
 Vol. 24, No 1-3, 2015 / Revista Ecuatoriana de Neurología  45

Introducción
En 1949 Adams y col reportaron alteraciones en el 

sistema nervioso central luego de realizar la autopsia de 
un paciente alcohólico con delirium tremens y cuadriplejía. 
Diez años después, con tres casos de características simila-
res,  la denominan "Mielinólisis Pontina Central," en base 
a las lesiones encontradas post mortem a nivel del puente 
cerebral.1 Posteriormente, se agregan reportes que lo vin-
culan a correcciones electrolíticas agresivas, categorizán-
dolo como un síndrome de desmielinización osmótica.2

El diagnóstico de esta entidad parte de las manifesta-
ciones clínicas, las cuales varían, observándose en la fase 
inicial signos compatibles con el trastorno de base, gene-
ralmente de tipo electrolítico, mientras que en la fase final 

dependerá de la estructura que se encuentre afectada.3 Los 
datos se corroboran con las lesiones observadas en image-
nología. No se ha determinado aún tratamiento, mas que 
medidas de soporte.4

Caso Clínico
Paciente masculino de 7 años de edad admitido por 

emergencia que presenta cuadro clínico de 12 días de evo-
lución, caracterizado por dolor abdominal difuso, pérdida 
de peso no cuantificado, hiporexia, vómitos y sintomato-
logía asociada a deshidratación grave. Los padres mani-
fiestan antecedente de hiperplasia suprarrenal congénita 
diagnosticada a las dos semanas de vida, la cual recibió 
tratamiento hasta hace dos años, suspendido por ellos. 
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Ante la sospecha de una crisis adrenal, se solicitan estu-
dios metabólicos respectivos. Se obtienen resultados co-
rrespondientes a una hiponatremia hiposmolar grave (Na 
112; osmolaridad plasmática 248), hipoglicemia e hipo-
calcemia. Se plantea manejo dinámico con cristaloides y 
se inicia reposición de sodio de acuerdo a las fórmulas 
y protocolos establecidos por la Asociación Española de 
Nefrología y Endocrinología, consiguiendo un aumento 
de 8mEq en cuatro horas. También se administran corti-
coides por su patología de base. La tomografía al momen-
to no reporta anormalidades de estructuras centrales. 

En la evolución destaca una hiponatremia persisten-
te que se corrige al cuarto día de ingreso. Es valorado por 
el Departamento de Endocrinología y se registran niveles 
de ACTH y 17 hidroxiprogesterona elevados, por lo cual 
se reinstaura tratamiento con glucocorticoides y minera-
locorticoides y se confirma diagnóstico de ingreso, supe-
rando el cuadro de crisis adrenal.

Al séptimo día de ingreso llama la atención la posi-
ción hipertónica de extremidades superiores e inferiores y 
movimientos distónicos, acompañado de trismo, que pro-
gresa a incapacidad de masticación, deglución y lenguaje. 
Los exámenes complementarios revelan niveles normales 
de calcio iónico sérico, parathormona y vitamina D.

En revaloración del caso se solicita nuevo panel por 
endocrinología, encontrando la ACTH elevada a pesar de 
la normalización del cortisol, por lo que se solicita una 
RMN con imagen dinámica de silla turca para descartar 
trastorno hipofisiario, que reporta hiperintensidad de gan-
glios basales y núcleos caudados. En base a estos hallaz-
gos se realiza el diagnóstico de mielinólisis extrapontina. 
Se establece un tratamiento sintomático con biperideno, 
clonazepam y levodopa. 

Posterior el paciente ingresa a la Unidad de Terapia 
Intensiva por empeoramiento de su cuadro distónico e im-
posibilidad de alimentación por trismo, el cual fue trata-
do exitosamente con toxina botulínica. Se inicia infusión 
continua de benzodiacepinas hasta que su evolución per-
mita disminuir dosis de medicación. A su egreso no pre-
senta focalidades y su nivel cognitivo es normal. 

Discusión
El caso clínico presentado cumple los criterios nece-

sarios para considerarlo un síndrome desmielinizante os-
mótico, cuya etiología más común es la corrección agre-
siva de la hiponatremia.5 En nuestro paciente, la causa fue 
la hiperplasia suprarrenal perdedora de sal por supresión 
de medicamento.

La bibliografía contiene otros casos reportados en 
edad pediátrica en pacientes con quemaduras, síndrome 
nefrótico, leucemia, desnutrición, entre otros.3

Se ha propuesto que la fisiopatología de esta enti-
dad parte de un estado hiposmolar, el cual tiende a inducir 
edema cerebral por el paso de agua desde el espacio extra-

celular al intracelular, lo cual se previene con la fuga des-
de el interior de la célula de iones y aminoácidos, osmoli-
tos (Na, K, taurina, ácido glutámico) y solutos orgánicos 
(fosfocreatinina, mioinosiol, glutamina).6

Con la rápida corrección de la hiponatremia se pro-
duce una elevación  de la osmolaridad plasmática, siendo 
el medio extracelular hipertónico con respecto al intrace-
lular, con la consiguiente deshidratación del tejido cere-
bral, condición responsable de la mielinolísis.7

Existe una teoría que basa su hipótesis en la apopto-
sis, la cual que ocurre en estados de normonatremia, hi-
pokalemia e hipofosfatemia.8

Conclusión
Debido a que la mielinólisis extrapontina es una en-

tidad rara, sus manifestaciones clínicas continúan sien-
do un tema de estudio. Entre las más comunes podemos 
mencionar la distonía, catatonia, temblor postural, espas-
mos mioclónicos, signos parkinsonianos o disfunción pi-
ramidal, secundaria a las diferentes áreas comprometidas.9 
Sin embargo, nuestro paciente debutó con trismo,  signo 
que no ha sido frecuentemente reportado en la literatura.

De acuerdo a lo publicado, la percepción de esta 
condición es de una alta mortalidad,9,10 es por ello que no 
existe tratamiento específico, solo medidas de soporte.11 

Se ha utilizado en otros casos reportados, como ré-
gimen terapéutico, esteroides, inmunoglobulina intrave-
nosa y hormona liberadora de tirotropina, con buenos 
resultados, pero de difícil interpretación por el escaso 
número de casos.9

Figura 1. Resonancia magnética cerebral (A) Hipodensidad de ganglios 
en corte axial a nivel supratentorial en T1. (B) Hiperintensidad de gan-
glios basales en corte axial y (C) corte coronal en T2. (D) Imagen en T2 
sin captación de contraste.
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