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Mielinolisis Central Pontina en un nifo desnutrido
con gastroenteritis aguda

Central Pontine Myelindlysis in a undernourished boy
with acute gastroenteritis
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RESUMEN

La Mielinolisis Central Pontina (MCP) es una enfermedad
desmielinizante del sistema nervioso central, en ocasiones iatro-
génica y muchas veces no diagnosticada, Su causa principal es la
correccion ripida de la hiponatremia. La lesién fundamental se
encuentra en el centro de la protuberancia en forma simétrica {des-
miglinizacidn pontina). Ocasionalmente se encuentran lesiones
similares en olras regiones (desmiclinizacidn extrapontina).

Reportamas un nifie de | afie 2 meses de edad, desnutrido de
HI grado con desarrollo madurative conservado que consalid al
departaments de urgencias con un cuadro de gastroenientis agu-
da por lo que fue hospitalizado.

Presenté vanaciones en las concentraciones séricas del sodio
durante la intemacion. Al décmao dia de hospitalizacidn el nivel
de sodio fue de 113 mEg/litro, corrigiéndose por via endovenosa
rapida. Mo hubo cambios en el potasio sérico.

En el décimo tercer dia de internacion, presentd temblores
en vigilia, de reposoe e intencidn. Se iniciaban en una mano y pos-
feriorments se generalizaban a los cuatro miembros ¥ cabeza, El
nifio se encontraba ldcido e imitable, sin sostén cefilico, dismétri-
co y con pérdida de la sedestacidn y bipedestacidn,

El resultado de 1a Resonancia Magnética Nuclear (RMN) re-
veld en la protuberancia hipersefial en T2 e hiposefial en T1, sin
captacidn del contraste, de 1 em de didgmetro y bordes rregulares,
la cual es una lesidn compatible con desmielinizacion mislopin-
tica.

Reportamos una complicacidn poco frecuente de la terapia
de rehidratacidn endovenosa en una entidad muy frecuente como
io es fa gastroenteritis aguda en el desnutrido.

Palabras Claves: Miclinalisis pontina, Correccidn de la Hi-
ponetremia, Desmielinizacion,

INTRODUCCION

La mielinolisis central pontina (MCP) es una enferme-
dad desmielinizante del sistema nervioso central que fue
descrita en 1959, por Adams, Victor y Mancall en tres pa-
cientes alcohdlicos y mal nutridos [1].

Existen en la literatura menos de 30 casos reportados
en nifios.[2]
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ABSTRACT

Central Pontine Myelynolisis (CPM) is a demyelinating
discase of the Central Nervous System, Is freguently caused by
rapid changed in the electrolytes in host with chronic diseases.
and many times remains without diagnosis. It is most often
described as a complication of rapid sodium shifts . The main
lesion affects the central pons, (ponting) and may involve other
white matter areas (extraponting).

We report a 1,2 year old boy, undernourished and
developmentally normal presented to the emergency department
with history of acule gastroenteniis |

He had changes in the sodium levels during his hospitalization.
On hospital day 10 he had a serum sodium level of 113 mEqg/L.
He received an infusion of sodium. There wasn't changes in the
potassinm level,

By hospital day 13 be had a normal conciseness and showed
intentional and rest trambling.

The trembling started on hands and later affected the four
extremities and the head. He had changed mood and lost head
support and the ability of to be seat, stand or walk.

Magnetic resonance imaging (MRI) obtained on hospital 17
revealed pathologic foci in the central pons. Demonstrates areas
of increased T2 signal intensity and decreased T1 signal with
irregular borders, The diagnosis of CPM was made.

That is a rare complication of intravascular rehydratacion
therapy in a very frequently diseases ke the acufe gastrocnteritis
and the malnutrition,

Key word: Central Pontine Myelinolisis, Comrection of
Hyponatremia, Demyelination

Es un cuadro frecuentemente ialrdgeno y muchas ve-
ces no diagnosticado. Su causa principal es la correccidn
riipida de la hiponatremia, especialmente si esta es crinica
[31.

Estos cambios osmdticos llevarian a producir desmie-
linizacidn, por lo que también fue llamado sindrome de des-
miclinizacidn osmdtica [4-3].
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La sintomatologia puede pasar inadvertida por la en-
fermedad de base o el estado del paciente. En las formas
sintomdticas el cuadro clinico suele ser de presentacidn
aguda y se caracteriza por: pardlisis flacida de las cuatro
extremidades e incapacidad para masticar, deglutir o ha-
blar, lamado sindrome de cautiverio [4].

Esta patologia puede evolucionar hacia la muerte o ser
total o parcialmente reversible. [6]

Una complicacion infrecuente es el desarrollo, casi siem-
pre: tardio de movimientos anormales que generalmente per-
manecen como secuela. Estos consisten en parkinsomismo,
corea y distonia, aislados o bien combinados en el mismo
enfermo; la respuesta al tratamiento es discreta [7].

En la miclinolisis extrapontina se presenta ademds: acine-
sia, ataxia, catatonia, coreoatelosis, ngidez, desorientacion,
mutismo, micclonias, miokimia ¥ emblores [7],

Estd definida en términos de su analomia patoldgica
ya que la lesidn bdsica consiste en destruceion de las vai-
nas de miclina, con cilindrogjes relativamente indemnes,

La lesidn fundamental se encuentra en el centro de la
protuberancia en forma simétrica (desmielinizacidn ponti-
na). Ocasionalmente se encoentran lesiones similares en
otras regiones (desmielinizacidn extrapontina: tdlamo, ni-
cleo sublalimico, cuerpo geniculado externo, putamen, glo-
bo pdlido, capsula interna, substancia blanca del cerchelo v
capas profundas de la corteza cerebral [4].

La gastroenteritis es una de las enfermedades més co-
munes ¢n la infancia, los vamitos v diarreas, frecuentemente
causan deshidratacion v trastomos hidroelectroliticos. Aun-
que la enfermedad es esencialmente autolimitada algunos
pacicntes pueden requerir de terapia de rehidratacién cn-
dovenosa [9 - 18].

Presentamos un caso de MCP documentado con RMN,
después de la rehidratacion y correccion ripida de la hipo-
natremnia en un nifio desnutrido con gastroenteritis,

REPORTE DEL CASO

Nifiorde | afio 2 meses de edad, desnutrido de I11 grado
y desarrollo madurativo conservado se presenta al departa-
mento de urgencias con deposiciones liquidas de 10 dias de
evilucion, abundantes, con gleras v estrias de sangre. Vé-
mitas desde las 24 horas previas, en varias oportunidades
{5 veces) de contenido alimentario, tratado con antieméti-
cos. Ficbre de 24 horas de evolucion, graduada en 39 gra-
dos, tratado con paracetamol. Presentaba oliguna de 24
horas.

Tenia como antecedentes personales: embarazo contro-
lado, parto vaginal e institucional, peso al nacer 3.500 gra-
maos, edad gestacional adecuada, sin patologias perinatales,

Mo recibid pecho materno y se alimentd con {Grmula
lictea hasta los 2 meses, luego con leche entera, Tenia las
vacunas completas para ¢l MSP v BS. Estuvo internado en
una ocasion por infeccidn de las vias urinarias.

Se encontraba al ingreso en regular estado general, pa-
lido, hipoactivo, somnoliento, con signos carenciales en piel
y faneras, edematoso, con signos de deshidratacidn, FC:
138 por minuto FR: 30 por minuto v TAx: 37,7 grados. El
peso vy la talla por debajo del percentilo 3.

El sodio al ingreso era de 1259 mEg/litro, el potasio
de 4,1 mEgilitro ¥ presentaba acidosis metabidlica compen-
sada. Fue rehidratado primero con solucidn fisioldgica v
posteriormente recibic un plan de hidratacion parenteral con
dextrosa a | 50cc/kg/dia, Na 3 mEg/lt y K | mEg/It. Exis-
beron variaciones del sodio desde el ingreso [Tabla 1]. El
dia 10 de internacidn el sodio fue de 113 mEg/litro, por lo
gue se corrigié en forma endovenosa rdpida. No hubo va-
riaciones en el porasio.

Recibid tratamiento con antibidticos; cefotaxima y
amikacina durante 10 dias por el diagndstico de gastroen-
teritis aguda por Shigeella Flexneri, germen que desarrolld
en el coprocultivo,

TABLA 1 - VALORES LABORATORIALES Y TERAPEUTICA

Fecha 02-01 03-01 03-01 15-01 07-01 10-01 10-01

Hora 12:00 12:00 23:00 (09:30 0500 12:30 20:50

Na 125 115 118 117 123 113 1355

K 4.1 4.9 4.7 31 2.7 43 3.5

Urea 2 41

Creatining 0.6 0,85

Tto. -Sol, Fis, Na EV ClNa ClNa ClINa ClNa ClNa

25celke ripido VO VO VO EV VO

-HP a NB ImEg'K  3mEg/K IJmEg/K  Répido ImEg/K

Pesn 6200 gr 6700pr 6700er  T7000gr 7300 gr  7300gr TA00er

Abreviaciones: Hidratacidn Parenteral: HF. Necesidades Basales: NB, Kilogramo: K.
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Alos B dias de internacion presentd fiebre, aumento de
edemas, empeoramiento del estado general, hemograma
alterado con desviacién a la izquierda, por lo que inicid
tratamiento con vancomicing mas celtazidime asumiéndo-
s¢ como probable infeccion intrahospitalaria; los cultivos
fueron negativos.,

Recibié Vitamina K por coagulogramas alterados v
transtusion de globulos rojos desplasmatizados por Hb: 5,1
gldl ¥ Hto: 17 % durante el cuadro de descompensacidn
debido a la infeccidn.

Luego inicid fase de recuperacidn clinica con buena
evolucidn, Al dia 13 de internacidn, con mejoria importan-
te del estado general, presenta temblores en vigilia, de in-
lensiin ¥ reposo que inicla en ung mano y posteriormente
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se generaliza a los cuatro miembros v cabeza. El nifio se
presentaba licido e irmitable, sin sostén cefilico. Intentaba
tomar objetos pero no 1o lograba, estaba dismétrico.

Los wemblores fueron tratados empiricamente con dia-
zepan endovenoso, correccion de Magnesio (Mg, 1.3) v
complejo de vitamina B intramuscular, en forma simultd
nea sin obtener mejoria.

LaTAC de craneo evidencid atrofia cerebral v lesion dudo-
sa de drea hipodensa anterior al cuano venticulo. [Figara 1]

El resultado de Ta RMN reveld imagen en la protube-
rancia, con hiperseiial en T2 ¢ hiposefial en T1, sin capta-
cidn del contraste, midiendo 1 cm con bordes irregulares
compatible con desmielinizacion mielopéntica, [Figura 2
¥ 3.

Figura 1
TAC simple de craneo: Area
hipodensa an protuberancia

Figura 2

RMN con Imagen hiperdensa
en T2 en protuberancia
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Figura 3
RMN con imagen hipodensa
en T1 en la profuberancia




Se inicid ratamientoe con clonazepan por los temblores
con lo cual el paciente mejord. Posteriormente recuperd el
sostén cefilico, se sentd con y sin apoyo y se pard progresi-
vamente,

Al ala, el paciente mantenia temblores aungue en me-
nor medida bajo tratamiento con clonazepan.

En la lra. Consulta postertor al alta. el nifio ya no pre-
sentaba temblores y continuaba con la medicacion.

Se realizard nueva EMN a los 6 meses del alta para
evaluar desaparicidn de la lesidn v eventual suspensidn de
la medicacion.-

DISCUSION

Este reporte demuestia un caso de MCP én un mifio con
antecedentes de desnutricidn grado IT que presentd flue-
tuaciones marcadas en la natremia, cuyo diagndstico clini-
co se confirmd con RMN,

De acuerdo con las observaciones de los autores que
reportaron previamente esta patologfa, la MCP fue cldsica-
mente descrita en pacientes con condiciones severamenie
desestabilizantes como: deficiencia nutricional, aleoholis-
mo crinico, enfermedad hepdtica, transplante de drganos,
neoplasias, quemaduras profundas o cuidados intensivos,
sumadas a alteraciones electroliucas., [4-5-13 |

Los primeros reportes de MCP en chicos, fueron nifios
con enfermedades debilitantes cronicas como ejemplo: cra-
necfaringioma. enfermedad de Wilson, leucemia mieldge-
na. Los cuales fueron asociados aungue no siempre con his-
torta de deshidratacion y disbalance electrolitieo.[14]

La MCP no fue descrita antes de 1959 y esto parece
corresponderse con el inicio del uso amplio de terapia en-
dovenosa de rehidratacion. Por eso el uso apropiado de la
terapia de hidratacidn oral puede favorecer a los nifios con
deshudratacidn aguda evitando severos cambios electroliti-
cos. [13]

En case de hiponatremia severa sintomdlica se reco-
mienda que la correccidn se realice a una velocidad que no
exceda los 0.5 mEgithora y realizar controles séricos fre-
cuentes. Esto es debido a que los cambios rapidos de los
niveles de agua en el tejido cerebral v la rdpida correceidn
de una hiponatremia producen deshidratacidn del tejido
cerchral, condicidn responsable de la mielinolisis, Recien-
tes estudios sugieren que la MCP tiende a ocurrir en hipo-
natremia complicada por hipocalemia debido a una dismi-
nucidn de la concentracidn de la bomba sodio-potasio ATPa-
sa en la membrana basal celular endotelial. La hipocalemia
pedria predisponer a las células susceptibles a ser imjuria-
das por el estrés osmdtico asociado al rapido aumento de la
concentracion del sodio sérico. [16]

El paciente reportado presentd al décimo dia de inter-
nacidn variacidn en la natremia de 25 mEg/lt en 9 horas, v
fue seguido por la aparicion de la sintomatologia newrold-
gica descripta.

Histoldgicamente se presenta con pérdida de la oligo-

dendroglia v astrocitosis reactiva, Los axones cilindricos y
las células nerviosas estdn relativamente dispersas. Log
vasos sanguineos no estin alectados. Los signos inflama-
toriog estdn ausentes [10-11]

Otro detalle a destacar es el espectro de presentacion
climica variable producido por la MCP ya gue en este caso
reportado se manifestd la presencia de temblores v no el
cuadro tipico de sindrome de cantiverio (locked in) eviden-
ciado con tetraparesia v sindrome pseudobulbar que pro-
vocd la lesidn centropontina.

La forma de comienzo de los movimientos anormales
e3 tardia en la gran mayoria de los enfermos. Maraganore
et al, basdndose en otros autores sugieren varas hipdiesis
fisiopatoldgicas para explicar este hecho, como son la reor-
ganizacion neuronal con formacidn de nuevas sinapsis
(sprouting) ¢l desarrollo de supersensibilidad del receptor
por denervacidn, la liberacidn de circuitos previamente in-
hibidos, ¢l mascaramiento de las discinesias por la tetrapa-
resia inicial e incluso por la afectacidn taldmica que se ob-
serva en algunas ocasiones. [7]

El criterio diagndstico de MCP estd basado en la RMN,
las lesiones de desmiclinizacton aguda en la RMN son si-
métricas € hipointensas en T1, en la fase subaguda son hi-
perintensas en T2 probablemente por la presencia de mu-
crohemorragias provocadas por dano endotelial. [17]

La neuroimagen por resonancia magnética se ha mos-
trado como el método de diagndstico paraclinico mids sen-
sible a la hora de objetivar la topografia de las lesiones res-
ponsables del espectro clinico secundario a la mielinolisis
extrapontina. Bl nicleo caudado, el putamen v el tilamo
suelen ser la diana de la desmielinizacidn, normalmenie en
combinacion, de formas bilateral y simétrica, Sin embargo,
es posible encontrar casos clinicamente floridos sin corre-
Tacidm radholdgica. Laevolucidn de 1a enfermedad es mejor
de lo que en los primeros trabajos se informd, v puede ser
independiente de la extension de las lesiones neurorradio-
lagicas [12].

Las lesiones pueden aparecer dias o semanas después
del inicio de los sintomas. En algunos casos es posible en-
contrar MCP y MEP con disociacidn clinicorradioldgica.
Es conocido, que en el sindrome mielinolitico puede haber
una disociacin entre la presunta topogralia lesional, atri-
buible a los hallazgos clinicos v la falia de objetivacidn de
tales lesiones por RMN. Este hecho puede deberse en parte
a una latencia entre el comienzo de Ia clinica y los hallaz-
gos neurorradioldgicos por alteraciones fisiopatologicas ya
referidas anteriormente.[ 18]

Con respecto al ratamiento de esta condicidn se ha des-
crito muy poco, Existen casos con resolucion espontdnea y
otros en gue fue secundaria a intervencion werapéutica [19]

Los principales fdrmacos gque han sido ensayados en
este tipo de pacientes son los anticolinérgicos y la levodo-
pacon los que se ha obtenido una respuesta variable (desde
buena a pobre, segiin los casos); sin poder precisar si €sta
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es debida a la medicacion o a la propia historia natural de la

enfermedad. El paciente referido en nuestro caso presentd

mejoria importante con la administracidn de clonazepan.
Debido a estos reportes se sugiere medidas mds con-

la correccidn rapida de volumen no es necesaria. Asi tam-
bién como se recomienda corregir solo la hiponatremia sin-
tomiitica, y cuando esta se corrige en forma rdpida realizar
¢l monitoreo de electrolitos cada una o dos horas siendo los

servadoras para la rehidratacion en los casos en las cuales
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