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HIPERINTENSIDADE DE SINAL EM T1 DOS NÚCLEOS DA BASE

RELATO DE CASO NA ENCEFALOPATIA
PORTAL SISTÊMICA ESQUISTOSSOMÓTICA

MARCOS ALBERTO DA COSTA MACHADO JÚNIOR*, FERNANDO PENA GASPAR SOBRINHO*,
VERÔNICA ALINE OLIVEIRA BARBOSA*, JOSÉ CARLOS BINA**, HUGO DE SOUSA MATOS*

RESUMO - Relatamos o caso de uma paciente portadora de esquistossomose mansônica com encefalopatia portal
sistêmica, associada a elevada intensidade de sinal em T1 ao nível dos núcleos da base, devido a deposição de
manganês, decorrente da presença de colaterais porto-sistêmicos. Ressaltamos os achados radiológicos por ressonância
magnética e fazemos revisão bibliográfica sobre o tema. Desconhecemos relato de tal associação na bibliografia.

PALAVRAS-CHAVE: esquistossomose mansônica, encefalopatia portal sistêmica, gânglios da base,
manganês, neurorradiologia, ressonância 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 expressão encefalopatia portal sistêmica (EPS) para denominar
uma síndrome neurológica que se manifesta ocasionalmente em pacientes com hepatopatia crônica
com shunts porto-sistêmicos1. As alterações observadas no exame de ressonância magnética (RM)
são caracterizadas por hiperintensidade de sinal em T1 nos núcleos da base, características da EPS2.
Este achado foi inicialmente descrito por alguns autores em casos associados à insuficiência hepática
crônica3-6, posteriormente em casos de shunt portal sistêmico sem insuficiência hepática7, e, mais
recentemente, em pacientes submetidos a nutrição parenteral8,9. A sua etiopatogenia está associada
com a deposição intracelular de manganês (Mn).

A esquistossomose mansoni é endêmica em regiões da América, África e Oriente Próximo.
Está presente em cerca de 53 países. O agente etiológico é o Schistosoma mansoni, um trematoda
que tem o homem como hospedeiro definitivo e único reservatório de importância epidemiológica.
A doença se caracteriza por expressão clínica variável, desde formas assintomáticas /
oligossintomáticas a quadros graves com hipertensão portal e raramente hipertensão pulmonar. A
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complicação mais importante da esquistossomose mansoni é a hemorragia digestiva secundária a
varizes de esôfago. Os ovos do verme e a resposta do hospedeiro à sua presença, constituem os
principais elementos patogênicos na esquistossomose crônica10.

Nós descrevemos um caso de elevado sinal em T1 ao nível dos gânglios da base numa paciente
com EPS portadora de shunt portal devido a hepatopatia esquistossomótica.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, branca, com 19 anos de idade, proveniente de zona endêmica do interior
do Estado da Bahia, com desenvolvimento neuropsicomotor normal, portadora de hepatoesplenomegalia
esquistossomótica desde os 6 anos e com diagnóstico definido através de biópsia hepática que mostrava
fibrose peri-portal de Symmers e ovos de Schistosoma mansoni nas fezes. Recentemente, desenvolveu
desorientação e confusão mental. Ao exame físico, acrescentavam-se os dados de ascite e circulação
colateral superficial. Foi submetida a estudo tomográfico computadorizado (TC) de crânio que não
evidenciou alterações. A RM mostrou hiperintensidade de sinal em T1 ao nível dos núcleos pálidos,
regiões sub-talâmicas e pedúnculos cerebrais. As imagens obtidas em T2 e densidade de prótons não
mostraram anormalidades (Fig 1). Havia antecedentes de hematêmese devido a varizes de esôfago
diagnosticadas ao exame radiológico contrastado do esôfago-estômago e duodeno.

Fig 1. RM (FE-TR 300, TE 14mseg, DEG 90o). A-B- Axiais, C sagital, D- Coronal.
Hiperintensidade de sinal em T1 ao nível dos núcleos pálidos, regiões subtalâmicas e
pedúnculos cerebrais.
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DISCUSSÃO

A EPS1,11 é clinicamente diferente da encefalopatia hepática. Esta última ocorre mais
comumente em pacientes com cirrose descompensada12. Em ambas, as alterações neuropsiquiátricas
estão presentes quando coexistem vasos colaterais porto-sistêmicos e podem estar associadas com
lesões irreversíveis do parênquima cerebral13. Alterações patológicas encefálicas têm sido descritas por
diversos autores14-15, sendo que a mais importante delas é a atrofia cortical quando associada à cirrose16.

Os estudos com TC contribuíram pouco para a compreensão dos mecanismos anatomo-
fisiopatológicos dos distúrbios neuropsiquiátricos. Os achados são inespecíficos, revelando apenas
um quadro de atrofia cerebral difusa17-18. As primeiras observações das alterações de sinal ao exame
de RM ocorreram em 19912,5. O quadro, à RM, é caracterizado por hiperintensidade de sinal em T1
nos núcleos da base (mais comumente), nos núcleos pálidos e, com menor frequência, nos núcleos
subtalâmicos, adeno-hipófise e mesencéfalo5.

Inicialmente, foi proposto que este achado seria consequência dos elevados valores de
amonemia, resultado da redução na conversão da amônia em uréia por insuficiência hepatocelular19.
Todavia, a amônia não é substância paramagnética e não determina encurtamento de T1, exceto em
elevadas concentrações4,20.

A hipótese atualmente mais aceita, que justifique a elevada intensidade de sinal encontrada
nos núcleos da base, é a deposição de Mn21-24. O Mn é metal de transição paramagnética com cinco
elétrons não pareados com grande momento magnético capaz de promover encurtamento de T1 no
exame de RM. Por outro lado, para que se obtenham alterações em imagens em T2 são necessárias
concentrações extremamente elevadas de Mn, incompatíveis com a vida25.

Newland e col.21 relatam hiperintensidade de sinal em T1 ao nível dos núcleos da base e da
hipófise após a administração parenteral de 5 mg/kg de cloridrato de Mn em macacos. Krieger et
col.22 correlacionam os mesmos achados com níveis de Mn do sangue em pacientes portadores de
doença hepática em estágio terminal. Em 1991, Inoue e col.2 estudaram a hiperintensidade de sinal
dos núcleos da base em pacientes portadores de EPS utilizando a portografia transarterial. Todos os
pacientes apresentavam vasos colaterais maiores que 10 mm de diâmetro, oriundos da veia mesentérica
superior. As dimensões dos shunts porto-sistêmicos parecem ser o principal fator anatômico
relacionado às alterações dos núcleos pálidos2,26

Na esquistossomose, o verme adulto vive no sistema porta e migra para oviposição na parede
intestinal. Muitos ovos desprendem-se para a circulação sistêmica e impactam no fígado e em outros
órgãos. A presença dos ovos nos tecidos do hospedeiro promove uma resposta imunológica, traduzida
geralmente pelo granuloma esquistossomótico. A lesão hepática básica está em torno do tecido
conjuntivo que circunda os ramos intra-hepáticos da veia porta, onde ocorre pileflebite e peripileflebite
que levam à perda da elasticidade dos vasos. A injeção de contraste e o molde plástico do sistema
porta mostram a rica rede de capilares limitada à zona periportal, porém não servindo de novas vias
para o sangue portal. A estrutura lobular permanece conservada. Não há, portanto, cirrose hepática
e sim fibrose periportal descrita por Symmers e aceita como patognomônica da esquistossomose.
Os ovos de Schistosoma e respectivos granulomas podem ser vistos nos espaços portais e, mais
raramente, nos lóbulos. Após a extinção da atividade parasitária, os ovos e os granulomas podem
desaparecer completamente, permanecendo, no entanto, as lesões da fibrose de Symmers que podem
reverter, total ou parcialmente, com o tratamento específico27,29. Na necrópsia de indivíduos com
hipertensão porta esquistossomótica não é raro o encontro de trombos no tronco principal da veia
porta. A fibrose hepática pode levar à hepatomegalia e, mais tarde, à hipertensão porta com circulação
colateral e varizes no esôfago. Na portografia e ecografia, vê-se grande calibre e tortuosidade das
veias do sistema porta e circulação colateral10.

Em pessoas saudáveis não ocorre deposição de Mn no sistema nervoso central (SNC) devido
ao excelente mecanismo de auto-regulação entre o sistema gastrointestinal e o fígado24. Normalmente,
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1,0 a 3,5 % da ingestão oral de Mn é absorvida para a circulação sistêmica30, sendo que 98% dele é
metabolizado no fígado e excretado na bile31. Contudo, a presença de vasos colaterais porto-sistêmicos
pode desviar o Mn do seu metabolismo hepático e levar à sua deposição patológica no SNC12. Uma
outra causa de deposição comprovada de Mn, porém sem associação com shunt portal-sistêmico, é
o uso de nutrição parenteral por tempo prolongado8,9. Maeda e col.6, através de autópsia em portadores
de EPS, encontraram, no SNC, dosagens de Mn de 4 a 10 vezes maiores que os valores normais.

Toxicidade por Mn tem sido descrita em mineiros expostos à inalação25 e em modelos
experimentais animais32. Os sintomas iniciais decorrentes da deposição de Mn no SNC são
inespecíficos, incluindo astenia, anorexia, irritabilidade, insônia, violência incontrolável e labilidade
emocional. Langston33 refere ainda a ocorrência de fenômenos alucinógenos, alterações da mobilidade
ocular e distonias. Progressivamente, podem surgir parkinsonismo, distúrbio da linguagem,
bradicinesia, desordens da linguagem e tremores34. Em casos crônicos, o principal achado clínico é
um distúrbio do movimento similar à doença de Parkinson; provavelmente por depleção dos níveis
de dopamina, como resultado da deposição de Mn. Os sintomas geralmente são reversíveis, mas
podem deixar sequelas permanentes ou, como descrito recentemente, progredir, a despeito da
suspensão da exposição34.

A passagem do Mn através da barreira hemato-encefálica (BHE) é mediada pela transferrina.
A ação tóxica sobre o tecido nervoso se deve ao Mn 3+ livre e instável com ação oxidante sobre a
dopamina e sua transformação em quinona e semiquinona, auto-oxidada em neuromelanina35. O
acúmulo de neuromelanina pode ser também responsável pelo encurtamento de T1 ao nível dos
núcleos da base7.

Existem relatos de desaparecimento das alterações de sinal após transplante hepático3, após
suspensão da suplementação de Mn ou da dieta parenteral36-38. Recente relato de completo
desaparecimento dos achados à RM é feito por Matsumoto e col.12, após embolização terapêutica de
shunt venoso porto-sistêmico intra-hepático.

Luttmann e col., em 1997, descreveram um caso semelhante de hiperintensidade de sinal em
T1 ao nível da substância nigra e tratos corticopontinos, bilateral e simétrica, em paciente com
encefalopatia por HIV. Não apresenta explicações para esses achados, mas descarta a possibilidade
de causas como o shunt porto-sistêmico e a nutrição parenteral39.

Enfatizamos a importância da correta identificação e interpretação das alterações da intensidade
de sinal dos núcleos da base, uma vez que a relação de condições associadas àquelas alterações está
aumentando progressivamente.
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