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Introdugdo

1937, Hulusi Behget;

multisistémica, evolugdo crénica;

vasculite >>> alt patoldgica predominante;

>> prevaléncia Mediterraneo (35/10000 Turquia)
e Japdo (1/10000 habitantes);

etiologia desconhecida.



Historia natural

adultos jovens

>> gravidade no sexo masculino

remissdo clinicaem > 40 A

vida média é normal



Critérios de diagndstico (International Study Group)

Ulceras orais recorrentes e dois dos seguintes:
Ulceras genitais recorrentes
lesdes oculares

lesdes cutdneas

teste de patergia +

poliartrite, ulceragdo da mucosa intestinal, lesdes vasculares



Neurobehget

10 a 25% dos doentes

cerca de 9% das causas de morte

>> meningoencefalite e lesoes difusas do tronco
(por vezes alt tipo HIC benigna, esclerose miltipla).



Neuropatologia

» tronco cerebral e ganglios basais

lesdes necroticas focais com infiltrado linfocitico e
leucocitdrio perivascular;

desmielinizagdo e gliose.

>> alt vasculares: |trombose venosa/seios durais

vasculite, aneurismas/pseudoaneurismas
arteriais;



Lesoes vasculares

patogenia multifactorial

95% em territdrio venoso:

arteriais: estenoses, tromboses e aneurismas;

aneurismas IC >>> excepcionais



Vasculite- Aneurismas Intracranianos

>> aneurismas IC mdltiplos

>> regressdo ¢/ trat médico
aneurismas pequenos, fusiformes, irregulares e distais

>> risco acrescido de ruptura dos aneurismas



Decisdo terapéutica nos aneurismas

Tratamento médico (corticoide, imunosupressor e colchicina)
regressdo imagioldgica possivel.

Terapéutica cirurgica/endovascular
>> associadas a tratamento médico.

Atitude de expectativa



Caso clinico I

39 A, sexo feminino,

inicia aos 9 A crises de aftose oral recorrentes, sem factores
[lar'ecipi‘ran’res, duracdo média 8 a 9 dias, com uma periodicidade de
5 em 15 dias; simultaneamente inicia alt do trdnsito intestinal com
episodios de diarreia (4 a 5 dejecgoes diarias, fezes com muco ndo
sanguinolentas, colonoscopia negativa);

a%r'avamen’r_o clinico apds parto em 1999, e inicia investigagdo clinica
e laboratorial em 2001, (nessa altura medicada com prednisolona em
SOS, colchicina e pentoxifilina);

nos antecedentes pessoais patoldgicos constava ainda um episédio
de dlceras genitais em 2000, lesoes cutdneas (eczema atdpico ho
antebrago direito) e bronquite asmadtica.



ant familiares irrelevantes:

teste de patergia negativo;

TTCC, ANAs + com padrdo granular denso (factor reumatoide, ac
anticardiolipina e anticoagulante ldpico negativos), fenotipagem HLA,
fracgoes de complemento (C3 e C4), Igs e serologia normais, ¢ Vs em
periodos de > actividade da doenga.

Inicia quadro de cefaleias frontais frequentes, vertigem e
desiquilibrio >> TAC >>> angioTAC-CE: aneurisma da bif CMD

e outro da bif CIE.
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Decisdo terapéutica

» doenga de behget e aneurismas IC mdltiplos

» localizagdo e morfologia dos aneurismas

» remissdo clinica total dos sintomas da doenca de Behget
com prednisolona e posteriormente controle s/ medicagdo.

Cirurgia a 22/02/2006: abordagem por craniotomia pterional
direita e clipagem dos dois aneurismas, sem intercorréncias.




Caso clinico IT

41A, sexo feminino;

aos 7A quadro de poliartrite axial e periférica, evolugdo por surtos,
sempre precedida de sindrome febril >»>> artrite crénica juvenil;

inflamagdo ocular (OD) aos 12A e posteriormente repeticdes
ocasionais sempre com recuperagdo total da acuidade visual;

aos 17A aftas orais recorrentes, Ulceras genitais, /ivedo reticularis
e eritema nodoso >>> doencga Behcet;

aos 33 A inflamagdo do OD que em trés dias progride para
amaurose (vasculite do nervo dptico), inicia HTA secunddria go trat
com ciclosporina (angioTAC abdominal, TAC das glandulas
suprarrenais, cintigrama renal, ecodoppler das artérias renais,
proteindria das 24h sem alt relevantes).




teste de patergia negativo;

HLA classe I B27 e B40 + (B51 -); factor reumatoide, ANAs,
ANCAs, anticorpos anticardiolipina e anticoagulante Idpico
negativos, fracgdes do complemento e Igs normais, auséncia de
outros factores pro-coaqulantes.

Nos ant familiares mde e irmd com ca da mama; filha de 15 A com
fibrodisplasia muscular, HTA renovascular, cavernoma IC (quadro
de hemorragia IC, operada em 2000) e bronquite asmdtica; filho
de 12 A prematuro, de resto sauddvel.




2004, hemiparésia e hemipostesia no hemicorpo direito,
reversdo sob repouso e trat médico >»>> AILT;

angiografia revela 3 aneurismas: bifurcagdo CME,
M2 esquerdo e M2 direito

medicada com prednisolona, colchicina, pentoxifiling,
atenolol, risedronato de Na+ e carbonato de Ca++ ;
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Decisdo terapéutica

angioTAC-CE a 12/12/2005 sem crescimento das lesdes:;

neurorradiologia: no contexto de vasculite sem indicagdo
para trat endovascular;

mantinha tratamento com corticoide
(suspensdo da colchicina)

angioTAC 24/01/2006 sobreponivel, mesma medicagdo




