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Degeneración hepatocerebral adquirida
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Varón de 65 años con antecedentes de coli-
tis ulcerosa y colangitis esclerosante de 20 años
de evolución, várices esofágicas grado I, hiper-
tensión portal, anemia crónica y parkinsonismo
de 8 meses de evolución. La resonancia mag-
nética nuclear (RMN) cerebral mostró señales
bilaterales y simétricas hiperintensas en la se-
cuencia T1 en ambos globos pálidos en cortes
sagital (Fig. 1) y axial (Fig. 2), confirmando el
diagnóstico de degeneración hepatocerebral ad-
quirida. Esta entidad presenta síntomas extrapi-
ramidales (coreoatetosis, parkinsonismo, disto-
nía, disartria, ataxia) y/o neuropsiquiátricos (le-
targo, deterioro cognitivo, somnolencia, apatía)
en el contexto de disfunción hepática adquirida
secundaria a alteraciones del parénquima, co-
lestasis y/o derivación intra o extrahepática. La
RMN suele evidenciar una señal hiperintensa en
la secuencia T1 a nivel de núcleos lenticulares,
comprometiendo menos frecuentemente el tron-
co, los tubérculos cuadrigéminos, la glándula
pituitaria, el hipotálamo, los núcleos subtalá-
micos y el cerebelo. Su fisiopatología es desco-
nocida, sugiriéndose un depósito de mangane-
so en áreas específicas. Otros postulan  trastor-
nos osmóticos que alterarían la interfase glio-
neuronal provocando una degeneración difusa
del parénquima cerebral. Si bien estos hallaz-
gos de RMN no son patognomónicos, es impor-
tante considerar este diagnóstico diferencial en
los pacientes con enfermedad hepática adquiri-
da y síndromes extrapiramidales de reciente
inicio.
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