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RESUMEN

La mielinolisis pontina central es una rara alteracion neuroldgica de etiologia
desconocida. La causa mas frecuente es el tratamiento de una hiponatremia cuando los
niveles de sodio se elevan demasiado rapido. La lesidon basica consiste en la destruccion
de las vainas de mielina, que afecta parte o toda la base de la protuberancia en forma
simétrica (desmielinizacidon pontina). Los pacientes con esta enfermedad suelen
presentar tetraparesia progresiva subaguda acompanada de paralisis seudobulbar con
disartria e imposibilidad de protruir la lengua. Se presenta un estudio con el objetivo de
describir el comportamiento de un caso de desmielinizaciéon osmética en una paciente
como parte de un puerperio complicado. Se trata de una paciente femenina, mestiza,
de 33 afios de edad, con embarazo complicado, secundario a cesarea por obito fetal,
tras la cual lleva ingreso en terapia intensiva. Luego de varias alteraciones
hidroelectroliticas se detecta cuadriplejia flaccida, con sindrome de enclaustramiento,
con diagndstico por neuroimagen de una desmielinizacion osmotica, con evolucién
favorable.
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ABSTRACT

Central pontine myelinolysis is a rare neurological disorder of unknown etiology. The
most frequent cause is the treatment of hyponatremia when sodium levels rise too fast.
The destruction of the myelin sheaths is the basic lesion, which affects part or the entire
base of the protuberance symmetrically (pontine demyelination). Patients with this
disease usually present subacute progressive tetraparesis accompanied by
pseudobulbar paralysis with dysarthria and the inability to protrude their tongue. A
study is presented with the objective of describing the behavior of a case of osmotic
demyelination in a patient as part of complicated puerperium. This is a 33-year-old
female patient, with complicated pregnancy, secondary to cesarean section due to fetal
death, after which she is admitted to intensive care. After several hydroelectrolyte
alterations, flaccid quadriplegia was detected, with Locked-in Syndrome, with
neuroimaging diagnosis of osmotic demyelination, with a favorable evolution.
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INTRODUCCION

El sindrome de desmielinizaciéon osmoética (SDO) es una entidad neuroldgica aguda y
adquirida de presentacion infrecuente, de mal prondstico, que incluye la mielinolisis
central pontina (MCP) y la extrapontina (MEP). La forma pontina es la mas habitual. Fue
descrita por primera vez por Adams, en 1959, en pacientes con malnutricion y
alcoholismo.(") Posteriormente, se ha asociado a otros factores, entre los que destacan
la correccion rapida de hiponatremia y en pacientes sometidos a trasplante hepatico. (%3

La incidencia exacta de MCP es desconocida. En un estudio de 3000 cerebros
examinados posmortem se encontraron 15 casos de MCP asintomatica.®® Lampl y Yazdi
reportaron que 39,4 % de los pacientes con MCP fueron diagnosticados con abuso de
alcohol, 21,5 % tuvo historia de correccion de hiponatremia y 17,4 % fueron asociados
a trasplante de higado.*>

Se trata de una desmielinizacién no inflamatoria secundaria al edema neuronal intenso
tanto a nivel del puente como en otras zonas extrapontinas. Es una enfermedad
infrecuente; sin embargo, tiene mal prondstico y la terapia con rehabilitacion es el Gnico
tratamiento.(®

La protuberancia se comporta rigidamente ante los requerimientos expansivos que
originan los edemas citotoxicos o vasogénicos debido a que posee una configuracion
inextensible, producto de muchas fibras dispuestas entre si. La MCP se caracteriza por
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dafio neuroldgico lentamente reversible o permanente, causado por la destruccién de
las vainas de mielina en el centro de la protuberancia (desmielinizacion pontina) (-8

Se presenta un caso tratado en el servicio de neurologia, con diagnostico de mielinolisis
pontina como parte de un puerperio complicado.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente YCB femenina/mestiza, de 33 anos de edad, con antecedentes de hipertensién
arterial diagnosticada en la semana 26 de la gestacion, con historia obstétrica: G3 P2
A1l (provocado).

En el Hospital de Ciego de Avila se realizé interrupcién de la gestacién a las 37 semanas
por obito fetal, sin complicaciones inmediatas, y secundario a posible preeclampsia. A
las 48 h de la cesarea, comienza con trastorno de conciencia, desorientacion y lenguaje
disartrico, le realizan tomografia axial computarizada (TAC) de craneo simple que no
muestra alteraciones craneoencefalicas, y tiene evolucion torpida por lo que requiere
ventilacion mecanica durante 10 dias. Asociado al cuadro clinico presentd cambios
hidroelectroliticos y de medio interno, que llevaron correccion rapida de estos. Se
mantuvo con cuadriplejia, ausencia de reflejo deglutorio, y ademas infeccion asociada a
la atencidn hospitalaria. Por la evolucién clinica desfavorable se decide traslado al
Hospital Clinico Quirurgico "Hermanos Ameijeiras", donde se recibe en la terapia
intensiva, se admite con cifras elevadas de sodio plasmatico (Na-189 mmol/L) y
tratamiento con desmopresina por el diagndstico de una diabetes insipida asociado al
cuadro clinico.

Examen fisico neurolégico

Cuadriplejia flaccida con reflejos osteotendinosos (ROT) disminuidos, ausencia de
movimientos faciales, con movimientos oculares conservados, Escala de Glasgow
6/15 ptos. Ausencia de lenguaje y capacidad de deglucién. No clonus, no Babinski,
reflejo palmo mentoniano presente. Comprension del lenguaje conservada, obedecia
ordenes motoras simples con movimientos oculares. Sensibilidad profunda conservada.

Se diagnostica un SDO, tipo MCP y Extrapontina teniendo en cuenta la clinica de la
paciente y los hallazgos imagenoldgicos en IRM. Se mantiene tratamiento con
desmopresina endovenosa por diabetes insipida secundaria a esta afeccion y mantener
cifras elevadas de sodio. Ademas, se le diagnostica infeccidn sistémica por presencia de
gérmenes multirresistentes en hemocultivo, cultivo de secreciones tragueobronquiales y
urocultivo.

A los 7 dias de estadia en la unidad de terapia intensiva y luego de estabilizacion del
medio interno, se decide traslado a servicio de neurologia donde se recibe con examen
fisico neuroldgico, sin variacién con respecto al ingreso.

A los 13 dias de hospitalizacion, con 40 dias de puerperio y luego de haber comenzado
rehabilitacidn fisico-motora, la paciente muestra los primeros sintomas de mejoria
neuroldgica: comienza a lateralizar el cuello, efectia movimientos distales de los
miembros superiores, localiza sonido y presenta respuesta flexora y de retirada al
estimulo doloroso en miembros inferiores.
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Al dia 16 del ingreso presenta deglucion conservada y se comienza a alimentar de
forma espontanea por via oral sin dificultad, aunque tenia balance hidromineral con
tendencia a la negativizacion, diuresis amplia y cifras de sodio que variaban entre
(150-160 mmol/L). Mantenia la sepsis, con crecimiento de multiples gérmenes aldn con
tratamiento antibidtico de amplio espectro.

Al dia 22 del ingreso se constata que emite palabras aisladas con disartria e hipofonia,
movimientos de la mimica conservados, continuaba alimentandose sin dificultad. Al
explorar la fuerza muscular en miembros superiores a nivel proximal vencia la
gravedad, pero no la resistencia, y distal se oponia a movimientos activos; en
miembros inferiores proximal tenia contracciones musculares aisladas y distal con
flexion al dolor. Ademas, los ROT normales. No clonus ni Babinski. Se mantuvo con
fiebre a pesar de los medicamentos antimicrobianos.

El dia 25 de estadia hospitalaria la fiebre desaparece, los cultivos continuaban positivos
y se continud con antibioticoterapia. Es evidente la mejoria clinica: comienza a
sentarse, sostiene el cuello y cabeza contra de la gravedad, moviliza activamente
miembros superiores, con limitacion proximal contra resistencia, comienza a movilizar
distalmente miembros inferiores y articula palabras.

Se decidié alta hospitalaria por la recuperacion de las funciones neuroldgicas y se envid
a rehabilitacién en el Hospital "Julio Diaz".

Complementarios

IRM créneo: muestra a nivel de la protuberancia y mesencéfalo lesiones simétricas
bilaterales hipointensas en T1 e hiperintensas en FLAIR, asi mismo a nivel
supratentorial en los ganglios basales se observan lesiones similares en ambas
secuencias y de distribucién bilateral y simétrica. En los cortes sagitales en la secuencia
de T2 en proyeccidn del rodete del cuerpo calloso hay una lesidon hiperintensa. Se
interpreta por las imagenes como un sindrome de desmielinizacién osmética pontina y
extrapontina (Fig. A, By Q).

A: Corte axial con secuencias T1 que muestra lesiones hipointensas en mesencéfalo; B: Corte
axial en secuencia Flair, que evidencia lesiones hiperintensas a nivel de los ganglios
basales; C: Corte sagital en secuencia T2 que evidencia lesiones hiperintensas a nivel de la
protuberancia y mesocéfalo.

Fig. - A, B y C: Imagenes de resonancia magnética
con signos de desmielinizacidon osmotica.
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DISCUSION

El SDO es un trastorno neurolégico poco frecuente causado por dano a la vaina de
mielina y lesidén en tractos de sustancia blanca. El SDO abarca la DCP y DEP, siendo
mucho mas frecuente la DCP. El factor predisponente mas comun es la hiponatremia
(78 %) y la presentacidon mas comun es la encefalopatia (30 %).(:8

Inicialmente se documentd en pacientes alcohdlicos y desnutridos; posteriormente se
encontrd asociacidn con ciertos trastornos electroliticos y otras patologias agudas o
cronicas.(7:8:9)

Algunos autores plantean que la mitad de los pacientes tienen una recuperacién favorable
y la mortalidad ha ido disminuyendo.(7:89 Sin embargo, en la literatura revisada se
encuentra resultados disimiles en relacion con la evolucién y prondstico de los pacientes.

Al comparar la evolucion de la paciente con otros reportes de casos de la literatura se
observa en algunos informes un prondstico fatal o desfavorable, como es el caso
descrito por Pino Gémez y otros, que fallece a los 76 dias de hospitalizacion.(”) Nuestras
imagenes son muy semejantes a las reportadas por Picado Leiva y otros, en una
paciente con hiponatremia sintomatica secundaria a uso de farmacos e hipopituitarismo
postquirdrgico quien presento6 leve mejoria clinica, con apertura ocular espontanea,
fijacion de la mirada al llamado, respuesta a estimulos fisicos y escasa movilidad de
miembros superiores; sin embargo, por complicaciones infecciosas, evolucioné
desfavorablemente y fallecio.®

Algunos reportes de casos muestran evolucion favorable, como es el caso de un
paciente japonés con tratamiento para esquizofrenia, que presentd como
complicaciones SDO y ademas hipertermia maligna. Luego de 3 meses, se egresa hacia
centros de rehabilitacion por secuelas neuroldgicas importantes. (1t

Un tratamiento apropiado de la hiponatremia es necesario antes de la completa
sustitucion del sodio.(*!) La rapida correccidn del sodio sérico es la causa mas frecuente
(iatrégena) de mielinolisis pontina, seguida por alcoholismo crénico, malnutricion, fallo
hepatico, quemaduras severas y uso prolongado de diuréticos. Las manifestaciones
clinicas mas comunes de MCP son cuadriparesia espastica, disartria, paralisis
pseudobulbar y alteraciones mentales, los sintomas ocurren de 2-14 dias después de la
rapida correccién de la hiponatremia; también esta descrito el "locked-in syndrome" o
sindrome de enclaustramiento debido a esta causa.(?

El prondstico de la recuperacion de las manifestaciones neuroldgicas y psiquiatricas de
la MCP es pobre y generalmente el curso es irreversible.(23)

Los pacientes que llegan a recuperar algunos de los déficits iniciales necesitan meses e
incluso afios para que esto suceda sin que la recuperacion y rehabilitacion neurologica
sea total; por lo tanto, el tratamiento solo es de soporte.(®)

Como se describid antes, las complicaciones de un tratamiento inadecuado de la
hiponatremia sin las medidas de control estrictas y la vigilancia estrecha 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 afeccidn clinica, se
informa que la mayoria de los pacientes permanecen a lo largo de su vida con déficit
neuroldgico irreversible. El presente caso es de interés, ya que tuvo minimas secuelas si se
compara con el déficit que inicialmente tenia. Se evidencia la importancia del tratamiento
rehabilitado conservador. Es una enfermedad rara, pero con alta morbimortalidad. Conocer
la manera de corregir el desequilibrio hidroelectrolitico es esencial, requiere de una
estrecha vigilancia y control de las concentraciones de sodio sérico. La Unica finalidad es
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evitar que el paciente presente complicaciones que lo pueden dejar incapacitado de por
vida o incluso llevarlo a la muerte.(®
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