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Resumen

Introduccion: La mielindlisis extrapontina es un proceso agudo inusual, incluido dentro de los sindromes desmielinizan-
tes de etiologia metabolica, que a diferencia de la mielinolisis central que afecta al puente, esta compromete otras areas cere-
brales con manifestaciones clinicas como distonia, catatonia, temblor postural, espasmos miocldnicos, signos parkinsonianos

o disfuncién piramidal.

Objetivo: Presentar hallazgos clinicos, electroliticos, hormonales y neurorradioldgicos, con énfasis en la inusual locali-

zacion en nuestro paciente.

Conclusion: A diferencia de la mielinolisis pontina, la extrapontina es menos frecuente. El trismo que present6 el paciente
es un signo inusual, el cual creemos no ha sido reportado en la literatura. El tratamiento es basicamente de soporte, con alto

indice de mortalidad.

Palabras clave: mielinélisis extrapontina, trismo, sindrome de desmielinizacion osmotica, hiponatremia.

Abstract

Introduction: Extrapontine myelinolysis is an acute unusual process, included in demyelinating syndromes of metabolic
etiology, which differentiate from central pontine myelinolysis, by affecting other brain areas with clinical manifestation such
as dystonia, catatonia, postural tremor, myoclonic spasm, parkinsonism or pyramidal sings.

Objective: Present clinical, electrolytic, hormonal and neuroradiologic findings with emphasis in the unusual location of

this disease.

Conclusion: Unlike central pontine myelinolysis, extrapontine has a lower incidence. Trismus, manifested in this patient
is an unusual sign. The treatment is only supportive, with a high probability of mortality.
Keywords: Extrapontine myelinolysis, trismus, osmotic demyelination syndrome, hiponatremia.
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Introducciéon

En 1949 Adams y col reportaron alteraciones en el
sistema nervioso central luego de realizar la autopsia de
un paciente alcoholico con delirium tremens y cuadriplejia.
Diez afios después, con tres casos de caracteristicas simila-
res, la denominan "Mielinolisis Pontina Central,' en base
a las lesiones encontradas post mortem a nivel del puente
cerebral! Posteriormente, se agregan reportes que lo vin-
culan a correcciones electroliticas agresivas, categorizan-
dolo como un sindrome de desmielinizacion osmotica?

El diagndstico de esta entidad parte de las manifesta-
ciones clinicas, las cuales varian, observandose en la fase
inicial signos compatibles con el trastorno de base, gene-
ralmente de tipo electrolitico, mientras que en la fase final

dependera de la estructura que se encuentre afectada’ Los
datos se corroboran con las lesiones observadas en image-
nologia. No se ha determinado aun tratamiento, mas que
medidas de soporte

Caso Clinico

Paciente masculino de 7 afos de edad admitido por
emergencia que presenta cuadro clinico de 12 dias de evo-
luciodn, caracterizado por dolor abdominal difuso, pérdida
de peso no cuantificado, hiporexia, vomitos y sintomato-
logia asociada a deshidrataciéon grave. Los padres mani-
fiestan antecedente de hiperplasia suprarrenal congénita
diagnosticada a las dos semanas de vida, la cual recibid
tratamiento hasta hace dos afios, suspendido por ellos.
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Ante la sospecha de una crisis adrenal, se solicitan estu-
dios metabolicos respectivos. Se obtienen resultados co-
rrespondientes a una hiponatremia hiposmolar grave (Na
112; osmolaridad plasmatica 248), hipoglicemia ¢ hipo-
calcemia. Se plantea manejo dindmico con cristaloides y
se inicia reposicion de sodio de acuerdo a las formulas
y protocolos establecidos por la Asociacion Espafiola de
Nefrologia y Endocrinologia, consiguiendo un aumento
de 8mEq en cuatro horas. También se administran corti-
coides por su patologia de base. La tomografia al momen-
to no reporta anormalidades de estructuras centrales.

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

Al séptimo dia de ingreso llama la atencion la posi-
cion hipertonica de extremidades superiores e inferiores y
movimientos distonicos, acompafado de trismo, que pro-
gresa a incapacidad de masticacion, deglucion y lenguaje.
Los examenes complementarios revelan niveles normales
de calcio i6nico sérico, parathormona y vitamina D.

En revaloracion del caso se solicita nuevo panel por
endocrinologia, encontrando la ACTH elevada a pesar de
la normalizacion del cortisol, por lo que se solicita una
RMN con imagen dinamica de silla turca para descartar
trastorno hipofisiario, que reporta hiperintensidad de gan-
glios basales y nucleos caudados. En base a estos hallaz-
gos se realiza el diagnostico de mielinolisis extrapontina.
Se establece un tratamiento sintomatico con biperideno,
clonazepam y levodopa.

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

Discusién

El caso clinico presentado cumple los criterios nece-
sarios para considerarlo un sindrome desmielinizante os-
mético, cuya etiologia mas comun es la correccion agre-
siva de la hiponatremia?® En nuestro paciente, la causa fue
la hiperplasia suprarrenal perdedora de sal por supresion
de medicamento.

La bibliografia contiene otros casos reportados en
edad pediatrica en pacientes con quemaduras, sindrome
nefrotico, leucemia, desnutricion, entre otros?

Se ha propuesto que la fisiopatologia 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-
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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 captacién de contraste.

celular al intracelular, lo cual se previene con la fuga des-
de el interior de la célula de iones y aminoécidos, osmoli-
tos (Na, K, taurina, acido glutamico) y solutos organicos
(fosfocreatinina, mioinosiol, glutamina)®

Con la rapida correccion de la hiponatremia se pro-
duce una elevacion de la osmolaridad plasmatica, siendo
el medio extracelular hipertonico con respecto al intrace-
lular, con la consiguiente deshidratacion del tejido cere-
bral, condicion responsable de la mielinolisis’

Existe una teoria que basa su hipotesis en la apopto-
sis, la cual que ocurre en estados de normonatremia, hi-
pokalemia e hipofosfatemia?®

Conclusién

Debido a que la mielindlisis extrapontina es una en-
tidad rara, sus manifestaciones clinicas continian sien-
do un tema de estudio. Entre las mas comunes podemos
mencionar la distonia, catatonia, temblor postural, espas-
mos mioclénicos, signos parkinsonianos o disfuncién pi-
ramidal, secundaria a las diferentes reas comprometidas’
Sin embargo, nuestro paciente debutd con trismo, signo
que no ha sido frecuentemente reportado en la literatura.

De acuerdo a lo publicado, la percepcion de esta
condicidn es de una alta mortalidad,”'° es por ello que no
existe tratamiento especifico, solo medidas de soporte.!

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 dificil interpretacion por el escaso
namero de casos?
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