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RESUMO

Objetivo: Descrever um caso de encefalopatia de Werni-
cke associada à doença de Crohn na infância.

Descrição do caso: Menino de cinco anos, com diag-
nóstico de doença de Crohn por colonoscopia com biópsia 
há um ano; desde então, fez uso de diversos medicamentos 
sem resultados terapêuticos. Evoluiu com pancreatite há três 
meses, quando foi iniciada nutrição parenteral. Apresentou 
subitamente sonolência, episódios de frases desconexas e 
alteração da movimentação ocular. O exame neurológico 
evidenciou nistagmo vertical para cima em todas as posi-
ções e nistagmo horizontal no desvio conjugado do olhar. 
A ressonância magnética do encéfalo mostrou alterações 
compatíveis com a encefalopatia de Wernicke, sendo insti-
tuído o tratamento com tiamina parenteral imediatamente, 
com reversão completa dos sintomas por volta do 30º dia 
de tratamento.

Comentários: Embora seja uma entidade rara, deve-se 
suspeitar de encefalopatia de Wernicke frente à presença de 
fatores de risco, uma vez que o tratamento imediato evita as 
sequelas neurológicas.
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ABSTRACT

Objective: To report a case of Wernicke encephalopathy 
associated with Crohn disease in childhood.

Case description: A five year-old boy with Crohn dis-
ease, diagnosed by colonoscopy and biopsy one year ago; he 
has been treated with many different medications without 
results. During the past year, the patient was diagnosed with 
pancreatites and has received parenteral nutrition since then. 
After three months, the child suddenly presented drowsi-
ness, meaningless speech and ocular movement disturbance. 
Neurologic examination disclosed upbeat nystagmus in all 
positions and horizontal nystagmus during conjugate devia-
tion of the eyes. Magnetic resonance showed abnormalities 
consistent with Wernicke encephalopathy. Parenteral thia-
mine has been administered soon after diagnosis and by the 
30th day of treatment, recovery of symptoms was complete.

Comments: Despite being a rare entity, neurological 
symptoms associated to the presence of risk factors such as 
prolonged parenteral nutrition should suggest Wernicke 
encephalopathy. Immediate treatment is important to avoid 
neurological disabilities.

Key-words: Wernicke encephalopathy; Crohn disease; 
child; thiamine; parenteral nutrition.
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Introdução

A encefalopatia de Wernicke (EW) é uma manifestação 
aguda atribuída à deficiência de vitamina B1 (tiamina), ca-
racterizada pela tríade composta por oftalmoplegia, ataxia e 
alteração do estado mental. Dentre as alterações iniciais da 
movimentação ocular, destaca-se o nistagmo horizontal e/ou 
vertical, fraqueza ou paralisia dos músculos retos laterais e o 
olhar conjugado. A oftalmoplegia ocorre nos estágios mais 
avançados. Os distúrbios do estado mental podem variar 
desde distúrbios de atenção até déficit de memória, podendo 
evoluir mais tardiamente para o coma(1,2).

A EW é mais frequente em adultos, particularmente 
nos usuários crônicos de álcool; na faixa etária pediátrica, 
destacam-se os pacientes com desnutrição crônica, neoplasias 
malignas, em uso prolongado de nutrição parenteral e, mais 
recentemente, a presença de distúrbios alimentares como 
a anorexia nervosa(3,4). Na infância, existem dificuldades 
no diagnóstico clínico por se tratar de uma doença rara e 
porque a apresentação clínica nem sempre se faz com a pre-
sença da tríade clássica completa que, em crianças, ocorre 
em apenas 16% dos pacientes(5). Não há relatos prévios de 
pacientes pediátricos portadores de doença de Crohn que 
apresentaram EW.

A ressonância magnética de encéfalo se tornou o método 
diagnóstico de escolha para a confirmação dos casos suspeitos 
devido às características peculiares lesionais e topográficas(1). 
O tratamento com tiamina parenteral tem indicação absoluta 
e deve ser iniciada de forma rápida para fazer a profilaxia de 
sequelas neurológicas e impedir a evolução para a psicose 
de Korsakoff(6).

Nesse contexto, o objetivo deste relato é descrever um 
caso de EW associada à doença de Crohn na infância, devido 
à sua raridade e à importância do diagnóstico e tratamento 
precoces, com redução da morbidade e mortalidade.

Descrição do caso

Menino de cinco anos e seis meses com antecedente de diar-
reia desde o nascimento, associada à dor abdominal e ao baixo 
ganho ponderal. Aos quatro anos, apresentou sangramento retal 
e, nessa ocasião, por meio de colonoscopia com biópsia, recebeu 
o diagnóstico de doença de Crohn, afetando do estômago ao 
reto. Fez uso de diversos esquemas medicamentosos, incluindo 
mesalazina (60mg/kg/dia), hidrocortisona (10mg/kg/dia) e 
azatioprina (1,3mg/kg/dia). Aos cinco anos e três meses, recebeu 
pulsoterapia com metilprednisolona sem resultados terapêuti-

cos e, a seguir, por apresentar piora da diarreia e vômitos, foi 
internado e recebeu infusão de anticorpo monoclonal antifator 
necrose tumoral-α. Pelos sintomas apresentados na ocasião, 
foi diagnosticada pancreatite e iniciada nutrição parenteral. O 
paciente foi transferido para o Instituto da Criança do Hospital 
das Clínicas da Faculdade de Medicina da Universidade de São 
Paulo (ICr/HC-FMUSP), onde recebeu a segunda dose de an-
ticorpo monoclonal antifator necrose tumoral-α; entretanto a 
criança evoluiu com sepse, distúrbios hidroeletrolíticos (acidose, 
hipofosfatemia e hipocalcemia) e endocardite, necessitando de 
terapia intensiva sem suporte ventilatório.

Aos cinco anos e seis meses, o paciente apresentou sono-
lência por 24 horas, alguns episódios de frases desconexas 
e alteração da movimentação ocular. Ao exame físico, apre-
sentava-se em estado geral regular, descorado e emagrecido. 
O peso era de 13000g (abaixo do percentil 3 para a idade) 
e a estatura de 106cm (percentil 10 do comprimento para 
a idade). Observava-se edema bipalpebral discreto e sopro 
sistólico 2+/6+ em todo precórdio. O exame neurológico re-
velou criança chorosa, irritada, pouco colaborativa, emitindo 
apenas sons inarticulados e obedecendo apenas a comandos 
simples; não se interessava por objetos e apresentava dimi-
nuição global da movimentação espontânea, porém vencia 
a gravidade. Além disso, não foram evidenciados sinais 
motores de localização. Os reflexos miotáticos e o reflexo 
cutâneo-plantar estavam presentes e normais. Detectou-se 
nistagmo vertical para cima (upbeat) em todas as posições e 
nistagmo horizontal no desvio conjugado do olhar. O exame 
de fundo de olho foi normal. Realizou tomografia de crânio, 
que foi normal. A ressonância magnética do encéfalo mostrou 
hipersinal nos corpos mamilares, no putâmen e no tálamo 
mesial bilateral, nas sequências de T2 e no FLAIR (Figuras 1 
e 2). Foi então levantada a hipótese diagnóstica de EW, com 
instituição imediata do tratamento com tiamina parente-
ral, na dose de 100mg/dia. Em 72 horas houve redução da 
amplitude do nistagmo e melhora do nível de consciência. 
A tiamina parenteral foi mantida durante duas semanas e a 
manutenção do tratamento realizada por via enteral na dose 
de 100mg/dia (8mg/kg/dia). Após 30 dias houve reversão 
completa do quadro neurológico. Na nova ressonância mag-
nética realizada após três meses, houve desaparecimento das 
lesões (Figura 3).

Discussão

Na primeira descrição da EW na literatura, em 1881, 
Carl Wernicke relatou os casos de dois etilistas e de uma 
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Figura 1 – Ressonância magnética em corte axial, sequência 
FLAIR: hipersinal intenso e simétrico nos tálamos, predominando 
na região mesial (seta grossa) e nos estriados (setas finas).

Figura 2 – Ressonância magnética em corte coronal, 
sequência FLAIR: hipersinal intenso e simétrico nos tálamos, 
predominando na região mesial (seta grossa) e hipersinal 
discreto na substancia cinzenta periaquedutal (seta fina).

Figura 3 – Ressonância magnética em corte axial, sequência 
FLAIR: sem alterações.

paciente com vômitos persistentes, todos com alteração da 
movimentação ocular e do estado mental, além de ataxia; os 
pacientes faleceram no período de até duas semanas após o 
início dos sintomas neurológicos(3,7). Posteriormente, entre 
1930 e 1940, atribuiu-se à deficiência de vitamina B1 a 
causa da EW(8). Se não tratados, os pacientes podem mani-
festar a psicose de Korsakoff, com confabulações e alterações 
na memória. Os sintomas iniciais podem não regredir e há 
evolução para coma(1,6,7). O mecanismo patogênico ainda não 
está completamente elucidado, embora se saiba que a tiamina 
é uma enzima que participa do metabolismo intermediário 
dos carboidratos e tem importante papel na manutenção do 
gradiente osmótico através das membranas celulares. Sua 
deficiência cursa com edema intracelular no tecido cerebral 
e quebra da barreira hematoencefálica.

Na fase aguda, as alterações anatomopatológicas variam 
desde proliferação vascular – com proliferação da micróglia 
e dos astrócitos e hemorragia petequial – até necrose da 
substância cinzenta periquedutal, teto do quarto ventrículo, 
tálamo medial e corpos mamilares(1,3,6). As anomalias detecta-
das pelos exames de neuroimagem se sobrepõem exatamente 
às alterações anatômicas, de forma bilateral e simétrica. A 
ressonância magnética destaca as lesões, com diminuição da 
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de tiamina(4). Após o uso da tiamina, os sintomas costumam 
reverter em algumas horas e a resolução completa demora 
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