GASTROENTEROLOGIA

PEDIATRICA

Construindo pontes entre a ciéncia e o cuidado

PORTO DE GALINHAS - PERNAMBUCO

Trabalhos Cientificos

Titulo: Encefalopatia Cronica Por Intoxicacdo De Manganés Em Nucleos Da Base De Paciente
Pediatrico Com Doenca De Caroli.

Autores: Tiago Silvade Oliveira l, Adriana Oliveira Castanheira Borges 1, Larissa Maria Santos Brandao
1, MariliaMendes de Sousa 1, Jany Daiane Vieira de Azevedo Brito 1, Izadora Azi de Aguiar 1,
Bianca Recarey Barreto 1, JéssicaKeller de Carvalho 1, Cecilia Gomes Menezes 1, Raimundo
Rafael CostaMelo de Santana 1, Cibele Dantas Ferreira Marques 1, Tainara Queiroz de Oliveira
1, Gabriela Teixeirade Almeida Gil 1, Luciana Rodrigues Silva 1

Resumo: Objetivo(s) Relatar um caso de cirrose biliar secundaria a Doenca de Caroli, com encefal opatia
crénica, por depdsito de manganés em nucleos da base. Método Informages clinicas de andise
de prontuério, entrevista e exames. Resultados : Paciente feminino,12 anos, com quadro
colestético flutuante, iniciado no primeiro ano de vida sendo observados ictericia, coluria, acolia
e aumento do volume abdominal. Evoluiu com insuficiéncia hepética e aos quatro anos de idade
configurou-se o diagnéstico de Doenca de Caroli. O USG de abdome demonstrava alteracoes
compativeis, como dilatagdes cisticas de arvore biliar intra e extra hepética e a biopsia ja
mostrava cirrose biliar secundéria. Foi indicado o transplante hepético por ocasido do prurido
intratavel com mdltiplas drogas, adém da doenca hepética de base, porém n&o houve
concordancia da familia. Aos 11 anos iniciou dificuldade progressiva para faar, ataxia
importante, bradicinesia, parkinsonismo e dificuldade para segurar objetos. O quadro neurol 6gico
foi agravado, com piora do perfil e da funcdo hepética, sendo internada para controle e
investigacdo do quadro clinico. Houve melhora parcial do déficit neuroldgico apos intensificacéo
de fisioterapia. Identificado também sindrome hepatopulmonar e hipertensdo portal com varizes
de esbfago. A RNM apresentou parénquima cerebral sem alteracdes, assim como os ventriculos e
o tronco cerebral. Sem processos expansivos. Leve hipersinal em T1, em regido de globos
palidos, bilateral e simétrico (lesdo compativel com depdsito de manganés relacionado a doenca
crénica do figado). Houve acompanhamento conjunto com equipe de neurogenética, que afastou
outras causas de encefalopatia. conclusdo(fes) A principal via orgénica de excre¢do do manganés
€ a biliar e pacientes cirréticos, com EH ou shunts portossistémicos, frequentemente apresentam
acumulo no SNC. Na RNM de créanio, o achado mais sugestivo deste deposito € o hipersinal em
T1, bilateral e simétrico, nos nucleos da base, especialmente globo palido, visto nesta paciente. O
parkinsonismo € um sintoma frequente, descrito naliteratura e condiz com o quadro relatado.

http://anais.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da-sbp/ 17-congresso-brasil eiro-de-gastroenterol ogi a-peditri ca/ 0306-encef al opati a-croni ca- por-intoxi cacao-de-manganes. pdf



