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RESUMEN

Introduccién: Los niicleos basales son sustancias de materia gris, involucradas
en la regulacion de distintas funciones metabolicas y son vulnerables a
situaciones de hipoxia y distintas situaciones patoldgicas. Los hallazgos
imagenologicos no son especificos en la mayoria de los casos. Reporte de
caso: Se reportan los casos de diez pacientes con lesiones metabolicas
bilaterales en nlcleos basales atendidos en un hospital de referencia nacional
de Per( y se realiza una revision de la literatura: 3 casos de Hipoparatiroidismo
postquirGrgico, 2 de encefalopatia de Wernicke, 1 con degeneracion
hepatolenticular, 1 con mielinolisis extrapontina, 1 Intoxicacion por metanol y 2
con encefalopatia Hipoxico-isquémica. Conclusion: Las lesiones bilaterales de
nucleos basales producto de lesiones metabdlicas son en gran parte
inespecificas, por lo que el contexto clinico es de vital importancia, asi como las
particularidades de los hallazgos imagenologicos, para el adecuado
reconocimiento de las entidades etioldgicas y su manejo oportuno.

Palabras Clave: Ganglios Basales; Neuroimagen; Imagen por Resonancia
Magnética; Tomografia (Fuente: DeCS-BIREME).

ABSTRACT

Background: Basal nuclei are gray matter substances, involved in the
regulation of different metabolic functions and are vulnerable to situations of
hypoxia and different pathological situations. Imaging findings are not specific
in most cases. Case of report: The cases of ten patients with bilateral
metabolic lesions in the basal nuclei treated at a national reference hospital in
Peru are reported, and a review of the literature is carried out: 3 cases of
postoperative hypoparathyroidism, 2 of Wernicke's encephalopathy, 1 with
hepatolenticular degeneration, 1 with extrapontine myelinolysis, 1 methanol
intoxication and 2 with hypoxic-ischemic encephalopathy. Conclusion:
Bilateral lesions of the basal nuclei as a result of metabolic lesions are
nonspecific, so the clinical context is of vital importance, as well as the
particularities of the imaging findings, for the adequate recognition of the
etiological entities and their timely management.

Keywords: Basal ganglia; Neuroimaging; Magnetic Resonance Imaging;
Tomography . (Source: DeCS-BIREME).
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INTRODUCCION

Los nucleos basales y los talamos son estructuras de materia
gris ubicados profundamente en los hemisferios cerebrales y
a menudo, se les denomina "materia gris central”. Estan
involucrados en la regulacion de las funciones autonémicas,
motoras, sensoriales, limbicas y endocrinas y, en
consecuencia, su demanda metabdlica supera a la de la

corteza cerebral en estado de reposo".

La fusion de factores anatomicos y bioquimicos promueve la
alta vulnerabilidad de las neuronas de los ganglios basales y
determina correlatos clinicos y neurorradiologicos diversos.
El principal factor que los hace vulnerable a las situaciones de
hipoxia y otras circunstancias patologicas es su irrigacion, la
cual estd compuesta de ramas terminales tanto de la
circulacion anterior (para el estriato) y la circulacion

posterior (para el talamo principalmente)®.

Las lesiones de los nucleos basales pueden ser unilaterales:
En la encefalitis de Rassmussen, diabetes con hemicorea /
hemibalismo e infarto, o con mayor frecuencia bilaterales:
Relacionadas a hipoxia, desordenes metabdlicos adquiridos,
desordenes hereditarios de la mielina, enfermedades

degenerativas, infecciosas, vasculares y otros®.

Los hallazgos no son especificos en la mayoria de los casos,
por lo que el conocimiento del contexto clinico asociado a las
caracteristicas imagenologicas presentes en los pacientes
con lesiones en nucleos basales nos permite realizar un
diagnodstico oportuno y optimizar el manejo de estos
pacientes. El objetivo del presente estudio observacional
retrospectivo, el primero en Latinoamérica, es presentar los
casos de diez pacientes con lesiones metabolicas bilaterales
en nlcleos basales atendidos durante el ano 2021 en un
hospital de referencia nacional de Perl y ademas realizamos
una revision de la literatura. El protocolo de investigacion fue
aprobado por el comité de ética institucional y se respeto la
anonimidad de los pacientes reportados en el estudio.

REPORTE DE CASO

Las caracteristicas demograficas, clinicas e imagenologicas
de los pacientes del estudio se resumen en la tabla 1. A
continuacioén, detallamos algunas de las caracteristicas
seguin diagnostico de los pacientes:

Hipoparatiroidismo postquirurgico

Se describen 03 casos (1,2 y3), los tres casos ingresaron al
hospital por crisis epilépticas. Dos de los pacientes (casos 1y
2) tenian como antecedente tiroidectomia y diagnostico de
epilepsia 15-20 afnos posterior a cirugia, se resalta que en
estos casos no se habia planteado la posibilidad de
hipocalcemia sintomatica como causa de crisis epilépticas.
De los tres pacientes uno fue hospitalizado en neurologia, los
otros dos fueron manejados por el servicio de Emergencia. La
paciente hospitalizada en el servicio de neurologia bajo la
sospecha de clinica de Enfermedad de Fahr, es una entidad
neurodegenerativa autosomica dominante poco frecuente,
con incidencia en personas entre la cuarta y la quinta década
de la vida, caracterizada por calcificaciones simétricas
cerebrales asociado a trastornos neuropsiquiatricos y
sintomas piramidales, extrapiramidales y cerebelosos. sin
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que se relacione con alteraciones del metabolismo del calcio.
Durante la evaluacion clinica destaco la ausencia de
trastorno cognitivo y signos extrapiramidales; ademas de las
alteraciones del metabolismo del calcio lo que llevo al
diagnostico de Hipoparatiroidismo postquirrgico. La tercera
paciente ingresé por aparente primer episodio de crisis
epiléptica, las tres pacientes presentaron una evolucion
clinica favorable (figura 1).

Figura 1.
Tomografia de Encéfalo sin contraste. Incidencia axial. Muestra
tomografia axial computarizada (TAC) de cerebro las tres imagenes (a,b y
c corresponden a los casos de hipoparatiroidismo postquiruargico) , en la
figura 1a se evidencian hiperdensidad simétrica en ambos nucleos
dentados y en la imagen de la derecha se observa hiperdensidad bilateral
simética a nivel de nucleos caudados, globos palidos,putamen y talamos.
Figura 1b se observa hiperdensidad bilateral y simétrica de nucleos
dentados y nucleos lenticulares, menor intensidad que la Figura 1a.
Figura 1c hiperdensidad en ambos nucleos dentados y escasa
hiperdendiad a nivel ambos nucleos caudados.

Encefalopatia de Wernicke

Se describen 2 casos (4 y 5). El primer paciente con este
diagnostico (caso 4) estaba hospitalizado en el servicio de
cirugia, durante hospitalizacion presenté cuadro agudo
caracterizado por confusion mental, vértigo objetivo e
inestabilidad, no se habia reportado fiebre ni compromiso de
estado general. Al examen clinico se objetivo un paciente
despierto, alerta, hipoatento, desorientado en espacio y
tiempo, nistagmo multidireccional y marcha con aumento de
base de sustentacion, debido a que el cuadro clinico se dio
en el contexto de nutricion enteral prolongada y presento
sindrome vestibular agudo asociado a confusion, se plantea
como primera posibilidad Encefalopatia de Wernicke y se
planted estudio imagenologico de Resonancia Magnética, al
realizar la imagen (figura 2a muestra la secuencia FLAIR) se
objetivan lesiones hiperintensas en T2 y FLAIR bilaterales a
nivel de talamo, cuerpos mamilares, region periacueductal,
imagen compatible con Encefalopatia de Wernicke, se le
indico Tiamina endovenosa por 5 dias y continuar con



Revista del Cuerpo Médico del HNAAA, Vol 16 (1) - 2023

Lesiones metabolicas bilaterales en nicleos basales: Serie de casos y Revision de literatura

reposicion via oral, el paciente presenté6 mejoria sustancial
de sintomas llegando a la remision completa a las 2 semanas.
La segunda paciente (caso 5) fue gestante del primer
trimestre, en el contexto de hiperémesis gravidica y presento
cuadro confusional asociado a inestabilidad y sensacion de
vértigo, al examen clinico se objetivo una paciente
despierta, alerta, hipoatenta, desorientado en espacio, leve
bradipsiquia, nistagmo multidireccional y marcha con
aumento de base de sustentacion. Dado el contexto clinicoy
los hallazgos del examen clinico se plantea diagndstico de
Encefalopatia de Wernicke y se solicita resonancia magnética
sin contraste y se inicia tratamiento de tiamina endovenoso.
La resonancia magnética mostré hiperseial en T2 y FLAIR
bilateral a nivel de talamo,cuepros mamilares, region
periacueductal (Figura 2b muestra secuencia FLAIR).La
paciente mostré evolucion favorable.

Figura 2.

Resonancia magnética nuclear de encéfalo. a: Secuencia FLAIR axial, en
donde se observa hipersefal bilateral y simétrica a nivel de talamos,
cuerpos mamilares y region periacueductal. b: Secuencia FLAIR axial, en
donde se observa hipersefal bilateral y simétrica a nivel de talamos
periventricular y regién periacueductal. c: Secuencia T1 axial, se
observa hipersefal bilateral a nivel de mescencéfalo comprometiendo la
sustancia negra y globos palidos bilateral simétrica

Degeneracion hepatolenticular

Paciente varon de 61 afos (caso 6) con antecedente de
infeccion por virus hepatitis C, cirrosis hepatica; en estudio
para trasplante hepatico en otra institucion. El paciente
ingreso por cuadro subagudo caracterizado por bradipsiquia,
deterioro cognitivo y crisis epilépticas. Al examen clinico se
objetiva paciente despierto, alerta, hipoatento,
bradipsiquicio, con fallas ejecutivas al test de Luria,
interpretacion de refranes adecuada. Posterior a la

128

evaluacion clinica se plantea deterioro cognitivo en paciente
con cirrosis hepatica como primera posibilidad Degeneracion
hepatolenticular, solicitindose Resonancia Magnética de
encéfalo, podemos senalar que de no haber existido etiologia
de la cirrosis una posibilidad diagnodstica podria ser
enfermedad de Wilson, en el estudio de resonancia
magnética se observa hipersefial en la secuencia T1 bilateral
a nivel de nucleo rojo, globos palidos (Figura 2c) estas
imagenes son compatibles con degeneracion
hepatolenticular, el paciente fue dado de alta con
tratamiento de soporte de la cirrosis hepatica,
posteriormente fue sometido a trasplante hepatico,
cursando con evolucion favorable.

Mielinélisis extrapontina

Paciente mujer de 69 anos (caso 7) con antecedentes de
Diabetes Mellitus, Hipertension Arterial, obesidad e infeccion
reciente de COVID-19 (10 dias antes del ingreso) ingreso por
un cuadro clinico agudo, progresivo de 5 dias de evolucion
caracterizado por hipoactividad, malestar general y
confusion que progresé a somnolencia. La paciente fue
evaluada en el servicio de emergencia y se planteo
inicialmente un cuadro de encefalopatia asociada a COVID-
19, este paciente fue atendida en plena pandemia, y se
solicitaron examenes auxiliares como tomografia cerebral y
de térax, hemograma, electrolitos, bioguimica general,;
presentd6 COVID-19 con compromiso del 25% de torax.
Durante la evolucion hospitalaria se solicité evaluacion por
neurologia por trastorno de conciencia persistente, al
examen clinico destaca paciente como dormida,
hiporreactiva al estimulo nociceptivo, reflejos troncales
conservados; se objetiva variacion sustancial de sodio sérico
(de 102 a 138 en 20 horas) en el estudio inicial de tomografia
no se objetiva cambios sustanciales y se recomienda estudio
de resonancia magnética bajo la sospecha de mielindlisis
extrapontina, en el estudio de resonancia magnética se
observa hipersefal en T2 y FLAIR bilateral a nivel de caudado-
putamen-talamo asociado a hipersefal en T1 bilateral a nivel
globos palidos (Figura 3a se observa secuencia FLAIR) estos
hallazgos confirman mielindlisis extrapontina, la paciente
presentd evolucion desfavorable falleciendo.

Intoxicacion por metanol

Paciente masculino de 62 anos (caso 8) con antecedente de
alcoholismo ingresé al servicio de emergencia por cuadro
agudo progresivo de 02 dias de evolucion caracterizado por
trastorno de conciencia de tipo somnolencia, confusion y
disminucion de agudeza visual., durante evaluacion se
solicitd tomografia cerebral ,hemograma, electrolitos,
bioquimica general y gases arteriales; posteriormente se
solicité evaluacion por neurologia, en el examen clinico
describen paciente con somnolencia, reflejos troncales
conservados, leve hiperreflexia global. En el estudio
tomografico se objetivan hipodensidades bilaterales a nivel
de putamen y lobulos occipitales (Figura 3b), con estos
hallazgos se plantearon como diagnosticos posibles:
Encefalopatia metabodlica vs vascular. El examen de gases
arteriales mostro acidosis metabolica severa (pH=7.09
Bicarbonato=12 mEq/Lt Lactato=30,3 mmol/Lt)
posteriormente los familiares otorgaron el dato de ingesta de
metanol lo que permitio definir diagndstico, paciente fue
manejado por el servicio de emergencia y medicina interna,
con evolucion favorable desde el punto de vista del estado
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mental, la agudeza visual del paciente se mostro
comprometida progresando hasta la amaurosis durante la
hospitalizacion.

Encefalopatia Hipoxico-isquémica

Los dos pacientes incluidos (casos 9 y 10) son un paciente
varon de 43 anos (caso 9) que ingreso por cuadro de COVID -19
y una paciente mujer de 28 anos (caso 10) con antecedente
de obesidad cursaron con insuficiencia respiratoria y
evolucion torpida que presentaron parada
cardiorrespiratoria de mas de 5 minutos de duracion, ambos
pacientes presentaron estancia prolongada en area de
cuidados intensivos, se solicitd evaluacion por neurologia
para definir pronostico, en el estudio imagenoldgico de
resonancia magnética del caso 9 se objetiva hipersenal en T2
y FLAIR bilateral a nivel de caudado-putamen e hipersefal
bilateral en T1 a nivel de caudados-globos palidos. Atrofia

cortical moderada-severa (Figura 3c), confirmando
encefalopatia hipoxico-isquémica severa, paciente progreso
a estado vegetativo persistente. En el caso 10 la tomografia
cerebral mostré hipodensidad bilateral a nivel de nucleos
caudados y putamen (Figura 3d), el paciente presento
mejoria del nivel de conciencia alin con deterioro cognitivo al
alta se indico terapia cognitiva por neuropsicologia.

Consideraciones Eticas

En el presente estudio no se tuvo contacto directo con los
pacientes. En adicion, solo los investigadores tuvieron acceso
a la historia clinica. El protocolo de investigacion fue
aprobado por el Comité de Etica del Hospital (CARTA N°900-
GRPR -ESSALUD-2021), se realiz6 en concordancia a la
declaracion de Helsinki, al comprometerse los autores a
respetar la anonimidad del paciente en estudio.

Figura 3.

Resonancia magnética nuclear de encéfalo. a: Resonancia magnética de encéfalo de incidencia axial secuencia FLAR, se observa
hipersefial a nivel de cucleos caudados y putamen bilateral. b: Tomografia axial computarizada se observa hipodensidad bilateral a
nivel de putamen-palidal con pequefias areas hiperdensas en su interior,hipodensidad bilateral subocrtical a nivel occipital. c:
Resonancia magnética de encéfalo de incidencia axial secuencia FLAR, se observa hipersefal a nivel de clcleos caudados, putamen,
globos palidos y talamo bilateral. d: Hipodensidad bilateral a nivel de ndcleos caudados y putamen.
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Tabla 1. Resumen de las caracteristicas de los pacientes con lesiones metabdlicas bilaterales de nlcleos basales.

Caso Sexo

1 F 45
2 F 73
3 F 75
4 M 51
5 F 44
6 M

7 F 69
8 M 62
9 M43
10 F 28

Edad

Antecedente

Hipotiroidismo
postquirurigico

Postoperada de
cancer de
tiroides/
Epilepsia

Hipotiroidismo
postquirurgico

Epilepsia

Postoeperado
apendicetomia
Fasceitis
necrotizante
nutricion
parenteral
prolongada

Gestante

Cirrosis hepatica
por VHC

HTA/DM2/obesid
ad/ COVID-19

Alcoholismo

Insuficiencia
respiratoria por
COVID-19

Obesidad

Motivo de

consulta

Crisis epilépticas

Crisis epilépticas

Crisis epilépticas

Imbalance y

confusion en el
contexto de
hiperémesis
gravidica

Crisis epilépticas

confusion

Confusion

disminucion de la
vision

Trastorno de
conciencia

Trastorno de
conciencia
posterior a parada
cardiorrespiratoria

Trastorno de
conciencia
posterior a parada
cardiorrespiratoria

Sindrome

Clinico

Crisis
epilépticas
generalizdas

Crisis
epilépticas
generalizadas

Crisis
epilépticas
generalizadas

sindrome
vestibular

Oftalmoparesia

sindrome
vestibular
agudo

confusion

sindrome

Convulsivo

sindrome
confusional
Sindrome
prefrontal

sindrome
confusional

Neuropatia
optica

encefalopatia

Estado
vegetativo
persistente

encefalopatia

TAC

Cerebral

Calcificaciones en
putamen, caudado,
talamo nucleos dentados
bilaterales (Figura 1a).

Calcificaciones en
putamen, caudado,
talamo nlcleos dentados
bilaterales (Figura 1b).

Calcificaciones
bilaterales en nucleos
dentados y globos palidos
(Figura 1c).

No lesiones evidentes

Hipodensidad bilateral a
nivel de putamen y
Lobulos occipitales

(Figura 3b).

Hipo densidad bilateral a
nivel de nucleos caudados
y putamen

(Figura 3d).

RMN Examenes

Encéfalo Auxiliares

Ca sérico=3.9
mg/dl

PTH<3.0 pg/mL

Calcio
i6nico=1.06
meq/L

Calcio
ionico=5.7
meq/L

PTH<3 pg/mL

Hipersefial en T2 y FLAIR
bilateral a nivel de
talamo,cuepros
mamilares, region
periacueductal (Figura
2a).

Hipersefial en T2 y FLAIR
bilateral a nivel de
talamo, cuerpos
mamilares, region
periacueductal (Figura
2b).

Hipersefial en Tl bilateral
a nivel de mescencéfalo
,globos palidos.

(Figura 2c).

Hipersefial en T2 y FLAIR

Na=102—138
bilateral a nivel de @
meq/Lt (20
caudado-putamen-
horas)
talamo
Hipersefial en T1 bilteral ~ TAC Torax:
a nivel globos palidos compromiso
(Figura 3a). 25% aprox.
PH=7.09
Bicarbonato=12
mEq/Lt
Lactato=30.3
mmol/Lt

Hipersefial en T2 y FLAIR
bilateral a nivel de
caudado-putamen
Hipersefial bilateral en
T1 a nivel de caudados-
globos palidos.

Atrofia cortical
moderada-severa
(Figura 3c).

Evolucion

Diagnostico

Hipoparatiroidism
0 postquirurigico

Favorable
Hipocalcemia
sintomatica
Hipoparatiroidism
o postquirdrigico
postq 8 Favorable
Hipocalcemia
sintomatica
Hipoparatiroidism
0 postquirurgico
X i Favorable
Hipocalcemia
sintomatica
Encefalopatia de
) Favorable
Wernicke
Encefalopatia de
) Favorable
Wernicke
Favorable.
. Se realizo
Degeneracion
. trasplante
hepatolenticular .
hepatico
Mielindlisis B
. Fallecio
extrapontina
Intoxicacion por
P Favorable
metanol
Encefalopatia
hipdxico- Estacionaria
isquémica
Encefalopatia
Hipoxico- Favorable
Isquémica

*HTA:Hipertension Arterial/ / DM:Diabetes Mellitus//VHC:Virus Hepatitis ,// TAC:Tomografia Cerebral Computarizada,//PTH:Hormona paratiroides//Ca:Calcio/ / FLARI:Recuperaci

(secuencia de resonancia magnética//PH:potencial de hidrogeniones
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DISCUSION

Hipoparatirodismo Postquirurgico

El hipoparatiroidismo es la complicacion post-operatoria mas
comun después de la cirugia de tiroides y se caracteriza por
hipocalcemia, niveles elevados de fosforo sérico y niveles
plasmaticos bajos o inapropiadamente normales de hormona
paratiroidea””. La hipocalcemia se presenta clasicamente
con contracciones musculares, espasmos, hormigueo y
entumecimiento. El espasmo carpopedal es caracteristico y,
en casos graves, puede progresar a tetania, crisis epilépticas
y arritmias cardiacas. La hipocalcemia cronica conlleva a la
formacion de calcificaciones cerebrales por un mecanismo
aun no comprendido en su totalidad. Las calcificaciones
suelen afectar al ndcleo caudado, el putamen, el globo
palido, el talamo y el nlicleo dentado; las calcificaciones mas

alla de estas areas son raras'"?.

La crisis tonico-clonica generalizada es el tipo mas comUn de
crisis epiléptica que ocurre en los hipoparatiroidismos
idiopaticos y postoperatorios"®. Modi y col. encontraron que
los pacientes con hipoparatiroidismo idiopatico que tenian
crisis epilépticas generalizadas también tenian una mayor
frecuencia de calcificacion de los ganglios basales que
aquellos que no tenian, lo que sugiere una asociacion entre

ellos™.

Nuestros pacientes, todos presentaron antecedente de
cirugia de tiroides, dos tenian el diagnostico de epilepsia
(realizado 15-20 afos posterior a cirugia de tiroides), el
tercer paciente ingreso por crisis epiléptica y el servicio fue
consultado por el hallazgo imagenologico. Los tres casos
fueron manejados con tratamiento repositorio de calcio y
vitaminaD.

Encefalopatia de Wernicke

La encefalopatia de Wernicke es un trastorno neuroldgico
agudo debido al déficit de tiamina (vitamina B1), siendo el
factor tiempo un determinante para su recuperacion, pueden
producirse trastornos neurologicos graves como la psicosis de
Korsakoff e incluso la muerte. La triada clasica de sintomas
clinicos (cambio del estado mental, ataxia y anomalias
oculomotoras) se encuentra en solo el 16-33% de los
pacientes en el examen inicial*>®. Esta patologia se ha
descrito ampliamente en pacientes alcohdlicos, sin embargo,
existen multiples condiciones que pueden presentar déficit
de tiamina, como desnutricion, quimioterapia, cirugia
gastrointestinal, fistula gastro intestinal, hiperémesis
gravidica, ayuno/inanicion, SIDA, dialisis, nutricion
parenteral, enfermedad psiquiatrica con anorexia, infeccion
y enfermedad tiroidea”. La presencia de la triada clasica
parece ser mas frecuente en alcohélicos (53,9%) que en no
alcohdlicos (33,6%)®. Segiin una revision de Galviny col”, de
625 casos descritos en la literatura las causas mas frecuentes
de encefalopatia de Wernicke en pacientes no alcohdlicos
fueron enfermedad neoplasica (18,1%), cirugia
gastrointestinal (16,8%), hiperémesis gravidica (12,2%) y
ayuno o desnutricion (10,2%).

El estudio de eleccion es la resonancia magnética,
describiéndose lesiones bilaterales, simétricas en los
talamos, los cuerpos mamilares, la placa tectal y el area
periacueductal, el edema citotoxico reversible parece ser la
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lesion mas distintiva de encefalopatia de Wernicke y las
secuencias mas Utiles para detectarlo son T2, FLAIRy DWI®',
Las lesiones atipicas se pueden observar en cerebelo, vermis,
nucleos de nervios craneales, nlcleos rojo, dentado y
caudado, esplenio y corteza cerebral"”. Las localizaciones
atipicas se han descrito casi siempre en pacientes no
alcohdlicos y en asociacion con las alteraciones tipicas,
mientras que la captacion de gadolinio en el talamo y los

cuerpos mamilares es mas frecuente en alcohdlicos™.

En nuestros pacientes ninguno fue alcohélico, pero si
presentaron condiciones descritas previamente como
nutricion parenteral e hiperémesis gravidica; en ambos casos
se observaron alteraciones clasicas en la resonancia
magnética descritas previamente y ningln caso presento la
triada clasica.

Mielinélisis Extrapontina

El sindrome de desmielinizacion osmotica (SDO) es un
trastorno neurolégico poco comun causado por el dafio a la
vaina de mielina de las células cerebrales". La mielindlisis
central pontina (CPM) es la presentacion clasica, lo que
refleja una mayor susceptibilidad de la sustancia blanca
pontina, pero la afectacion extrapontina (mielinolisis
extrapontina o EPM) es en realidad bastante comin™. Singy
col. realizaron una revision sistematica sobre SDO tanto
pontina como extrapontina, describiendo la correccion
rapida de la hiponatremia cronica es el factor predisponente
mas frecuente para el desarrollo de SDO, alcoholismo,
cirrosis, desnutricion y las quemaduras son otras afecciones
asociadas, a menudo presentes en combinacion con un rapido
aumento de la concentracién sérica de sodio™. Se ha
propuesto que la fisiopatologia de esta entidad parte de un
estado hipoosmolar, el cual tiende a inducir edema cerebral
por el paso de agua desde el espacio extracelular al
intracelular, lo cual se previene con la fuga desde el interior
de la célula de iones y aminoacidos, osmolitos (Na, K,
taurina, acido glutamico) y solutos organicos
(fosfocreatinina, mioinositol, glutamina)™. Con la rapida
correccion de la hiponatremia se produce una elevacion de la
osmolaridad plasmatica, siendo el medio extracelular
hiperténico con respecto al intracelular, con la consiguiente
deshidratacion del tejido cerebral, condicion responsable de
la mielindlisis"”.

La presentacion clinica puede ser bastante variable. Siendo
la encefalopatia, en diferentes grados desde confusion hasta
letargo, la presentacion mas comuln, pero el coma se ha
descrito en menos del 15% de los casos.

El método estandar actual para el diagndstico de SDO es la
resonancia magnética de encéfalo. La desmielinizacion
pontina sigue siendo el sello distintivo de la enfermedad,
pero se pueden observar lesiones puramente extrapontinas
en el 12,8% de los casos™. Las lesiones extrapontinas se
localizan con mayor frecuencia en el mesencéfalo, los
talamosy los ganglios basales" ™.

En nuestro paciente el contexto clinico clave para el
diagnostico fue la rapida correccion del sodio y el trastorno
de conciencia persistente, en las imagenes destaca el
compromiso bilateral de nlcleos basales; lamentablemente
nuestro paciente fallecio.
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Degeneracion hepatolenticular (DHL)

Esta condicion fue descrita por Van Woerkem en 1914 y luego
descrita por Victor y Adams en 1965%”. Los sintomas clinicos
son numerosos, pero los pacientes pueden mostrar signos y
sintomas que pueden incluir parkinsonismo, deterioro
cognitivo, ataxia, apatia, somnolencia, mielopatia, distonia,

discinesias craneales y corea®".

La degeneracion hepatolenticular ocurre en una gran
variedad de enfermedades hepatobiliares avanzadas. La
derivacion portosistémica es un factor predisponente
importante para su desarrollo porque su presencia puede
permitir que sustancias toxicas ingresen al cerebro a través
de la circulacion sistémica, lo que finalmente resulta en la
acumulacion de sustancias toxicas en el cerebro como
manganeso o amoniaco. Aunque la hiperamonemia fue el
foco de atencidn en las primeras investigaciones sobre la
DHL, la teoria del manganeso ha ganado mas apoyo en las
Ultimas dos décadas, el hallazgo imagenoldgico de hiperseial
en las secuencias T1 putamen bilateral ha marcado un nuevo
direccionamiento en la fisiopatogenia de la DHL que alin no es
comprendida a plenitud®.

Se estima que la prevalencia de la DHL en la enfermedad
hepatica crénica es del 1 al 2%*”. Siempre es dificil
diferenciarla de la Enfermedad de Wilson, debemos tener en
cuenta si bien en la Enfermedad de Wilson se ha descrito
principalmente “la cara del panda gigante” (hipersefal en T2
a nivel del talamo, nlcleo caudado, mescencéfalo) también
se ha descrito hipersefial a nivel del putamen en T1%; para
distinguir ambas entidades se ha disefiado una escala® que
define la probabilidad en base a caracteristicas clinicas y
paraclinicas.

En nuestro paciente la etiologia de la cirrosis hepatica ya
estaba definida, asi como se destaca la presencia de un
sindrome prefrontal, la ausencia de anillos de Keyser
Fletcher, no contaba con estudios de cobre en orina, ni
ceruloplasmina. Llama la atencion la presencia de crisis
epilépticas lo cual no ha sido descrito previamente, lo que
podria corresponder tal vez a una incorrecta tipificacion de
algln movimiento involuntario observado durante su
evaluacion clinica. Podemos ampliar diciendo que, en el
seguimiento el paciente mostro una evolucion favorable y fue
sometido a transplante hepatico.

Intoxicacién por metanol

La intoxicacion aguda por metanol es rara, suele ser una
intoxicacion accidental o suicida. La presentacion clinica
puede variar mucho de un paciente a otro. Un periodo de
latencia de 12 a 24 horas a menudo sigue a la ingestion de
metanol®. La neurotoxicidad del metanol resulta de los
productos finales de su metabolismo: formaldehido y
formiato. La intoxicacion metabdlica aguda produce acidosis
metabolica severa y secuelas neuroldgicas graves. Los
sintomas del sistema nervioso central son comunes e incluyen
cefalea, mareo, debilidad y malestar general. La ingestion de
grandes cantidades de metanol puede provocar crisis
epilépticas, estupor, comay la muerte. El diagndstico se basa
en la presencia de acidosis metabodlica severa con
desequilibrio anionico, osmolar alto y niveles elevados de
metanol sérico®. Los hallazgos de RM y TAC cerebral mas
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caracteristicos en la toxicidad por metanol son las necrosis
putaminales bilaterales, que pueden tener diversos grados de
hemorragia®. Nuestro paciente ingreso por cuadro clinico
compatible ademas del dato brindado por la familia de la
ingesta de metanol previa.

Encefalopatia hipoxico-isquémica (EHI)

La lesion cerebral anoxico-isquémica es una de las
complicaciones mas temidas y devastadoras del paro
cardiaco. La conciencia se pierde en cuestion de segundos o
minutos debido a un flujo sanguineo cerebral insuficiente en
medio de un colapso hemodinamico completo. Si se
restablece rapidamente la circulacion adecuada, se pueden
salvar las neuronas y las células gliales, pero el tiempo es
critico porque las reservas cerebrales de oxigeno se pierden
en 20 segundos y las reservas de glucosa y trifosfato de
adenosina se agotan en solo 5 minutos®”. En los adultos, la
EHI leve puede afectar solo las zonas limitrofes. La EHI grave
afecta caracteristicamente las estructuras de la materia gris,
incluida la corteza cerebral, los nlcleos basales y el
hipocampo. El talamo y el cerebelo también pueden verse
afectados, pero el tronco del encéfalo y la sustancia blanca
cerebral suelen estar intactos. Los hallazgos de la TAC
incluyen edema difuso, disminucién de la atenuacion de la
sustancia gris cortical con pérdida de la diferenciacion
normal entre sustancia gris y sustancia blanca, y disminucion
bilateral de la atenuacion de los ganglios basales y el
talamo®”, estos cambios se pueden apreciar con mayor
claridad en RMN asi como de forma mas temprana con las
secuencias de difusion y ADC. En los casos clinicos descritos
en nuestros pacientes, se observo lesion bilateral en nucleos
basales, llama la atencion en uno de ellos se observo
hipersenal en T1, lo cual podria estar asociado a sangrado
subagudo tardio o a una necrosis palidal.

Conceptos Clave:

La presencia de lesiones bilaterales de nlcleos basales
simétricas nos debe hacer sospechar de un sustrato
metabdlico como primera posibilidad.

Las calcificaciones bilaterales en el contexto de cirugia
de tiroides y ausencia de compromiso cognitivo y/o
extrapiramidal nos deben hacer sospechar de trastorno
de metabolismo de calcio como primera posibilidad,
siendo comun la presentacion de crisis epilépticas.

El sindrome vestibular agudo asociado a confusion en el
contexto de nutricion enteral o hiperémesis gravidica
sugieren encefalopatia de Wernicke.

La degeneracion hepatolenticular es una entidad que se
caracteriza por deterioro cognitivo subagudo-crénico,
movimentos involuntarios en un paciente con patologia
hepatica y muestra tipicamente lesiones simétricas en
las secuencias T1 en nucleos basales.

La mielindlisis extrapontina es una entidad a considerar
ante cambios bruscos del sodio y se presenta como
encefalopatia en un amplio abanico desde confusion
mental hasta coma, muestran lesiones bilaterales en
nucleos basales las cuales son evaluables en resonancia
magnética.

La encefalopatia hipoxica isquémica muestra cambios
anatomicos tanto corticales como subcorticales y la
presencia de estas alteraciones ensombrece el
prondstico.
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CONCLUSION

Presentamos los resultados de un estudio observacional de
pacientes con lesiones bilaterales de nlcleos basales
producto de lesiones metabdlicas, siendo el contexto clinico,
asi como los hallazgos imagenologicos, de vital importancia
para la resolucion de los casos. A nuestro conocimiento, es el
primer reporte descrito en Latinoamérica, muestra la
fortaleza de reunir un numero relativamente amplio de
pacientes, tratandose de entidades clinicas poco frecuentes.
Ademas, presentamos los resultados de un estudio sobre la
realidad de un hospital publico de referencia nacional de
amplia resolucion y afluencia de pacientes, lo que a su vez
nos muestra la importancia del reconocimiento oportuno de
estas entidades.
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