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Sindrome de enclaustramiento secundario a

desmielinizacion osmotica.

Importancia de la

resonancia magnética en su diagnéstico

Locked-in Syndrome Caused by Osmotic Demyelination
Syndrome. The Importance of Magnetic Resonance

Imaging in Diagnosis
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Estimados Editores,

El sindrome de enclaustramiento (SE) fue descrito por
primera vez en 1845 en la novela de Alexandre Dumas El
conde de Montecristo. El personaje Noirtier de Villefort,
imposibilitado de hablar o mover su cuerpo, solo puede
comunicarse a través del movimiento de sus ojos. “Una
mente cubierta por un cuerpo sobre el cual ha perdido el
poder de hacerse obedecer,” detalla el libro al respecto del
caso."?

Sin embargo, el cuadro clinico fue descrito por Plum y
Posner® en 1966, como una entidad neurolégica altamente
discapacitante. Se debe a una lesion en la porcién ventral de
la protuberancia, principalmente de etiologia vascular
(trombosis basilar). Otras causas posibles son las lesiones
de origen traumatico, infecciones, hemorragias, desérdenes
electroliticos (mielinlisis pontina central) y tumores.*

Usualmente se manifiesta en la clinica con tetraplejia,
anartria, preservacion del nivel de conciencia y capacidad de
expresion mediante movimientos oculares verticales o
parpadeos.>” El diagnéstico es basicamente clinico, aunque
es necesario el uso de exdmenes complementarios para
diferenciar entre diversas etiologias (importante para el
tratamiento y pronéstico).>

La mielindlisis pontina central (MPC) es una patologia rara
y de baja incidencia, descrita en 1959 como un desorden
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neurolégico de pacientes alcohélicos y malnutridos. Otras
causas posibles son el uso prolongado de diuréticos, sepsis,
quemaduras extensas, fallo hepatico y trasplantes bajo
tratamiento inmunosupresor. Esos pacientes desarrollan
cuadriplejia  espastica,  paralisis  pseudobulbar o
encefalopatia.

En 1962, se comunicé la posibilidad de aparicién de la
entidad fuera de la protuberancia, condicién que fue
denominada “mielinélisis extra pontina” (MEP). Ella ocurre
en el 10-50% de los casos de mielinélisis osmética.® Los sitios
de afeccion incluyen los ganglios de la base, el tdlamo, la
sustancia blanca cerebral y, menos frecuentemente, la
corteza periférica y el hipocampo.

El término sindrome de desmielinizacién osmética (SDO)
se utiliza cuando ambas entidades estan presentes en el
mismo paciente. Dado que las vias sensitivas y la conciencia
pueden permanecer indemnes, es posible que los pacientes
desarrollen un SE.”

Clasicamente se desarrolla por la correccion rapida de una
hiponatremia. El mecanismo de mielin6lisis relacionado con
el estrés osmético es desconocido.” Se considera que los
cambios en la osmolaridad sérica causan una alteracion de la
barrera hematoencefalica, que produce la acumulacién de
liquido hiperténico en el espacio extracelular. Eso genera una
desmielinizacién no inflamatoria extensa.®
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Sindrome de desmielinizacién osmotica

Los hallazgos radiolégicos tipicos del SDO se desarrollan en
la primera o segunda semana del inicio del cuadro clinico.?

Nuestro objetivo es describir las caracteristicas por
resonancia magnética (RM) del SE secundario al SDO, dada
su baja prevalencia y su importancia en la comprobacién
diagnoéstica. Para ello, presentamos el caso de una mujer de
61 afios de edad, con antecedente de hipertension arterial y
en tratamiento con hidroclorotiazida, que consult6 a la
guardia por presentar confusién e inestabilidad de la
marcha, con una hiponatremia de 103 mEq/l. Se inicié
correccion con solucién de cloruro de sodio (CINa) al 3% y
la paciente evolucion6 con normalizacién de los valores de
natremia dentro de las 72 horas. Sin embargo, tras una franca
mejoria inicial, desarrolld6 a los 7 dias cuadriparesia
progresiva, disartria y finalmente disfagia.

Se solicité una tomografia computada (TC) de encéfalo con
contraste, que no evidenci6 signos de isquemia ni colecciones
hematicas espontaneamente visibles. Ante la progresion del
cuadro clinico, a los 15 dias de su inicio, se realizé6 una RM de
encéfalo con gadolinio. En ella se destac6, como hallazgo
principal, hiperintensidad a nivel de la porcién central de la
protuberancia, los ganglios de la base y ambos talamos en
secuencias ponderadas en T2 y recuperaciéon de inversion
atenuada deflujo (FLAIR), e hipointensidad en ponderacién
T1, con restriccion en la técnica de difusion (~Figs. 1y 2). Esos
hallazgos eran compatibles con MPC y MEP.
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La paciente evolucion6 clinicamente con SE y finalmente
fallecié por complicaciones infecciosas.

LaTC es mucho menos sensible que laRM para el diagndstico
porimagenes del SDO, ya que la protuberancia puede mostrarse
hipodensa por artefacto del hueso petroso cercano. Las areas
afectadas por mielindlisis suelen identificarse como lesiones
hipodensas en el estudio sin contraste, reflejando edema.® La TC
con contraste muestra ausencia de refuerzo.”

Los hallazgos caracteristicos en RM se observan en
secuencias ponderadas en T2 y FLAIR. Durante la fase aguda
se aprecia hiperintensidad simétrica en la protuberancia
central, con forma de tridente, respetando la periferia, las
vias corticoespinales (MPC) y los ganglios de la base
(MEP).”® En secuencias ponderadas en T1 se visualiza el
area afectada con una disminucién en la intensidad de sefial
sin efecto de masa. En imagenes de difusién se identifica una
restricciéon en la movilidad de las moléculas de agua en la fase
aguda con la consecuente disminucién de intensidad en el
coeficiente de difusién aparente. La restriccién a la difusién
puede hacerse evidente con areas de mielindlisis a las 24 horas
del inicio de los sintomas.®

La espectroscopia por RM puede demostrar una
disminucién del indice N-acetil-aspartato (NAA)/creatinina
(Cr) y un aumento del indice colina (Cho)/Cr. La RM de
perfusion puede exhibir aumento de la perfusion en los
mapas de volumen sanguineo cerebral.®

Fig.1 RM cerebral con contraste, en cortes axiales, muestra (A) hipointensidad en la regién central de la protuberancia en secuencia ponderada
T1, (B) hiperintensidad simétrica en la protuberancia central en forma de tridente (flechas) en ponderacién T2, (C) imagenes en FLAIR, (D) con
restriccion a la difusion de las moléculas de agua y (E) su correspondiente mapa de coeficiente de difusiéon aparente (ADC), ademas de

(F) imagenes sin realce con contraste endovenoso.
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Fig.2 RM cerebral con contraste, en cortes axiales, evidencia disminucién en la intensidad de sefial bilateral en la cabeza del nticleo caudado,
nucleo lenticulary tdlamo de forma bilateral en la secuencia ponderada enT1 (A), hiperintensidad de sefial simétrica en ganglios basales y tdlamo
en ponderacién T2 (B) y FLAIR (C), ademas presentan restriccion de la difusion (D) y su equivalente mapa de ADC (E), sin refuerzo poscontraste

endovenoso (F). Ganglios basales: asteriscos. Talamo: flechas.

Los diagnésticos diferenciales principales son patologia
isquémica (compromiso anteromedial de borde recto) y
tumoral (efecto de masa).

Como conclusién, es necesario destacar el importante rol
de la RM por su mayor sensibilidad que la TC y los hallazgos
radiol6gicos caracteristicos para el diagnéstico de
mielindlisis osmética como causa de SE.

Los saludan a ustedes, con distinguida consideracion, los
autores.
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