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Figura 1: Ressonância magnética do cérebro revelando atrofia cortical e hiperintensidade bilateral 

no globo pálido em sequências ponderadas em T1, sugerindo degeneração hepatocerebral adquirida 

neste contexto clínico. 
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A doença hepática crônica frequentemente leva a distúrbios neuropsiquiátricos rela-

cionados à redução da síntese proteica e à hiperamonemia [1]. Enquanto a encefalopatia 

hepática (EH) é mais comum e geralmente reversível, a degeneração hepatocerebral ad-

quirida (DHA) é rara, de difícil diagnóstico e irreversível sem transplante hepático [2]. 

Quando ambas ocorrem simultaneamente, o diagnóstico se torna ainda mais desafiador 

[3]. Apresentamos o caso de um homem de 39 anos, com cirrose relacionada ao álcool e à 

hepatite B, admitido no pronto-socorro com história de uma semana de desorientação, 

retardo psicomotor, constipação e tremor dos membros superiores. Ele não apresentava 

evacuações há 5 dias. No exame físico, observou-se icterícia, lentificação, desorientação 

espaço-temporal e disartria leve, sem comprometimento da linguagem, paralisia facial ou 

déficits motores. Também foram identificados dismetria, marcha atáxica e flapping. 

Os exames laboratoriais revelaram pancitopenia, hiperbilirrubinemia (bilirrubina to-

tal de 7,97 mg/dL, bilirrubina direta de 1,99 mg/dL), elevação das enzimas hepáticas 

(AST/ALT 53/51 U/L), tempo de protrombina e tempo de tromboplastina ativada prolon-

gados, além de amônia sérica de 81 μmol/L. Os parâmetros inflamatórios estavam nor-

mais. A tomografia computadorizada (TC) de crânio não revelou anormalidades, en-

quanto a TC de abdômen documentou um shunt esplenorrenal e um cavernoma portal. 

O paciente foi admitido com diagnóstico de encefalopatia hepática (grau II de West-Ha-

ven), associada à constipação. A terapia laxativa foi otimizada, levando a uma melhoria 

gradual dos sintomas neurológicos. No entanto, após uma semana de tratamento, a disar-

tria, ataxia e tremores nos membros superiores ainda estavam presentes, agora de forma 

notavelmente assimétrica. 

Diante desse quadro, foi realizada uma ressonância magnética (RM) cerebral, que 

revelou atrofia cortical e hiperintensidade bilateral no globo pálido em sequências ponde-

radas em T1, altamente sugestivas de depósitos de manganês, compatíveis com disfunção 

hepática (Figura 1). As sequências de imagem ponderada por susceptibilidade magnética 

(SWI) e difusão (DWI) não mostraram achados relevantes. O eletroencefalograma (EEG) 

não evidenciou sinais de atividade epiléptica. O metabolismo do cobre estava normal e 

não havia histórico de uso de drogas ou condições metabólicas específicas. A assimetria 

do tremor e os sintomas extrapiramidais, bem como a persistência dos sintomas neuroló-

gicos apesar da melhora da encefalopatia hepática e da normalização da amônia, foram 

os fatores-chave para investigação adicional [4]. 

A RM foi compatível com degeneração hepatocerebral adquirida (DHA), uma condi-

ção que ocorre nos estágios avançados da doença hepática crônica e está associada ao de-

senvolvimento de shunts portossistêmicos [5]. Neste caso, a encefalopatia hepática conco-

mitante dificultou o diagnóstico [3]. A DHA está associada à hiperintensidade do globo 

pálido nas imagens ponderadas em T1 da RM cerebral, resultante do depósito de manga-

nês devido ao shunt portossistêmico e à disfunção hepática. O acompanhamento tem sido 

focado em cuidados de suporte e monitoramento clínico. O prognóstico é reservado, uma 

vez que a DHA se desenvolveu em uma idade particularmente jovem, e o paciente ainda 

aguarda transplante hepático, que é a única opção de tratamento. 
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