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Casos clinicos

Resumen

La mielinolisis central de la protuberancia o sindrome de
desmielinizacién osmolar, es un padecimiento que se asocia
a pacientes con hiponatremia grave, a los cuales se les realiza
una correccién brusca del sodio*. Se manifiesta como parali-
sis pseudobulbar que se presenta con: tetraparesia, encefalo-
patia que en ocasiones se puede presentar con rigidez, ataxia
y movimientos anormales. Se trata de una desmielinizacion
no inflamatoria secundaria al edema neuronal intenso tanto
a nivel del puente como en otras zonas extrapontinas'®. Es
una patologfa infrecuente, sin embargo tiene mal prondsti-
coy la terapia con rehabilitacion es el Unico tratamiento. El
objetivo de la presente comunicacion es informar el caso de
un hombre de 63 afos con cuadro de déficit neuroldgico
progresivo posterior a un evento quirdrgico y correccion
répida de hiponatremia que presentd en dias posteriores,
mielinolisis pontina y extrapontina con diagndstico porima-
gen y resonancia magnética. El paciente ameritd un largo
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periodo de hospitalizacion y rehabilitacion, sin embargo
las secuelas neuroldgicas actuales no son incapacitantes.
Es imprescindible reconocer la hiponatremia y corregirla de
manera correcta para evitar este tipo de complicaciones.
Palabras clave: Mielinolisis, desmielinizacién, hiponatremia,
pardlisis pseudobulbar, osmolaridad

Central and peripheral pontine Myelinolysis:
case report and review of literature

Abstract

Central pontine myelinolysis or osmolar demielinization syn-
drome is a very well-known disorder in patients with severe
hyponatremia that undergo to a rapid sodium replacement.
It is clinically described as a pseudobulbar palsy, with tetra-
paresis, and encephalopathy, that can also show generalized
rigidity, ataxia and the presence of abnormal movements. It
consists of a non-inflammatory demielinization secondary
to neuronal swelling or edema, at the pontine level and in
other extrapontine locations. It is an infrequent pathology
that carries a bad prognosis and where the only available
treatment is prolonged rehabilitation. Herein we inform the
case of a 63 year old male, with a progressive neurological de-
ficit following a surgical intervention and rapid replacement
of a severe hyponatremia. The patient required a prolonged
in hospital stay and further rehabilitation, although the neu-
rological sequels actually are not disabling. It is essential to
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Figura 1. Imagen axial de resonancia magnética que muestra imagenes de

hiperintensén en la regién pontina y extrapontina.

recognize hyponatremia and to perform an adequate correc-
tion of sodium levels to avoid this complication.

Key words: Myelinolysis, demielinization, hiponatremia, pseu-
dobulbar palsy, osmolarity.

INTRODUCCION

La mielinolisis pontina es un sindrome que se carac-
teriza por la desmielinizacién de la sustancia blanca
secundario a cambios bruscos de osmolaridad en el
sistema nervioso central. Clinicamente se presenta
como sindrome pseudobulbar con cuadriparesia,
encefalopatia y en ocasiones se puede acompanar
de datos extrapontinos como ataxia y movimientos
anormales. Aunque su descripcién inicial fue en
pacientes con desnutricién y alcoholismo?, ahora se
conoce que ocurre con mayor frecuencia en pacien-
tes con hiponatremia donde la correccién de sodio
es mayor de 10-12 mEq en 24 b’. Para realizar el
diagndstico es necesario documentar el trastorno
hidroelectrolitico junto a las imdgenes caracteris-
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ticas de la resonancia magnética’. Actualmente el
Gnico tratamiento es a base de terapia de rehabili-
taciéon prolongada, por lo que evitar esta compli-
cacién con un manejo cuidadoso del paciente con
hiponatremia es primordial.

OBJETIVO

Presentar el caso de un paciente con diagndstico
de mielinolisis pontina y extrapontina como com-
plicacién de hiponatremia con reposicién abrupta
de sodio, lo cual llevé al paciente a un deterioro
neuroldgico grave; a pesar de ello logré una reha-
bilitacién neurolégica satisfactoria.

CASO CLiNICO

Paciente varén de 63 anos, sin historia de desnu-
tricién o alcoholismo, que ingresé por cuadro de
oclusién intestinal en otro hospital; se traté al inicio
con dosis altas de metoclopramida y después se in-
tervino en cirugia sin aparentes complicaciones. A
su ingreso en sus laboratorios llamé la atencién hi-
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Figura 2. Imagen sagital de resonancia magnética ponderada a T1. Se identifica

imagen de hipotension en el centro del puente que respeta la periferia de éste.

ponatremia de 108 mEq/L. Debido al desequilibrio
hidroelectrolitico se inicié reposicion parenteral con
soluci6n salina hiperténica durantes las siguientes 72
h. Al término de la correccién hidroelectrolitica, los
electrolitos de control eran los siguientes: Na 138
mEq/L, K 2.9 mEqg/L y Cl 111 mEq/L. Tres dias
posteriores a la intervencién inicié con debilidad
generalizada y disartria, al dia siguiente se agregé
somnolencia, temblor en ambas manos, rigidez mar-
cada, disfagia, salivacién excesiva, disfonia y par-
lisis facial central derecha. Se presenté progresion
paulatina con disminucién de la fuerza muscular
en las cuatro extremidades. De inici6 se realizé es-
tudio de imagen con tomografia computada, la cual
no mostré lesiones. Debido al cuadro neurolégico
progresivo se le inicié tratamiento con levodopa/
cardbidopa y biperideno, sin embargo, por el dete-
rioro neuroldgico, se decidié su traslado a nuestro
servicio de neurologfa del Hospital Angeles Lomas.

A su ingreso se sospechd de inicié un cuadro
de pseudoparilisis bulbar secundaria a una mie-

linolisis central de la protuberancia y se confirmé
el cuadro clinico con resonancia magnética y po-
tenciales evocados de tallo cerebral. La resonancia
mostré desmielinizacién a nivel de ganglios basales,
pedinculos cerebrales y bulbo raquideo, lo cual
permitié establecer el diagnéstico de mielinolisis
central de la protuberancia. Las lesiones se muestran
en los diferentes cortes de la resonancia magnética
observados en las figuras 1 a 4. Debido al cuadro
progresivo de disfagia, se realiz6 gastrostomia y a
partir de ese momento se inicié con rehabilitacién
fisica, de deglucién y lenguaje. Un mes posterior al
inicio del cuadro se realizé una nueva valoracién,
en la cual mejord el lenguaje, la rigidez y la fuerza
muscular en las cuatro extremidades. Se mantuvo la
disfagia y paralisis facial central derecha y 6 meses
después, por la mejoria de la disfagia, se logré retirar
la gastrostomia y la evolucién hacia la mejoria en
los demds aspectos fue paulatina. La evolucién del
paciente fue positiva al paso de los afios y aunque
aun tiene déficit con minima rigidez y disfagia,
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Figura 3. Imagen coronal de resonancia magnética ponderada a T2 donde se
observa aumento en la intensidad de sefial en la porcién central del puente y
de los nucleos lenticulares.

podemos afirmar que en general su evolucién fue
satisfactoria.

DISCUSION

La mielinolisis central de la protuberancia es una
entidad clinica descrita y que se publicé por primera
vez a finales de los anos cincuenta', caracterizada
por un cuadro de parélisis pseudobulbar, cuadriple-
jia espdstica y cierto grado de encefalopatia. En oca-
siones los pacientes pueden presentar un sindrome
de enclaustramiento (locked in syndrome). Existen
algunas publicaciones de casos asintomadticos'>". Al
inicio, se asocié a alcoholismo y desnutricién?, sin
embargo a principios de los afios sesenta se relacioné
sindrome en pacientes a los cuales se les daba hidra-
tacion parenteral significativa®. En nuestros dias la
mayoria de los casos se relacionan a reposicién acele-
rada del sodio sérico en la hiponatremia prolongada
(valores de sodio sérico menores a 120 mEq/L por
mds de 48 h)’. Esto tltimo se conoce en modelos
animales experimentales donde se logré replicar la
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lesién pontina caracteristica, después de corregir
la hiponatremia inducida a velocidades mayores de
10 mEq en 24 h'°. Se trata de una desmielinizacion
no inflamatoria que aparece en las regiones centra-
les del puente y en al menos 10% de los pacientes
también pueden aparecer lesiones extrapontinas’
que incluyen tdlamo, nicleos basales y cerebelo.
Aunque el mecanismo exacto que provoca la
desmielinizacién no se conoce, se ha propuesto que
en la regién del puente, donde existe una interdigi-
tacién compacta entre la sustancia gris y blanca, la
correccién brusca del sodio provoca edema celular
que a su vez comprime las fibras de la sustancia
blanca e induce de manera secundaria la desmielini-
zacion. Esta hipétesis se sustenta en el hecho de que
la sustancia blanca a nivel de la cdpsula interna no
se afecta en la mielinolisis'’. También se informa la
alteracién y pérdida de la barrera hematoencefilica
al momento de la hiponatremia, lo que permite la
entrada de citocinas, linfocitos y complementos que
al momento de hacer la correccién contribuyen a la
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Figura 4. Imagen axial de resonancia magnética ponderada a T2. Se identifica
aumento de sefnal en la cabeza de los ntcleos caudados, en los nucleos
lenticulares y en los talamos.

lesién de los oligodendrocitos y a la propia desmie-
linizacién. Esto lo demostré Murase, et al'! al teqir
con IgA el tejido cerebral de ratas con mielinolisis.
Esto demostré la ruptura de la barrera hematoen-
cefdlica ya que la IgA polimérica en condiciones
normales no atraviesa la barrera hematoencefilica.
La incidencia exacta no se conoce por lo infrecuente
del cuadro, sin embargo existe un estudio por Snigh
et al°, en donde se observé una incidencia del 29%
de mielinolisis central de la protuberancia en autop-
sias de pacientes con trasplante hepidtico.

La historia natural y evolucién clinica es la de
un paciente con hiponatremia, generalmente sinto-
mdtica, por debajo de 120 mEq por mds de 48 h, al
cual se le corrige el sodio de manera acelerada (mds
de 10 mEq en 24 h). En las préximas horas existe
una aparente mejorfa clinica, sin embargo al paso de
los siguientes 2 a 6 dias el paciente inicia con datos
de parilisis pseudobulbar, alteraciones del estado de
alerta, encefalopatia y cuadriparesia espdstica. En
la exploracidn fisica es caracteristica la aparicion de

parilisis de nervios craneales; también se encuentra
disfagia, disartria y en ocasiones oftalmoparesias,
con frecuencia del oculomotor externo y en ocasio-
nes se puede encontrar debilidad en el movimiento
de la musculatura inervada por el nervio trigémi-
no. A nivel de extremidades aparece cuadriplejia o
cuadriparesia con hiperreflexia generalizada y signo
de babinski bilateral. Ademds, se puede presentar
temblor en cualquiera de las extremidades y hay
disminucién del estado de alerta que puede iniciar
como un delirium hipoactivo o somnolencia y que
suele evolucionar al coma.

El estudio diagndstico de eleccidén es la reso-
nancia magnética, en donde se observan lesiones
hiperintensas a nivel central del puente en la fase
T2’. Se destaca la importancia de realizar imdgenes
de resonancia seriadas ya que existe la posibilidad de
que en la primera imagen no sea visible la lesién ca-
racteristica. Se puede realizar el estudio confirmato-
rio al realizar potenciales evocados de tallo cerebral
en donde se confirma la alteracién a este nivel. El
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prondstico es malo y la muerte es comtin®. Los pa-
cientes que llegan a recuperar algunos de los déficits
iniciales toman meses e incluso afos para que esto
suceda sin que la recuperacién y rehabilitacién neu-
rolégica sea total; por lo tanto, el tratamiento sélo es
de soporte. Algunos estudios en ratas demostraron
avances en reducir la mortalidad y en la aparicion de
lesiones pontinas cuando se disminuyen los valores
de sodio después de una correccién acelerada de
éste donde exista riesgo aumentado de mielinolisis’.
Cabe destacar que esto puede ayudar sélo si no
hay déficit neurolégico por la mielinolisis. Por lo
tanto, en los casos de correccién abrupta del sodio
es importante iniciar la terapia de disminucién de
sodio con dextrosa al 5% y/o desmopresina, con
una dosis inicial de 8 ug'* " y continuar de 2-4 ug/
dia segn la respuesta del paciente, antes de que se
presenten los sintomas por desmielinizacién osmo-
tica. Una vez que mejora el paciente, se debe incluir
en un plan de rehabilitacién multidisciplinario que
incluya tanto rehabilitacién fisica, como terapia de
deglucidn, lenguaje y cualquier apoyo que amerite.

En el caso actual los 2 aspectos mds destacados
a comentar son la iatrogenia por una correccién
inadecuada de la hiponatremia y la recuperacién del
paciente, que aunque no fue total, logré recuperar
gran parte del déficit neurolégico. Este caso ejem-
plifica la gran relevancia y el papel que tenemos
como médicos al realizar una correccién de sodio
que en apariencia es simple y fécil.

Como se describié antes, las complicaciones de
un tratamiento inadecuado de la hiponatremia sin
las medidas de control estrictas y la vigilancia es-
trecha pueden llevar al enfermo a un persistente
estado de déficit neuroldgico y en el peor de los
casos, la muerte. Por otro lado, aunque no se conoce
con exactitud la mortalidad de esta patologia, se
informa que la gran mayoria de los pacientes perma-
necen a lo largo de su vida con déficit neurolégico
irreversible. Es por esto que el presente caso es de
interés, ya que el paciente quedé con minimas se-
cuelas si se compara con el déficit que inicialmente
tenfa. Este es un ejemplo del gran lugar que tiene
la rehabilitacion en este tipo de pacientes donde
el tratamiento es conservador. Por tltimo, no hay
que olvidar que esta patologia es rara, pero con alta
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morbimortalidad y se debe tener presente siempre
dentro de las posibles complicaciones al enfrentarse
a un paciente con hiponatremia. Conocer el manejo
del desequilibrio hidroelectrolitico es esencial, re-
quiere de una estrecha vigilancia y control estricto
y oportuno de las concentraciones de sodio sérico.
La tinica finalidad es evitar que el paciente presente
complicaciones que lo pueden dejar incapacitado de
por vida o incluso llevarlo a la muerte. @
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