ORIGINAL

rian en el tiempo y segun el territorio vascular afectddlojetivos.  variam ao longo do tempo e de acordo com o territdrio vascular
En este estudio nos propusimos estudiar como varia la sensibilidaavolvido.Objectivos.Neste estudo propusémo-nos estudar como
y la relacion con la clinica de la SPECT, el gEEG y la TC en lagaria a sensibilidade e a relagdo com a clinica da SPECT, do EEG
etapas aguda, subaguda y cronica, segun el territorio vascular afee-da TAC nas fases aguda, subaguda e cronica, de acordo com o
tado. Asimismo, analizamos diferentes aspectos fisiopatologicostdeitorio vascular envolvido, assim como analisar os diversos as-
las ECV isquémicad/étodos.Se realizé un estudio con TC, qEEG pectos fisiopatoldgicos dos AVC isquémiddsétodo. Realizou-se
SPECT*"Tc-HMPAO durante las etapas aguda (0-5 dias), subagum estudo com TAC, EEG, SPECT c-HMPAO durante as fases

da (6-15 dias) y cronica (de 16 dias a 1 afio) a 36 pacidRe=ail- aguda (0-5 dias), subaguda (6-15 dias) e cronica (de 16 dias a 1 ano)
tados.La disminucion ipsilateral del FSC dependié del tiempo (p=a 36 doentefResultadosA diminuicéo ipsilateral do FSC dependeu
0,0061), siendo poco frecuente durante las dos primeras semanasd&tempo (p= 0,0061), sendo pouco frequente durante as duas pri-
gEEG fue el estudio mas sensible en la primera fase, su sensibilidadiras semanas. O EEG foi 0 estudo mais sensivel na primeira fase,
no estuvo relacionada con el territorio vascular afectado y si depea-sua sensibilidade néo esteve relacionada com o territério vascular
di6 del tiempo (p= 0,0011), disminuyendo en la fase crénica. Lenvolvido mas antes dependeu do tempo (p=0,0011), diminuindo na
actividad lenta habitualmente fue ipsilateral. La TC de craneo resulase cronica. A actividade lenta foi geralmente ipsilateral. A TAC de
t6 ser el estudio menos sensilfimnclusionesDespués de las 24 cranio revelou-se como o estudo menos sensieelclusdesDes-

horas y hasta la segunda semana, habitualmente se producepais das 24 horas e até a segunda semana, ha geralmente um aumen-
aumento del FSCr ipsilateral. La perfusion de lujo podria explicato do FSCr ipsilateral. A perfuséo de luxo poderia explicafaito

el efecto foggingen la TC simple de crédneo. La actividad lenta defoggingna TAC simples de cranio. A actividade lenta do EEG repre-
gEEG representa la alteracion del metabolismo de oxigeno. La isenta a alteragdo do metabolismo do oxigénio. A interpretagdo da
terpretacion de la variacion del FSC y del gEEG permite delimitavariacéo do FSC e do EEG permite delimitar entre a baixa perfusao
entre la perfusion de miseria de tipo oligoémica de la isquémica, atg tipo oligoémica da isquémica, assim como a hiperémia reactiva
como la hiperemia reactiva del aumento del FSC debido a la necrosisaumento do FSC devido a necrose tecidular [REV NEUROL 1998;
tisular [REV NEUROL 1998; 27: 213-23]. 27: 213-23].

Palabras clave?"Tc-HMPAO. Electroencefalografia computari- Palavras chave?"TC-HMPAO. Acidentes vasculares cerebrais.
zada. Flujo sanguineo cerebral. Isquemia cerebral. SPECT. TraBlectroencefalografia computarizada. Fluxo sanguineo cerebral.
tornos cerebrovasculares. Tomografia computarizada. Isquémia cerebral. SPECT. Tomografia computarizada.

Afectacion parenquimatosa del sistema nervioso central
en la enfermedad de Behcet
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INVOLVEMENT OF THE PARENCHYMA OF THE CENTRAL NERVOUS SYSTEM IN BEHCET DISEASE

SummaryIntroduction Behget disease is a systemic form of vasculitis which presents with neurological symptoms with a frequency
varying between 16 and 40%. Involvement of the parenchyma has been found to worsen the prognosis in patients with neuroBehcet
(NB).Objective To review the clinical features and course of patients with NB involving the parenchyma of the central nervous
system (CNSXlinical casesSeven patients with Behget disease and neurological localizing signs were seen in our hospital
between 1989 and 1996. The initial diagnosis was of ischemic ictus in five of the seven patients. Both neuroimaging studies and
investigation of the cerebrospinal fluid were always pathological in all cases. Vascular studies (arteriography and echo-
Doppler of the supra-aortic trunks) were normal. One patient died. Four patients had serious sequelae following treatment.
Conclusion NB should be included in the differential diagnosis of ictus. Involvement of the parenchyma of the CNS was accom-
panied by lymphocytic meningitis, perhaps also leading to a worse functional prognosis [REV NEUROL 1998; 27: 223-5].

Key words Azathioprine. Behget. Lymphocytic meningitis. Stroke.

INTRODUCCION nervioso periférico [1]. El objetivo del presente trabajo es revisar
La enfermedad de Behget es una vasculitis sistémica que se cdeaclinica y la evolucion de los pacientes con afectacién parenqui-
teriza, ademas de la clasica triada de aftas orales recidivantestosa del sistema nervioso central y enfermedad de Behget diag-
aftas genitales y lesiones oculares, por otras manifestacionesmtisticados en la CSU de Bellvitge.

nicas como la afectacién vascular, articular, intestinal y neurolg- ]
gica; esta Ultima es relativamente frecuente (entre el 16 y el 40(‘%3)SOS CLINICOS

[1] y se denomina entonces neurobehcet (NB). Entre los cuadkoye 19_89 y 1996 se diagnosticaron s_iete_ enfermos de NB con afec_tacic’)n
neuroldgicos que se presentan en esta enfermedad destac&R§39uimatosa de acuerdo con los criterios de O'Duffy [6]. Se analiza, a

trombosis ven rebral [2], hipertension intracraneal ai Ic&)ntlnuacién, la clinica, tratamiento y evolucion de estos pacientes.
OmMDOSIS venosa cerebra , Nipertensio acraneal alslad, oqa9 media fue de 38 afios (rango 27-56). El sexo predominante en

[3],_men_|ng|t|s 0 m_emngoenc_efalltls, 'nfa_rt_os Isquemicos [4,5] ¥uestra serie fue el masculino (6 varones/1 muijer). Todos los pacientes
polirradiculoneuritis. La meningoencefalitis constituye la formgresentaban o habian presentado aftas orales recurrentes dolorosas, el 57%
mas frecuente de presentacion y es rara la afectacion del sisteftaa genitales, el 57% patergia o foliculitis, el 71% artritis o artralgias y el
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Figura 2. Situacion funcional de los pacientes seguidos (grados de inca-
pacidad segln la escala de Rankin) y tratamiento que siguen en la actua-
lidad. Los pacientes que precisaron y precisan un tratamiento con inmu-
nosupresores para controlar los brotes neurolégicos se encuentran con
mayor incapacidad.

Tabla I. Distribucion de las manifestaciones sistémicas y neurolégicas de
los pacientes.

Clinica N.%/ total %
Aftas orales 7 100
Aftas genitales 4/7 57
. . Artriti 7 71
Figura 1. RMN de un paciente con enfermedad de Behget que presentaba s S o
clinica de meningoencefalitis con hemianopsia homénima izquierda. Se Patergia/Foliculitis 47 57
observa hiperintensidad en T2 de predominio en sustancia blanca de loca-
lizacion occipital derecha. Uveitis 3/7 43
L _ . . . Clinica neuroldgica 77 100
43% uveitis (Tabla I). La aparicion de focalidad neuroldgica fue el motivo g
de consulta en todos los casos y en tres pacientes significé la forma de debut N.° de pacientes

de la enfermedad.

El diagnéstico inicial fue de ictus isquémico en cinco de los siete pacientig0s Piramidales 5
y cuatro enfermos padecian, ademas, cefalea. La focalidad neurolégica aggicit sensitivo 3
ciada con mayor frecuencia fue la presencia de un sindrome piramidal
(Tabla I). Los estudios por neuroimagen resultaron patol6gicos en todos litgimianopsia 1
casos (Fig. 1). Dos pacientes, cuya TAC craneal fue normal, presentagon
) . o . a#lndrome cerebeloso 1
alteraciones en la resonancia magnética nuclear (RMN); uno de estos enfer-
mos presentaba una meningomielitis que se detecté en la RMN medular Af@s pares craneales 1
arteriografia craneal y la eco-Doppler de troncos supradrticos (TSA0) reati=
zadas a tres y cinco pacientes, respectivamente, no mostré alteracione§ 7812 1

lacionadas con la focalidad neurolégica en ninguno de ellos (Tabla Il). La

puncion lumbar resultd patolégica en todos los casos en que fue realizada

(6/6). La presencia de pleocitosis fue el hallazgo mas frecuente. Las IESiOD?§CUSION

se localizaron por neuroimagen en ganglios basales y capsula interna

pacientes), tronco (2), sustancia blanca occipital (1) y un caso de mening®scribimos siete pacientes con enfermedad de Behcet y afecta-
mielitis. Un enfermo, con lesion en tronco que requirié intubacion orotrerion neuroldgica (neurobehcet) en los que se demostro afectacion

quegl, fue éxitus_ letalis por‘hemorragia digestiva alta, sin que fuese POSiB@renquimatosa. Laaparicion de accidentes vasculares cerebrales
realizar el estudio necropsico. '%guémicos se describe hasta en un 25% de enfermos con NB [4].

Los pacientes fueron tratados inicialmente con prednisona en dosis a . - - - - . P
(1 mg/kg/dia). Se eligi6 la azatioprina como tratamiento de eleccion, en ha descrito en la literatura la existencia de accidentes isquémi-

caso de no haber obtenido respuesta a los corticosteroides, por ser el (ffffd transitorios, infartos profundos LBEXten,SOS [9]?0r.otra
farmaco con estudio controlado en el tratamiento de la enfermedad de BelR@fte, raramente se ha demostrado la oclusion de arterias cerebra-
[7]. Todos los pacientes fueron tratados inicialmente en régimen hospitaldés [10]. Cinco de nuestros pacientes fueron diagnosticados ini-
y controlados posteriormente de forma ambulatoria cada tres meses. Cugtedmente de ictus isquémico por las caracteristicas clinicas del
enfermos respondieron inicialmente a la prednisona. Actualmente dos enfqliadro neuroldgico inicial, no mostrando el estudio vascular alte-
mos se encuentran libres de sintomas neurolégicos y los otros dos estanl%?ones relacionadas con la focalidad neurolégica. Es discutible

tratamiento corticoideo presentando un grado de incapacidad ligero segur] clinica neuroléaica parenguimatosa es debida a necrosis
la escala de Rankin. A los dos pacientes que no respondieron a la predni Ing g P q

se les afiadi6 azatioprina (ambos la toman en la actualidad en dosis bajfcular como resultado de la OC|US'On_mﬂamat9,”a de pequefias
son los tnicos enfermos que se encuentran con un grado de incapacidad &fite¥1as ceret_)ral_es oes r_eSU“iadO dela |nﬂamaC|_0n, la desmielini-
moderado o grave (Fig. 2). zacion y la gliosis [11]. Sin embargo, parece evidente que la en-
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Tabla I1. Resultado de las diferentes exploraciones complementarias. La  t€S conmeningitis linfocitaria [7,13]. EI 66% de nuestros pacien-
resonancia magnética (RM) fue mas sensible que la tomografia computa-  tes presentan algun tipo de déficit neurolégico residual concor-
e o e ot s eaung, StemPre patologica y el estudio. gante con la persistencia de lesiones observada en la RMN. El
pobre pronéstico funcional de nuestros enfermos se puede expli-
Exploraciones Normal Patol6gica car por el hecho de que todos tenian afectacién parenquimatosa
del sistema nervioso central. Otros autores ya han apuntado la
posible existencia de dos grupos de pacientes dentro de los en-
RMN 1 (RMN medular anormal) 5 fermos con NB, unos con afectacidn Unicamente vascular (trom-
bosis venosas) y otros con afectacion parenquimatosa del siste-

TAC 2 5

Eco-Doppler TSAo ° 0 ma nervioso central; estos Ultimos son los que tendrian un peor
Angiografia 3 0 prondstico [3].
Puncién lumbar 0 6

CONCLUSION

fermedad de Behget tiene que formar parte del diagnéstico dife-El NB ha de formar parte del diagnoéstico diferencial del ictus
rencial del ictus isquémico, especialmente en pacientes jéverisguémico, siendo la historia clinica la base para la sospecha diag-
Todos nuestros pacientes tenian focalidad neurolégica cordstica en estos pacientes; 2. La RMN es (til cuando la TAC es
cordante con lesiones demostradas en los estudios de neuroimoamal; 3. La afectacién parenquimatosa se acompafa en todos
gen. La RMN se mostré mas sensible que la TAC en la deteccifrestros casos de meningitis linfocitaria, y 4. El estudio vascular no
de dichas lesiones [12]. Al mismo tiempo, todos los pacientesiestra alteraciones en casos de NB con afectacion parengquimatosa,
mostraron alteraciones en el liquido cefalorraquideo concordardicha afectacion puede condicionar un peor pronéstico funcional.
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AFECTACION PARENQUIMATOSA DEL SISTEMA NERVIOSGENVOLVIMENTO PARENQUIMATOSO DO SISTEMA
CENTRAL EN LA ENFERMEDAD DE BEHCET NERVOSO CENTRAL NA DOENCA DE BEHCET

Resumenlntroduccién La enfermedad de Behget es una vasculitiResumolntroducéo A doenca de Behget € uma vasculite sistémica
sistémica que presenta clinica neurolégica con una frecuencia qgee apresenta sinais e sintomas neurolégicos com uma frequéncia
varia entre el 16 y el 40%. Se ha relacionado la afectacidn paregue varia entre 16 e 40%. Relacionou-se a existéncia de envolvimen-
guimatosa con un peor prondstico en los pacientes con neurolieparenquimatoso com um pior prognéstico nos doentes com neuro-
hcet (NB)Objetivo. Revisar la clinica y evolucién de los paciente®Behget (NB)Objectivo.Rever a apresentacéo clinica e a evolugéo
con NB y afectacion parenquimatosa del sistema nervioso centddls doentes com NB e envolvimento parenquimatoso do sistema
(SNC).Casos clinicasSiete pacientes con enfermedad de Behgetngrvoso central (SNCEasos clinicogzoram observados no nosso
focalidad neuroldgica fueron atendidos en nuestro centro entntro sete doentes com doencga de Behget e apresentagéo neurolégica
1989y 1996. El diagnéstico inicial fue de ictus isquémico en cindocal entre 1989 e 1996. O diagndstico inicial foi de ictus isquémico
de los siete pacientes. Tanto los estudios de neuroimagen comadscinco dos sete doentes. Tanto os estudos imagioldgicos cerebrais
del liquido cefalorraquideo resultaron siempre patoldgicos. Losomo os do liquido cefalorraquidiano apresentaram sempre altera-
estudios vasculares (arteriografia y eco-Doppler de troncos suprades patologicas. Os estudos vasculares (arteriografia e eco-Doppler
orticos) fueron normales. Un enfermo fue éxitus letalis. Cuatrdos troncos supra-aérticos) foram normais. Um doente teve éxitus
pacientes presentaron secuelas tras el tratamig@noclusionEl  letalis. Quatro doentes apresentaram sequelas apés o tratamento.
NB ha de formar parte del diagndstico diferencial del ictus. L&onclusdoO NB devera fazer parte do diagnoéstico diferencial da
afectacion parenquimatosa del SNC se acompafia de meningisiguémia cerebral. O envolvimento parenquimatoso do SNC acompa-
linfocitaria y puede, ademas, condicionar un peor prondéstico fumha-se de meningite linfocitaria, podendo, além do mais, condicionar

cional [REV NEUROL 1998; 27: 223-5]. um pior prognostico funcional [REV NEUROL 1998; 27: 223-5].

Palabras claveAzatioprina. Behcet. Ictus. Meningitis linfocitaria. Palavras chaveAzatioprina. Behget. Isquémia cerebral. Meningite
linfocitéria.
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