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HIPERINTENSIDADE DE SINAL EM T1 DOS NUCLEQS DA BASE

RELATO DE CASO NA ENCEFALOPATIA
PORTAL SISTEMICA ESQUISTOSSOMOTICA

MARCOS ALBERTO DA COSTA MACHADO J/]N[OH * FERNANDO PENA GASPAR SOBRINHO™,
VERONICA ALINE OLIVEIRA BARBOSA*, JOSE CARLOS BINA**, HUGO DE SOUSA MATOS *

RESUMO - Relatamos o caso de uma paciente portadora de esquistossomose mansdnica com encefalopatia portal
sistémica, associada a elevada intensidade de sinal em T1 ao nivel dos nacleos da base, devido a deposicédo de
manganés, decorrente da presenca de colaterais porto-sistémicos. Ressaltamos os achados radiol6gicos por ressonancia
magnética e fazemos revisao bibliografica sobre o tema. Desconhecemos relato de tal associacé@o na bibliografia.

PALAVRAS-CHAVE: esquistossomose mansdnica, encefalopatia portal sistémica, ganglios da base,
manganés, neurorradiologia, ressonancia magnética.

Hyperintense basal ganglia on T1 weighted MR images: case report in Manson’s Schistosomiasis with
portal-systemic encephalopathy

ABSTRACT - We report a case of mansonic schistosomiasis with portal systemic encephalopathy associated with
a high intensity signal in basal ganglia on T1 weighted images due to deposition of manganese in tissues related
with portal-systemic collateral vessels. A bibliographic review was done focusing the magnetic resonance findings.

To the best of our knowledge, these signal changes have not yet been associated with Manson’s schistosomiasis.

KEY WORDS: mansonic schistosomiasis, portal-systemic encephalopathy, basal ganglia, manganese,
neuroradiology, magnetic resonance image.

Em 1954, Sherlock utilizou a expresséo encefalopatia portal sistémica (EPS) para denominar
uma sindrome neurolégica que se manifesta ocasionalmente em pacientes com hepatopatia crénica
com shunts porto-sistémicdod\s alteragbes observadas no exame de ressonancia magnética (RM)
sédo caracterizadas por hiperintensidade de sinal em T1 nos nucleos da base, caracteristicas da EPS
Este achado foi inicialmente descrito por alguns autores em casos associados a insuficiéncia hepatica
cronic&®, posteriormente em casos sluntportal sistémico sem insuficiéncia hep&tiea mais
recentemente, em pacientes submetidos a nutricdo parénierslia etiopatogenia esta associada
com a deposic¢do intracelular de manganés (Mn).

A esquistossomose mansoni é endémica em regibes da América, Africa e Oriente Proximo.
Esta presente em cerca de 53 paises. O agente etiol6gichéstbsoma mansgnim trematoda
que tem o homem como hospedeiro definitivo e Unico reservatorio de importancia epidemioldgica.
A doencga se caracteriza por expressdo clinica variavel, desde formas assintomaticas /
oligossintomaticas a quadros graves com hipertenséo portal e raramente hipertensdo pulmonar. A

Estudo realizado no Setor de Neurorradiologia do Hospital Sdo Rafael - Fundagdo Monte Tabor e no
Servigo de Tomografia Computadorizada Salvador, IGASE: *Neurorradiologistas do Servigo de Bioimagem do
Hospital Sdo Rafael - Fundagao Monte Tabor e do Hospital Salvador IGASE; **Médico Infectologista do Hospital
Sé&o Rafael e Professor da Disciplina Infectologia da Faculdade de Medicina da Universidade Federal da Bahia.
Aceite: 4-dezembro-1998.

Dr. Marcos Alberto da Costa Machado Jr - Praca 2 de Julho 156/1301 - 40080-120 Salvador BA - Brasil.
E mail: machado@e-net.com.br



Arg Neuropsiquiatr 1999;57(2-A) 307

complicacdo mais importante da esquistossomose mansoni € a hemorragia digestiva secundaria a
varizes de es6fago. Os ovos do verme e a resposta do hospedeiro a sua presencga, constituem o
principais elementos patogénicos na esquistossomose étdnica

NGs descrevemos um caso de elevado sinal em T1 ao nivel dos ganglios da base numa paciente
com EPS portadora dédhuntportal devido a hepatopatia esquistossomética.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, branca, com 19 anos de idade, proveniente de zona endémica do interior
do Estado da Bahia, com desenvolvimento neuropsicomotor normal, portadora de hepatoesplenomegalia
esquistossomoética desde os 6 anos e com diagndstico definido através de bidpsia hepéatica que mostrava
fibrose peri-portal de Symmers e ovos Sighistosoma mansonas fezes. Recentemente, desenvolveu
desorientagdo e confusdo mental. Ao exame fisico, acrescentavam-se os dados de ascite e circulagédo
colateral superficial. Foi submetida a estudo tomografico computadorizado (TC) de créanio que néo
evidenciou alteragdes. A RM mostrou hiperintensidade de sinal em T1 ao nivel dos nucleos palidos,
regides sub-talamicas e pedunculos cerebrais. As imagens obtidas em T2 e densidade de prétons néo
mostraram anormalidades (Fig 1). Havia antecedentes de hematémese devido a varizes de esbéfago
diagnosticadas ao exame radiolégico contrastado do es6fago-estdomago e duodeno.

Fig 1. RM (FE-TR 300, TE 14mseg, DEG’9-B- Axiais, C sagital, D- Coronal.
Hiperintensidade de sinal em T1 ao nivel dos nucleos palidos, regides subtalamicas e
pedudnculos cerebrais.
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DISCUSSAQ

A EPS é clinicamente diferente da encefalopatia hepatica. Esta ultima ocorre mais
comumente em pacientes com cirrose descompéfdanieambas, as altera¢des neuropsiquiatricas
estdopresentes quando coexistem vasos colaterais porto-sistémicos e podem estar associadas com
lesBes irreversiveis do parénquima cerébrdkeracfes patoldgicas encefélicas tém sido descritas por
diversos autorés®® sendo que a mais importante delas € a atrofia cortical quando associada cirrose

Os estudos com TC contribuiram pouco para a compreensdo dos mecanismos anatomo-
fisiopatologicos dos disturbios neuropsiquiatricos. Os achados séo inespecificos, revelando apenas
um quadro de atrofia cerebral dift'S4 As primeiras observacgfes das alteracdes de sinal ao exame
de RM ocorreram em 1991 O quadro, a RM, é caracterizado por hiperintensidade de sinal em T1
nos nucleos da base (mais comumente), nos nucleos palidos e, com menor frequéncia, nos nucleos
subtalamicos, adeno-hipofise e mesencéfalo

Inicialmente, foi proposto que este achado seria consequéncia dos elevados valores de
amonemia, resultado da reducéo na conversao da amdnia em uréia por insuficiéncia hepétocelular
Todavig a amdnia néo é substancia paramagnética e ndo determina encurtamento de T1, exceto em
elevadas concentracdés

A hipétese atualmente mais aceita, que justifique a elevada intensidade de sinal encontrada
nos nucleos da base, € a deposigdo d&-M® Mn é metal de transicdo paramagnética com cinco
elétrons ndo pareados com grande momento magnético capaz de promover encurtamento de T1 no
exame de RM. Por outro lado, para que se obtenham alteracdes em imagens em T2 sdo necessarias
concentragdes extremamente elevadas de Mn, incompativeis corff.a vida

Newland e cot* relatam hiperintensidade de sinal em T1 ao nivel dos nucleos da base e da
hipéfise ap6s a administragao parenteral de 5 mg/kg de cloridrato de Mn em macacos. Krieger et
col.22 correlacionam os mesmos achados com niveis de Mn do sangue em pacientes portadores de
doenca hepética em estégio terminal. Em 1991, Inoue’estldaram a hiperintensidade de sinal
dos nucleos da base em pacientes portadores de EPS utilizando a portografia transarterial. Todos os
pacientes apresentavam vasos colaterais maiores que 10 mm de diametro, oriundos da veia mesentérica
superior. As dimensdes dehuntsporto-sistémicos parecem ser o principal fator anatémico
relacionado as alteragdes dos nucleos péli#los

Na esquistossomose, o verme adulto vive no sistema porta e migra para oviposicao na parede
intestinal. Muitos ovos desprendem-se para a circulacéo sistémica e impactam no figado e em outros
orgéos. A presenca dos ovos nos tecidos do hospedeiro promove uma resposta imunoldgica, traduzida
geralmente pelo granuloma esquistossomatico. A lesdo hepatica basica estd em torno do tecido
conjuntivo que circunda os ramos intra-hepaticos da veia porta, onde ocorre pileflebite e peripileflebite
que levam a perda da elasticidade dos vasos. A injecdo de contraste e o molde plastico do sistema
porta mostram a rica rede de capilares limitada a zona periportal, porém nao servindo de novas vias
para o sangue portal. A estrutura lobular permanece conservada. N&o ha, portanto, cirrose hepatica
e sim fibrose periportal descrita por Symmers e aceita como patognomonica da esquistossomose.
Os ovos deSchistosoma respectivos granulomas podem ser vistos nos espacos portais e, mais
raramente, nos lobulos. Apds a extingdo da atividade parasitaria, os ovos e os granulomas podem
desaparecer completamente, permanecendo, no entanto, as les6es da fibrose de Symmers que podem
reverter, total ou parcialmente, com o tratamento espec¢fficha necrépsia de individuos com
hipertensao porta esquistossomotica ndo € raro o encontro de trombos no tronco principal da veia
porta. A fibrose hepatica pode levar a hepatomegalia e, mais tarde, a hipertenséo porta com circulagéo
colateral e varizes no es6fago. Na portografia e ecografia, vé-se grande calibre e tortuosidade das
veias do sistema porta e circulagdo colateral

Em pessoas saudaveis ndo ocorre deposi¢ao de Mn no sistema nervoso central (SNC) devido
ao excelente mecanismo de auto-regulagao entre o sistema gastrointestinal & d\@ad@dmente,



Arg Neuropsiquiatr 1999;57(2-A) 309

1,0 a 3,5 % da ingestéo oral de Mn é absorvida para a circulagdo si¥fé&miwio que 98% dele é
metabolizado no figado e excretado nabi@ontudo, a presenca de vasos colaterais porto-sistémicos
pode desviar o Mn do seu metabolismo hepatico e levar a sua deposicéo patologic&.ndrENC

outra causa de deposi¢do comprovada de Mn, porém sem associaghoieiportal-sistémico, é

0 uso de nutri¢cdo parenteral por tempo prolontfatitaeda e cdl, através de autopsia em portadores

de EPS, encontraram, no SNC, dosagens de Mn de 4 a 10 vezes maiores que 0s valores normais.

Toxicidade por Mn tem sido descrita em mineiros expostos a indlazd&m modelos
experimentais anima% Os sintomas iniciais decorrentes da deposicdo de Mn no SNC séo
inespecificos, incluindo astenia, anorexia, irritabilidade, insdnia, violéncia incontrolavel e labilidade
emocional. LangstGfrefere ainda a ocorréncia de fenébmenos alucindégenos, alteracdes da mobilidade
ocular e distonias. Progressivamente, podem surgir parkinsonismo, disturbio da linguagem,
bradicinesia, desordens da linguagem e trerffoi&® casos cronicos, o principal achado clinico é
um distarbio do movimento similar a doenca de Parkinson; provavelmente por deplecéo dos niveis
de dopamina, como resultado da deposicdo de Mn. Os sintomas geralmente sdo reversiveis, mas
podem deixar sequelas permanentes ou, como descrito recentemente, progredir, a despeito da
suspensao da exposié&o

A passagem do Mn através da barreira hemato-encefalica (BHE) é mediada pela transferrina.
A acao toxica sobre o tecido nervoso se deve ao Mn 3+ livre e instavel com acéo oxidante sobre a
dopamina e sua transformagdo em quinona e semiquinona, auto-oxidada em neurémé@anina
acumulo de neuromelanina pode ser também responsavel pelo encurtamento de T1 ao nivel dos
nucleos da base

Existem relatos de desaparecimento das alteracdes de sinal apds transplanté, laggdatico
suspensao da suplementacdo de Mn ou da dieta par&tfe@ecente relato de completo
desaparecimento dos achados a RM é feito por Matsumoté&eagms embolizacéo terapéutica de
shuntvenoso porto-sistémico intra-hepatico.

Luttmann e col., em 1997, descreveram um caso semelhante de hiperintensidade de sinal em
T1 ao nivel da substancia nigra e tratos corticopontinos, bilateral e simétrica, em paciente com
encefalopatia por HIV. N&o apresenta explicacdes para esses achados, mas descarta a possibilidad
de causas comoshuntporto-sistémico e a nutricdo parent&ral

Enfatizamos a importancia da correta identificacdo e interpretacéo das alteragdes da intensidade
de sinal dos nucleos da base, uma vez que a relagdo de condi¢8es associadas aquelas alteracoes e!
aumentando progressivamente.
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