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Resumen

La Mielinolisis Central Pontina(MCP) es una enfermedad desmielinizante del
sistema nervioso central, en ocasiones iatrogenica y muchas veces no
diagnosticada. Su causa principal es la correccion rapida de la hiponatremia. La
lesion fundamental se encuentra en el centro de la protuberancia en forma
simétrica(desmielinizacion pontina). Ocasionalmente se encuentran lesiones
similares en otras regiones(desmielinizacion extrapontina).

Reportamos una nifia de 15 afos de edad, antecedentes de salud previos que
es admitida en nuestro centro por cuadro de colecistitis aguda litiasica siendo la
causa del ingreso.

Presenté cuadro emético que la llevo a una hiponatremia grave corrigiendose
por via endovenosa.

A los dos dias de la correccion del mismo comienza con un cuadro neurolégico
gue fue en progreso, iniciando por estados de conciencia que alternaban de
vigil a la hipersomnia, disartria, disfagia, diplejia facial y signo de babinski
bilateral. Este cuadro progresa con necesidad de administracion de sonda
nasogastrica, empeora la disartria, trastornos del ritmo cardiaco, vy
cuadriparesia progresiva. El cuadro se exhacerva luego con trastornos del
suefo, distonias, afasia y cuadro de enclaustramiento.

La RMN revelé cambios en la intensidad de sefial a nivel de puente en
secuencias ponderadas en T2 y FLAIR, y lesion hiperintensa en T2 en Capsula
externa derecha. Reportamos una complicacion poco frecuente de la terapia de
rehidratacion endovenosa en un cuadro de colecistitis aguda.

Palabras Claves: Mielinolisis Central Pontina y extrapontina, Correcciéon de la
hiponatremia, Desmielinizacién

ABSTRACT



Central Pontine Myelinolysis(CPM) is a demyelinating disease of the Central
Nervous System. Is frequently caused by rapid change in the electrolytes in
host with chronic disease, and many times remains withouth diagnosis. It is
most often describe as a complcation of rapid sodium shifts. The main lesion
affects the central pons,(pontine) and may involve other white matter
areas(extrapontine)

We report a 15 year old child, that was additted at the hospital with history of
acute colecistitis.

She had changes in the sodium levels during her hospitalazation. On hospital
she had a serum sodium level of 99 mEg/L. She received an infusion of sodium.

Two days after she began whith many neurologist sympotms tha it been in
progress. She had a facial bilateral palsy , dysphagia,dysarthria and babinski
bilateral sign.The next day she had spastic progress tetraplegia, a focal
dystonia,sleep disorders, and locked-in syndrome.

Magnetic Resonand Imaging(MRI) revealed pathologic lesion in the point and
right external capsule. Demostrates areas of increased T2 and FLAIR signal
intensity. The diagnosis of CPM was made.

That is rare complication of intravascular rehydratation therapy in a acute
colestitis desease. It is essential to recognize hyponatremia and to perform an
adequate correc_tion of sodium levels to avoid this complication.

Introduccion:

La Mielinolisis Central Pontina(MCP) es una enfermedad desmielinizante del
sistema nervioso central que fue descrita en 1959, por Adams, Victor y Mancall
en tres allcohodlicos y mal nutridos.(1)

Existen en la literatura menos de 30 casos reportados en nifios.(2)

Es un cuadro frecuentemente iatrogénico y muchas veces no diagnosticado. Su
causa principal es la rapida correccién de la hiponatremia.(3)

Estos cambios osmoticos llevarian a producir desmielinizacion, por lo que
tabién fue llamado sindrome de des,ielinizacion osmética(4-5)

La sintomatologia puede pasar inadvertida por la enfermedad de base o el
estado del paciente. En las formas sintomaticas el cuadro clinico suele ser de
presentacion aguda y se caracteriza por : pardlisis flacida de las cuaro
extremidades e incapacidad para masticar,deglutir o hablar, llamado sindrome
de cautiverio(4)



Esta patologia puede evolucionar hacia la muerte o ser total parcialmente
reversible.(6)

Una complicacion infrecuente es el desarrollo, casi siempre tardio de
movimientos anormales que generalmente permanecen como secuela. Estos
consisten en parkinsonismo, corea y distonia, aislados o bien combinados, la
respuesta al tratamiento es discreta(7)

En la mielinolisis extrapontina se presenta ademas: acinesia, ataxia,catatonia,
coreoatetosis, rigidez, desorientacion, mutismo, mioclonias, miokimia 'y
temblores.(7)

Esta definida en la anatomia patolégica ya que la lesion basica consiste en
destruccion de las vainas de mielina, con cilindroejes relativamente indemnes.

La lesion fundamental se encuentra e el centro de la protuberancia en forma
simétrica(desmielinizacion pontina). Ocasionalmente se encuentran lesiones
similares en otras regiones(desmielinizacion extrapontina): talamo, nucleo
subtalamico, cuerpo geniculado externo, putamen, globo palido y capsula
interna, sustancia blanca del cerebelo y capas profundas de la corteza cerebral.

La colecistitis es una enfermedad en la infancia que causa un cuadro emético
gue produce deshidratacién y trastornos hidroelectroliticos. Algunos pacientes
pueden requerir terapia de rehidratacion endovenosa.

Presentamos un caso de Mielinolisis Central Pontina documentado con RMN
después de la rehidratacion y correccion rapida de la hiponatremia en una
adolescente con colecistitis aguda litiasica.

REPORTE DEL CASO:

Adolescente femenina de 15 afios de edad, antecedentes de salud previos que
es admitida en nuestro centro por cuadro de colecistitis aguda litiasica. El
mismo le produjo vomitos cuantiosos con deshidratacion secundaria y
trastornos hidroelectroliticos(sodio 99 mmol),resto de iones normales, el cual
fue corregido de forma rapida y luego comenzé al segundo dia de esto con
fluctuacién del estado de conciencia desde vigil a la hipersomnia, lenguaje
disartrico, disfagia que hubo necesidad de administracion de sonda
nasogastrica, toma de nervios craneales con diplejia facial y trastornos del
ritmo cardiaco. Con este cuadro clinico se le realizé TAC craneo simple
observandose signos de atrofia cortical cerebral y presencia de megacisterna
Magna, que no justificaba el cuadro clinico de la paciente. Dias posteriores se
afiadio a la clinica signos de liberacién piramidal con cuadriparesia espastica
progresiva, distonias focales en miembros superiores y orolinguales. Por su
fenotipo e historia de ratardo en la pubertad fue valorada por servicio de
endocrinologia y genética donde se diagnostic6 ademas hipotiroidismo y
sindrome de Morsier (displasia septo-Optica).



Se le realiz6. La RMN de craneo simple revelé cambios en la intensidad de
sefial a nivel de puente en secuencias ponderadas en T2 y FLAIR, y lesion
hiperintensa en T2 en Capsula externa derecha. Luego se sumo a esto
trastornos del suefio, aparente cuadro de enclaustramiento, durante la noche
eventos de desconexién y sialorrea acompafnado de desaturacion(S0O2/88-
90%) con aumento de la frecuencia cardiaca en 127lat/min, de
aproximadamente 2 minutos. Recibio tratamiento con glucocorticoides,
antiespdsticos incluyendo toxina botulinica y rehabilitacion intensiva.

DISCUSION

La mielinolisis central de la protuberancia es una entidad clinica descrita y que
se publicé por primera vez a finales de los afios cincuenta.1Se caracteriza por
un cuadro de paralisis pseudobulbar, cuadriplejia espastica y cierto grado de
encefalopatia. En ocasiones los pacientes pueden presentar un sindrome de
enclaustramiento (locked in syndrome). Existen algunas publicaciones de casos
asintomaticos12,13. Al inicio, se asocio a alcoholismo y desnutricion2 , sin
embargo a principios de los afios sesenta se relacion6 sindrome en pacientes a
los cuales se les daba hidra_tacidn parenteral significativa3 . En nuestros dias
la mayoria de los casos se relacionan a reposicion acele_rada del sodio sérico
en la hiponatremia prolongada (valores de sodio sérico menores a 120 mEqg/L
por mas de 48 h)5 Esto ultimo se conoce en modelos animales experimentales
donde se logro replicar la lesion pontina caracteristica, después de corregir la
hiponatremia inducida a velocidades mayores de 10 mEq en 24 h10. Se trata
de una desmielinizacién no inflamatoria que aparece en las regiones centra_les
del puente y en al menos 10% de los pacientes también pueden aparecer
lesiones extrapontinas5 que incluyen tdlamo, nucleos basales y cerebelo.
Aunque el mecanismo exacto que provoca la desmielinizacion no se conoce, se
ha propuesto que en la regidn del puente, donde existe una interdigitacion
compacta entre la sustancia gris y blanca, la correccion brusca del sodio
provoca edema celular que a su vez comprime las fibras de la sustancia blanca
e induce de manera secundaria la desmielinizaciéon. Esta hipotesis se sustenta
en el hecho de que la sustancia blanca a nivel de la capsula interna no se
afecta en la mielinolisis10. También se informa la alteracion y pérdida de la
barrera hematoencefalica al momento de la hiponatremia, lo que permite la
entrada de citocinas, linfocitos y complementos que al momento de hacer la
correccidn contribuyen a la lesion de los oligodendrocitos y a la propia
desmielinizacion. Esto lo demostré Murase, et all1l al tefiir con IgA el tejido
cerebral de ratas con mielinolisis. Esto demostro la ruptura de la barrera
hematoencefélica ya que la IgA polimérica en condiciones normales no
atraviesa la barrera hematoencefalica. La incidencia exacta no se conoce por lo
infrecuente del cuadro, sin embargo existe un estudio por Snigh et al6 , en
donde se observo una incidencia del 29% de mielinolisis central de la



protuberancia en autopsias de pacientes con trasplante hepatico. La historia
natural y evolucion clinica es la de un paciente con hiponatremia, generalmente
sintomética, por debajo de 120 mEq por méas de 48 h, al cual se le corrige el
sodio de manera acelerada (mas de 10 mEq en 24 h). En las proximas horas
existe una aparente mejoria clinica, sin embargo al paso de los siguientes 2 a 6
dias el paciente inicia con datos de paralisis pseudobulbar, alteraciones del
estado de alerta, encefalopatia y cuadriparesia espastica. En la exploracion
fisica es caracteristica la aparicion de pardalisis de nervios craneales; también
se encuentra disfagia, disartria y en ocasiones oftalmoparesias, con frecuencia
del oculomotor externo y en ocasiones se puede encontrar debilidad en el
movimiento de la musculatura inervada por el nervio trigémino. A nivel de
extremidades aparece cuadriplejia o cuadriparesia con hiperreflexia
generalizada y signo de babinski bilateral. Ademas, 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 diagnostico de eleccion es la resonancia
magneética, en donde se observan lesiones hiperintensas a nivel central del
puente en la fase T2 . Se destaca la importancia de realizar imagenes de
resonancia seriadas ya que existe la posibilidad de que en la primera imagen
no sea visible la lesion caracteristica7. Se puede realizar el estudio
confirmatorio al realizar potenciales evocados de tallo cerebral en donde se
confirma la alteracion a este nivel. El prondstico es malo y la muerte es comun8
. Los pacientes que llegan a recuperar algunos de los déficits iniciales toman
meses e incluso afios para que esto suceda sin que la recuperacion y
rehabilitacion neurolégica sea total; por lo tanto, el tratamiento so6lo 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 correccion acelerada de éste donde exista
riesgo aumentado de mielinolisis9 . Cabe destacar que esto puede ayudar solo
si no hay déficit neurolégico por la mielinolisis. Por lo tanto, en los casos de
correccion abrupta del sodio es importante iniciar la terapia de disminucion de
sodio con dextrosa al 5% y/o desmopresina, con una dosis inicial de 8 _g14, 15
y continuar de 2-4 g/ dia segun la respuesta del paciente, antes de que se
presenten los sintomas por desmielinizacién osmotica. Una vez que mejora el
paciente, se debe incluir en un plan de rehabilitacion multidisciplinario que
incluya tanto rehabilitacion fisica, como terapia de deglucion, lenguaje y
cualquier apoyo que amerite. En el caso actual los 2 aspectos mas destacados
a comentar son la iatrogenia por una correccion inadecuada de la hiponatremia
y la recuperacion del paciente, que aunque no fue total, logré recuperar gran
parte del déficit neurolégico. Este caso ejemplifica la gran relevancia y el papel
gue tenemos como médicos al realizar una correccion de sodio que en
apariencia es simple y facil. 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 permanecen a lo largo de su vida con déficit
neuroldgico irreversible. Es por esto que el presente caso es de interés, ya que
el paciente quedd con minimas secuelas si se compara con el déficit que
inicialmente tenia. Este es un ejemplo del gran lugar que tiene la rehabilitacion
en este tipo de pacientes donde el tratamiento es conservador. Por ultimo, no
hay que olvidar que esta patologia es rara, pero con alta 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, requiere de una estrecha vigilancia y
control estricto y oportuno de las concentraciones de sodio sérico. La Unica
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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