e que eles ja podem ser pesquisados via exames laboratoriais. Embora eles
apresentem alto valor preditivo positivo, um resultado negativo ndo permite afastar uma
doenga imunomediada da orelha interna. O método de Western Blot é capaz de identificar
o anticorpo anti hsp 70 (Heat Shock Protein 70-68kD), diretamente relacionado a
distdrbio imunolodgico do ouvido interno e quando positivo apresenta melhor prognostico
com boa resposta ao imunossupressor'? .

Além dos exames laboratoriais, 0s exames complementares, como a ressonancia
magnética do cranio pode auxiliar no diagnostico, ja que o padrdo de hiper sinal em T1
na orelha interna apo6s injecdo de contraste gadolineo sugere processo inflamatério
exacerbado no local.

No caso da Doenga de Behget com acometimento da orelha interna, a
fisiopatologia especifica ainda € uma incdgnita, mas as possibilidades se estendem desde

alteracOes vasculares evoluindo com isquemia até alteracGes neuropaticas geradas a partir
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do mecanismo de lesdo autoimune. Em 1990, um estudo com pacientes portadores de
doenca de Behcet ! evidenciou que o acometimento da artéria coclear comum leva o
paciente a apresentar perda auditiva podendo ser progressiva, ou até mesmo subita. Ja um
segundo estudo feito por Gemignani e colegas'?> observou que a perda auditiva em
paciente com doenca de Behget também pode estar associado aos anticorpos contra o
antigeno HLA- B51 produzido pelo individuo portador da sindrome de Behget.

Apesar da maioria dos artigos demonstrarem que 0 acometimento coclear é mais
comum quando comparado ao vestibular, em 2021, Baki e colegas'®, evidenciaram que a
vasculite autoimune pode afetar o reflexo vestibulo-célico resultando em anormalidades
no Potencial Evocado Miogénico Cervical, mesmo com o paciente ndo apresentando
manifestagdes clinicas de vertigem.

As doencas autoimunes da orelha interna tém como tratamento inicial a
corticoterapia, a principio com prednisona variando desde 60mg/dia ou 1mg/kg/dia por
tempo variavel de 1 més a 3 meses. Quando o paciente apresenta contraindicacao ao
tratamento sistémico com corticoide, é possivel tentar a via transtimpanica com bem
menos efeitos colaterais e de carater transitorio. Em casos de refratariedade ao tratamento
primeira linha, tem se medica¢6es como metotrexato, ciclofosfamida, e imunobioldgicos
que podem ser utilizados na tentativa de controlar o processo inflamatorio exacerbado
produzido pela doencga autoimune, e consequentemente recobrar as fungdes auditivas e

vestibulares.

4 CONCLUSAO

A Doenca de Behget por ser uma doenca sistémica autoimune pode se apresentar
de diversas formas clinicas e nem sempre sera diagnosticada conforme os protocolos pré-
estabelecidos. Dessa forma, é fundamental o acompanhamento desses pacientes, com
exames audiométricos e vestibulares seriados. Também, o seguimento com uma equipe
multidisciplinar, neste caso composto por otorrinolaringologistas, fonoaudiologos e
reumatologistas. Aplicando com isso, uma medicina de preciséo, aumentando a chance
do paciente de ter a melhor recuperagéo possivel da disacusia e bom controle da doenca

autoimune que pode apresentar sintomatologia variavel.
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