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RESUMO

Objetivo: Descrever um caso de encefalopatia de Werni-
cke associada a doenga de Crohn na infincia.

Descri¢do do caso: Menino de cinco anos, com diag-
néstico de doenga de Crohn por colonoscopia com biépsia
h4d um ano; desde entdo, fez uso de diversos medicamentos
sem resultados terapéuticos. Evoluiu com pancreatite hd trés
meses, quando foi iniciada nutrigdo parenteral. Apresentou
subitamente sonoléncia, episédios de frases desconexas e
alteracdo da movimentagdo ocular. O exame neurolégico
evidenciou nistagmo vertical para cima em todas as posi-
¢Oes e nistagmo horizontal no desvio conjugado do olhar.
A ressondncia magnética do encéfalo mostrou alteracoes
compativeis com a encefalopatia de Wernicke, sendo insti-
tuido o tratamento com tiamina parenteral imediatamente,
com reversdo completa dos sintomas por volta do 30° dia
de tratamento.

Comentiarios: Embora seja uma entidade rara, deve-se
suspeitar de encefalopatia de Wernicke frente a presenca de
fatores de risco, uma vez que o tratamento imediato evita as
sequelas neurolégicas.

Palavras-chave: encefalopatia de Wernicke; doenga de
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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
30" 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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Introducgao

A encefalopatia de Wernicke (EW) é uma manifestacdo
aguda atribuida a deficiéncia de vitamina B1 (tiamina), ca-
racterizada pela trfade composta por oftalmoplegia, ataxia e
alteragdo do estado mental. Dentre as altera¢des iniciais da
movimentagdo ocular, destaca-se o nistagmo horizontal e/ou
vertical, fraqueza ou paralisia dos musculos retos laterais e o
olhar conjugado. A oftalmoplegia ocorre nos estdgios mais
avangados. Os distirbios do estado mental podem variar
desde distirbios de atengdo até déficit de memdria, podendo
evoluir mais tardiamente para o coma?.

A EW é mais frequente em adultos, particularmente
nos usudrios cronicos de dlcool; na faixa etdria pedidtrica,
destacam-se os pacientes com desnutri¢do cronica, neoplasias
malignas, em uso prolongado de nutri¢do parenteral e, mais
recentemente, a presenca de distirbios alimentares como

3 Na infincia, existem dificuldades

a anorexia nervosa'
no diagnéstico clinico por se tratar de uma doenga rara e
porque a apresentagdo clinica nem sempre se faz com a pre-
senca da triade cldssica completa que, em criangas, ocorre
em apenas 16% dos pacientes®. Nio hd relatos prévios de
pacientes pedidtricos portadores de doenga de Crohn que
apresentaram EW.

A ressondncia magnética de encéfalo se tornou o método
diagnéstico de escolha para a confirmagdo dos casos suspeitos
devido as caracteristicas peculiares lesionais e topograficas®.
O tratamento com tiamina parenteral tem indicagdo absoluta
e deve ser iniciada de forma rdpida para fazer a profilaxia de
sequelas neurolégicas e impedir a evolugdo para a psicose
de Korsakoff®.

Nesse contexto, o objetivo deste relato é descrever um
caso de EW associada a doenga de Crohn na infincia, devido
a sua raridade e a importancia do diagndstico e tratamento

precoces, com redu¢do da morbidade e mortalidade.
Descrigcao do caso

Menino de cinco anos e seis meses com antecedente de diar-
reia desde o nascimento, associada a dor abdominal e ao baixo
ganho ponderal. Aos quatro anos, apresentou sangramento retal
e, nessa ocasido, por meio de colonoscopia com bi6psia, recebeu
o diagnéstico de doenga de Crohn, afetando do estdmago 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 trés meses, recebeu
pulsoterapia com metilprednisolona sem resultados terapéuti-
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cos e, a seguir, por apresentar piora da diarreia e vOmitos, foi
internado e recebeu infusdo de anticorpo monoclonal antifator
necrose tumoral-o.. Pelos sintomas apresentados na ocasido,
foi diagnosticada pancreatite e iniciada nutri¢do parenteral. O
paciente foi transferido para o Instituto da Crianga do Hospital
das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao
Paulo (ICt/HC-FMUSP), onde recebeu a segunda dose de an-
ticorpo monoclonal antifator necrose tumoral-o; entretanto a
crianga evoluiu com sepse, distdrbios hidroeletroliticos (acidose,
hipofosfatemia e hipocalcemia) e endocardite, necessitando de
terapia intensiva sem suporte ventilatdrio.

Aos cinco anos e seis meses, 0 paciente apresentou sono-
léncia por 24 horas, alguns episédios de frases desconexas
e alteracdo da movimentacio ocular. Ao exame fisico, 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
sist6lico 2+/6+ em todo precérdio. O exame neurolégico re-
velou crianga chorosa, irritada, pouco colaborativa, emitindo
apenas sons inarticulados e obedecendo apenas a comandos
simples; ndo se interessava por objetos e apresentava dimi-
nui¢do global da movimenta¢do espontinea, porém vencia
a gravidade. Além disso, ndo foram evidenciados sinais
motores de localiza¢do. Os reflexos miotdticos e o reflexo
cutdneo-plantar estavam presentes e normais. Detectou-se
nistagmo vertical para cima (upbeat) em todas as posi¢oes e
nistagmo horizontal no desvio conjugado do olhar. O exame
de fundo de olho foi normal. Realizou tomografia de cranio,
que foi normal. A ressonidncia magnética do encéfalo mostrou
hipersinal nos corpos mamilares, no putdmen e no tdlamo
mesial bilateral, nas sequéncias de T2 e no FLAIR (Figuras 1
e 2). Foi entdo levantada a hip6tese diagnéstica de EW, com
institui¢do imediata do tratamento com tiamina parente-
ral, na dose de 100mg/dia. Em 72 horas houve redug¢do da
amplitude do nistagmo e melhora do nivel de consciéncia.
A tiamina parenteral foi mantida durante duas semanas e a
manutencao do tratamento realizada por via enteral na dose
de 100mg/dia (8mg/kg/dia). Apés 30 dias houve reversio
completa do quadro neurolégico. Na nova ressondncia mag-
nética realizada apés trés meses, houve desaparecimento das
lesGes (Figura 3).

Discussao

Na primeira descricdo da EW na literatura, em 1881,
Carl Wernicke relatou os casos de dois etilistas e de uma
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Figura 1 — Ressonancia magnética em corte axial, sequéncia
FLAIR: hipersinal intenso e simétrico nos talamos, predominando
na regido mesial (seta grossa) e nos estriados (setas finas).

Figura 3 — Ressonancia magnética em corte axial, sequéncia

FLAIR: sem alteragdes.
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Figura 2 — Ressonancia magnética em corte coronal,

sequéncia FLAIR: hipersinal intenso e simétrico nos talamos,
predominando na regido mesial (seta grossa) e hipersinal
discreto na substancia cinzenta periaquedutal (seta fina).

paciente com vOomitos persistentes, todos com altera¢do da
movimenta¢io ocular e do estado mental, além de ataxia; os
pacientes faleceram no perfodo de até duas semanas apGs o
inicio dos sintomas neurolégicos®”. Posteriormente, entre
1930 e 1940, atribuiu-se a deficiéncia de vitamina B1 a
causa da EW®. Se ndo tratados, os pacientes podem mani-
festar a psicose de Korsakoff, com confabulages e alteragbes
na memoria. Os sintomas iniciais podem nao regredir e hd
evolugdo para coma”*”. O mecanismo patogénico ainda no
estd completamente elucidado, embora se saiba que a tiamina
¢ uma enzima que participa do metabolismo intermedidrio
dos carboidratos e tem importante papel na manutengdo do
gradiente osmético através das membranas celulares. Sua
deficiéncia cursa com edema intracelular no tecido cerebral
e quebra da barreira hematoencefilica.

Na fase aguda, as alteragdes anatomopatoldgicas variam
desde proliferacdo vascular — com prolifera¢do da micréglia
e dos astrécitos e hemorragia petequial — até necrose da
substincia cinzenta periquedutal, teto do quarto ventriculo,
tdlamo medial e corpos mamilares"*®. As anomalias detecta-
das pelos exames de neuroimagem se sobrepdem exatamente
as alteragbes anatdmicas, de forma bilateral e simétrica. A

ressondncia magnética destaca as lesdes, com diminui¢do da
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intensidade do sinal na sequéncia T1, podendo haver realce
ap6s injecdo do gadolinio; aparece aumento do sinal nas se-
quéncias T2 e FLAIR, sendo que na tltima hd supressdo do
sinal do liquor nos ventriculos e nos espacos subaracnoides,
facilitando assim a identificacdo de lesdes periventriculares,
do tronco e do tdlamo®.

A administra¢do de concentragdes elevadas de glicose em
pacientes com baixo estoque de tiamina pode precipitara EW
que, classicamente, é descrita em pacientes etilistas crdnicos
ou em desnutridos. Dentre outras causas citadas na literatu-
ra, destacam-se a hiperemese gravidica, o pds-operatatdrio
de cirurgias gastrintestinais, o uso prolongado de nutri¢ao
parenteral com aporte inadequado de vitaminas, a doenga de
Crohn, a leucemia de células T, a sindrome da imunodefici-
éncia adquirida, a hemodidlise e a anorexia nervosa'®.

A dificuldade de diagndstico da EW foi bem descrita em
estudo retrospectivo de 131 casos, com andlise de necropsia,
o0 qual revelou que apenas 16% dos pacientes apresentaram
a triade clinica cldssica, 37% evidenciaram um tnico sinal,
e 19% ndo mostraram quaisquer manifestacdes clinicas da
EW. A alteracio mental foi o sinal clinico mais comum em
74% dos pacientes®.

A revisdo da literatura realizada por Vasconcelos ez 2/ em
1998 descreveu 31 pacientes com EW com idade abaixo de
20 anos: destes, 11 tinham antecedente de neoplasia maligna,
16 foram tratados com tiamina e 0ito permaneceram com
sequelas. Os autores destacam o ntimero de casos (42%) com
diagnéstico estabelecido apenas apés a necrépsia®. No paciente
aqui descrito, o diagnéstico diferencial mais préximo seria a
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desmielinizagdo apds uso de anticorpo monoclonal antifator
necrose tumoral-a, utilizado na prética clinica atual em pa-
cientes com artrite reumatdide e doenca de Crohn. Especula-se
que o anticorpo possa exacerbar a desmielinizacdo, ativando as
células T-especificas contra a mielina. Entretanto, os pacientes
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apresentadas pela crianca em pauta’®'?. O outro diagnéstico
diferencial, pertinente ao caso principalmente pela topografia
lesional no exame de ressonincia magnética, seria o de mie-
lindlise extrapontina. Entretanto, pelo fato de o paciente ndo
ter alteracdes significativas dos eletrdlitos séricos e apresentar
evolugdo favordvel, tal hipétese foi descartada.

O tratamento da EW consiste na infusdo parenteral de
vitamina B1 na dose de 100mg por no minimo cinco dias,
com manutengdo em doses menores enquanto estiverem
presentes os fatores de risco para a diminui¢do dos estoques
de tiamina®. Apés o uso da tiamina, os sintomas costumam
reverter em algumas horas e a resolu¢do completa demora
até duas semanas. A mortalidade pode atingir 17% dos
casos™”. Assim, em criancas suscetiveis e diante de quais-
quer dos sintomas da triade clinica cldssica da EW, essas
devem ser avaliadas do ponto de vista neurolégico e receber
o tratamento adequado com tiamina, mesmo quando nio hd
possibilidade de realizar a ressonincia magnética, visando a
profilaxia de sequelas neuroldgicas.
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