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Neuroimagen en sindrome de desmielinizaciéon osmotica

Neurovmaging in asmotic demyelination syndrome
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Resumen

El sindrome de desmielinizaciéon osmdtica incluye a la mielinélisis pontina y extrapontina, siendo la primera su forma
de presentacion clasica. Usualmente relacionado a correcciones rapidas de hiponatremia (sodio sérico menor de 135mEq/L),
ha sido descrito en multiples condiciones que pueden alterar la osmolaridad plasmatica. La sintomatologia es muy variada e
incluye tetraparesia espastica, paralisis pseudobulbar, coma, convulsiones o el caracteristico sindrome “locked in”, ademas de
trastornos del comportamiento como falta de control en los impulsos, agresividad, sindromes depresivos, catatonia, mutismo y
labilidad emocional. Afos atras fue una entidad de muy dificil diagndstico, pero con la introduccion de la resonancia magnética
muchos casos oligosintomaticos o asintomaticos se han podido detectar, aunque no existe tratamiento conocido, puede ocurrir
la recuperacion espontanea.
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Abstract

The osmotic demyelination syndrome includes pontine and extrapontine myelinolysis, the first being its classic form of
presentation. Usually related to rapid corrections of hyponatremia (serum sodium less than 135mEq/L), it has been described in
multiple conditions that can alter plasma osmolality. The symptoms are varied and include spastic tetra paresis, pseudobulbar
paralysis, coma, seizures or the characteristic “locked in” syndrome, as well as behavioral disorders such as lack of impulse
control, aggressiveness, depressive syndromes, catatonia, mutism, and emotional lability. Years ago, it was a very difficult entity
to diagnose, but with the introduction of magnetic resonance imaging, many oligosymptomatic or asymptomatic cases have been

detected, although there is no known treatment, spontaneous recovery can occur.
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Introduccion

El sindrome de desmielinizacion osmotica abarca los
términos correspondientes a mielindlisis pontina y extra-
pontina!? Se refiere al dafio severo de la cubierta mieli-
nica neuronal con sintomatologia neuroldgica variada, que
refleja el dafo de los tractos motores descendentes.!* En
esta patologia los oligodendrocitos y la miclina se ven
afectados! Ademas, pueden verse afectados corteza, sus-
tancia blanca, sustancia gris, puente, nucleos caudados
y putamen?® La mielindlisis central pontina es la presen-
tacion clasica, que refleja una gran susceptibilidad de la
sustancia blanca pontina a esta condicion® Afios atras se
consideraba una entidad de descarte solo verificable en
necropsia, sin embargo, con la aparicion de nuevos estu-
dios imagenologicos, especificamente nuevas opciones en
resonancia magnética de cerebro, existe un incremento de

casos detectados. A proposito del diagnostico mencionado
presentamos neuroimagenes de esta patologia y un breve
comentario sobre el desequilibrio hidroelectrolitico causal.

Caso clinico

Se trata de un escolar de 10 afos masculino que
ingresa a nuestra unidad por complicaciones postquirtr-
gicas de peritonitis (bridas y adherencias). A su ingreso
registra hiponatremia 113mEq/dL que fue manejada con
reposiciones en 2 ocasiones hasta llevarlos a 130mEq/
dL en un intervalo de 24 horas (17mEq). A la semana de
hospitalizacion presenta hipoactividad, disminucion de la
fuerza muscular, arreflexia, afasia, disfagia, sialorrea, alte-
racion del sensorio con periodos de irritabilidad y somno-
lencia, agresividad y hemiplejia izquierda. Se realiza tomo-
grafia computarizada (TC) de craneo en la que se observan
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imagenes hipondesas pontinas (ver Figura 1), ante sos-
pecha de sindrome de desmielinizacién osmotica se soli-
cita resonancia magnética (RM) de cerebro que reporta
imagenes hipointensas bilaterales a nivel de las cabezas de
los nucleos caudados y putamen en T1 con zonas corres-
pondientes hiperintensas en T2 y flair, a nivel de puente
de Variolo hipointensidad en T1 con alta sefial en T2 y

flair, ligera dilatacion de ventriculos laterales (indice de
Evans 0.32) compatibles con manifestaciones pontinas y
extrapontinas del sindrome de desmielinizacion osmética
(SDO), con tratamiento de soporte el paciente evoluciona
favorablemente, presentando una recuperacion total del
estado neuroldgico (ver Figuras 2y 3).

AN

Figura 1. Tomografia de cerebro: Se observan imagenes hipodensas a nivel de puente y ganglios de la base.

Figura 2. IRM de cerebro T1: Se observan imagenes hipointensas a nivel de cabeza de los nucleos caudados y putdamen.
Imédgenes hipointensas en puente de Variolo.

Figura 3. IRM de cerebro T2: Se observan imégenes hiperintensas a nivel de cabeza de los nucleos caudado, putdmen y puente.
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Discusion

Aunque la mayoria de casos de SDO se describen
en pacientes con estados hiperosmolares y trasplantados
hepaticos, se ha descrito también en casos de hipofosfa-
temia, hipokalemia, hepatitis, enfermedad renal cronica,
hemodialisis, hiperemesis gravidica, anorexia nerviosa,
diabetes, enfermedad de Wilson, leucemia, linfomas, que-
mados severos, entre otros.*3 Kinoshita 2018 reporta el
caso de un adolescente con cetoacidosis diabética que
desarrollo SDO de causa multifactorial’ Vladimirov et al.
reportan el caso de un adulto con bulimia con alteraciones
electroliticas por vomitos que desarrolla SDO a pesar de
correcciones lentas?

La sintomatologia del SDO incluye tetraparesia
espastica, paralisis pseudobulbar, coma y convulsiones.
La presentacion clasica del SDO se denomina sindrome
“locked in”, cuadro caracterizado por cuadriplejia, anar-
tria, capacidad para seguir estimulos con los ojos, pero
no seguir 6rdenes y signo de Babinski positivo bilateral?
El coma puede ocurrir en el 15% de los casos de SDO¢
Ademas se describen trastornos del comportamiento
como falta de control en los impulsos, descontrol emo-
cional, agresividad, falta de concentracion, sindromes
depresivos, catatonia, mutismo y labilidad emocional?

La etiologia es multifactorial, aunque usualmente se
la relaciona con la correccidon agresiva de hiponatremia,
la cual se reporta hasta en el 67% de las ocasiones, tam-
bién se han encontrado casos en pacientes con niveles
normales o ligeramente disminuidos de sodio, o que han
sido repuestos con rangos aceptables de sodio’ Se cree
que se debe al estrés hiperosmotico que se da durante la
rapida correccion de la hiponatremia, que causa una rup-
tura de la barrera hematoencefalica, posiblemente debido
a la incapacidad del endotelio que expone a los oligoden-
drocitos a factores mielinolicos que no suelen estar en
contacto con el cerebro?

A pesar de que la patogénesis exacta se desconoce,
varios mecanismos han sido propuestos como causa Unica
o procesos combinados entre los que destacan la deshi-
dratacion de los oligodendrocitos que da como resultado
la separacion de los axones de su capa mielinica con la
subsecuente mielinolisis y necrosis, la apoptosis oligo-
dendrocitica causada por el estrés metabolico durante los
eventos de deshidratacion osmoética y la acumulacion de
sustancias mielinotoxicas macrofagicas que potencian la
desmielinizacion?

Con relacion a la hiponatremia, se denomina asi a la
concentracion de sodio plasmatico menor a 135 mEq/L,
aunque se define de forma arbitraria como clinicamente
significativa aquella por debajo de 130 mEq/L. Las mani-
festaciones clinicas que se relacionan a la disfuncion del
sistema nervioso central (SNC) se suelen relacionar a
valores menores a 125 mEq/L.°
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De forma general no se debe corregir mas de 10-12
mEg/L/dia de sodio excepto en hiponatremias de insta-
lacion rapida documentada. La correccion brusca de la
hiponatremia, puede desarrollar desmielinizaciéon osmo-
tica uno a varios dias después.”

Previamente esta patologia se identificaba solo en
necropsias, pero con la introduccién de la RM muchos casos
de SDO oligosintomaticos o asintomaticos se han podido
detectar?*® Los cambios en la TC o RM se evidencian entre
2y 7 dias posteriores a la aparicion de los signos clinicos.!?
La RM es el test confirmatorio de SDO?*¢ La RM muestra
imagenes hiperintensas pontinas en T2 con restriccion a la
difusién manifestada como incremento de la sefial en DWI
y disminucion de la sefial en ADC? Las localizaciones
extrapontinas pueden ubicarse en cerebelo, union cortical
de la sustancia gris con la sustancia blanca, talamo, sub-
talamo, amigdala, globo palido, putamen, nucleo caudado
y cuerpos geniculados laterales, esta variedad de localiza-
ciones es la que explica la variedad de sintomas*®? El diag-
noéstico de SDO no se puede excluir con neuroimagenes
normales y la severidad de las lesiones no se relacionan con
la severidad clinica, curso o pronostico del paciente’

En la TC las areas lesionadas suelen presentar hipo-
densidad con ocasional realce al contraste durante fases
tardias, sin embargo, debido a los artefactos (Hounsfield’s
lines) su sensibilidad es baja?® Los hallazgos en RM
usualmente son claros entre 1 a 6 meses, sin embargo,
algunos pueden ser tan temprano como 3 semanas’ Diffu-
sion weighted imaging (DWI) es el mejor método para
identificar de forma temprana cambios asociados a SDO,
reportando estudios anormales hasta 24 horas después del
inicio de los sintomas comparado con RM clasica que lo
suele mostrar a las 2 semanas’ Las imagenes halladas son
el reflejo de los cambios de liquido intra y extra celulares,
asi DWI es una técnica relativamente nueva y muy sen-
sible al movimiento de moléculas de aguda, ha sido muy
util en el diagnostico precoz de SDO. La clinica suele pre-
ceder a los cambios en IRM?

La anatomia patoldgica del SDO se describe clasi-
camente como areas simétricas de desmielinizacion a
nivel pontino y extrapontino que incluyen sustancia gris
y blanca del puente, cerebelo, amigdala, tdlamo, globo
palido, putamen, nucleo caudado y cuerpos geniculados
laterales. Estas lesiones inician en el centro del puente y
se distribuyen de forma triangular a manera las alas de
una mariposa. Se ven con mayor frecuencia en esta loca-
lizacion debido a que hay un mayor entrecruzamiento de
sustancia gris y blanca, frecuentemente un anillo de tejido
normal envuelve las lesiones’

Conclusiones
El sindrome de desmielinizacion osmotica es un
diagnostico que debe ser considerado en pacientes con



sintomatologia neuroldgica de aparicion subaguda y
antecedentes de trastornos de la osmolaridad plasmatica,
sobre todo aquellos que incluyan el sodio sérico. En el tra-
tamiento de la hiponatremia, no exceder la velocidad de
reposicion recomendada de mas de 10 a 12 mEq de sodio
en 24 horas. Ante esta posibilidad y considerando las con-
diciones clinicas, el estudio de neuroimagen es necesario.
Una vez establecido el diagnostico se debe proporcionar
el tratamiento adecuado de la patologia de base, vigilar la
evolucion e incluir manejo multidisciplinario que incluya
terapia fisica y rehabilitacion.
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