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Mielinolisis Central del Puente

DR. JUAN JOSÉ SECURA F.'

La mielinolisis central del puente es una enfermedad desmielinizante rara
y única del sistema nervioso central, que afecta principalmente las porciones medias
del puente. Desde su descripción original en 1959 por Adaros, Víctor y Man·
call (1), en pacientes alcoh61icos y mal nutridos con manifestaciones de pará­
lisis pseudobulbar y cuadriplejia llevando a la muerte en un período de 2 a 3
semanas; en la literatura se han reportado aproximadamente 76 casos hasta el
año de 1971 (1-32). Aunque su patogénesis permanece todavía sin dilucidar
se han propuesto muchas hipótesis y se han publicado excelentes revisiones sobre
la lesión (15, 16, 20) ya pesar de la búsqueda de un agente etiológico común
O una causa predisponente para el desarrollo de la mielinolisis, hasta el momento
ninguna de las causas propuestas ha sido bien documentada. Debido a que en
el reporte original (1) así como en reportes posteriores (13, 18, 31) algunos
de los pacientes afectados tenían una historia de alcoholismo acompañados o no
de cirrosis hepática o eran portadores de una desnutrición severa, muchos auto·
res (9, 13, 32) apoyan la hipótesis original de Adams y colaboradores relacio­
nando la lesión en forma directa a deficiencias nutriciona\es (10) o hepatopatías
primarias. o bien a un efecto t6xico directo del alcohol. La enfermedad se ha
reportado también en pacientes con enfermedad primaria del hígado de origen
no alcohólico tales como hepatitis infecciosa (32) y enfermedad de Wilson (25).
Se ha observado también en relación a trastornos vasculares tales como trombosis
venosa y edema cerebral (17), compresión de las arterias cerebrales posteriores
(16, 17), alteraciones hidroelectroliticas (l!, 15), uremia (16), leucemia
(24, 26), trauma craneoencefálico (29) y trastornos de hípofunción endocrina
(11. 32). Histológicamente la lesión se caracteriza por una pérdida y destruc·
ci6n de las vainas de mielina en la porción media del puente, con una relativa
buena preservación de los cuerpos celulares de las neuronas y cilindroejes adya·
centes.

El prop6sito del presente trabajo es reportar un caso en una paciente con
historia de alcoholismo crónico, enfatizar el aspecto histopatológico de la lesión
y discutir brevemente las teorías que se han involucrado en la génesis de esta
interesante enfermedad.

$; Departamento de Anatomía Patológica, Hospital San Juan de Dios, Cátedra de Anato·
mía Patológica. Facultad de Medicina, Universidad de Costa Rica.
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REPORTE DE UN CASO

A-232-69. La paciente era una mujer de raza blanca de 47 años de edad
con historia de ingestión de alcohol desde la edad de los 18 años. con deterioro
manifiesto desde el punto de vista social y físico. Había historia de hipertensión
arterial y diabetes mellitus no bien establecida; además tenía el antecedente de
cirrosis hepática no documentada por biopsia así como varios internamientos en
un hospital psiquiátrico por crisis de deIirium tremens. Cuarenta y ocho horas
antes de esta admisión la paciente sufrió un accidente automovilístico por lo
que fue llevada a la cárcel de la ciudad de Saint Louis, Missouri, Estados Unidos,
en donde poco después de haber ingresado experimenta mareos y tremor en
ambas extremedidas superiores siendo entonces trasladada a la sala de emergen­
cias del Hospital Psiquiátrico Malcolm Bliss, allí sufre un cuadro convulsivo
generalizado de tipo tónico clónico siendo trasladada de inmediato a la división
de Neurología. El examen físico revela una presión arterial de 130/90, pulso
de 134 v/m. temperatura de 38.8° C, congestión venosa yugular, hepatomegalia
a 3 cms. del borde costal y múltiples equimosis en la piel, presentando además
temblor de ambas manos, sudoración profusa, fría y confusión mental. La explo·
ración neurológica mostró disminución de la sensibilidad vibratoria e hiperre­
flexia con disminuida fuerza muscular en las ruatro extremidades. El hematocrito
era de 32, el Nitrógeno ureico de 12 mgs. por 100%. La Gliccmia de 196 ms%
y los electrolitos no mostraban alteraciones. El tratamiento médico se realiz.ó
a base de Librium, multi-vitamínicos, autibióticos y líquidos intravenosos. Se
observó alguna mejoría en las primeras dos semanas llegando a alimentarse sin
ayuda pero en el transcurso de la tercer semana sufre la instalación súbita de
cuadriparesia que progresa a cuadriplejia total en un período de 48 horas. Se
le describe alerta pero sin respuesta a los estímulos profundos. El estado de
conciencia se deteriora rápidamente con coma progresivo, cuadriplejia, parálisis
de nervios craneanos y fiebre. El diagnóstico clínico fue de mielinolisis central
de puente falleciendo la paciente 49 días después de haber ingresado al Hospital.

HALLAZGOS PATOLOGICOS

Los hallazgos de la autopsia revelan áreas de bronconeumonía confluente
en ambos pulmones. El hígado pesó 1.250 grs. y presentaba una coloración café
parduzca e histológicamente abundante infiltración grasa y fibrosis portal, pero
no había una cirrosis establecida. El cerebro pesó 1.100 grs. en el estado fresco
mostrando ligero edema sin evidencia de ateroesclerosis en los vasos del Polígono
de Willis así como tampoco fenómenos vasculares trombóticos agudos ni cróni­
cos. Los cortes tranversales del cerebro no muestran alteraciones pero los del
puente presentan una área extensa de reblandecimiento, de forma ligeramente
rectangular abarcando en las porciones medias prácticamente toda la porción
basal y el área estriada extendiéndose hasta los bordes laterales sin comprometer
el tegmentum Fig. 1. No se observaron cambios en los cuerpos mamilares, el
hipotálamo ni en la sustancia blanca periventricular. Para el estudio microscópico,
las secciones de esta área se tiñeron con hematoxitina eosina, tinción de Luxol­
Fast-Blue para mielina e impregnación argéntica de Sevier-Munger para cilin­
droejes.

Microscópicameote las lesiones más llamativas se encuentran en las áreas
reblandecidas en donde se observan pérdida de la mielina de los axones con una
relativa buena preservación de los cilindroejes Figs. (6). Se observa abundantes
histiocitos con un citoplasma espumoso y granular que contienen en su interior
material luxofílico Fig. (4). Las vainas de mielina muestran palidez, fragmen-
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tación, edema y vacuolización focal en forma de pequeños bulbos Fig. 5~A. La
mayoría de las neuronas en las áreas de mayor pérdida de la mietina muestran
buena preservación. Fig. 5 B.: pero en las zonas límites algunas muestran ligera
eosinofilia del citoplasma, picnosis nuclear y crornatolísis Fig. (5 c). No se
observa respuesta inflamatoria y los pequeños vasos arteriales no muestran alte­
raciones. Con la impregnación de Sevier-Munger. la mayoría de los cilindro·
ejes se encuentran bien conservados Fig. (6 B); Y en las zonas límites de la
lesión se observa cómo la mielina se pierde bruscamente Fig. (6 A). Algunos
cilindro-ejes muestran edema segrnentario produciendo salientes biliosas que se
tiñen más intensamente de tipo de distrofia neuroaxónica Figs. (7. 8).

DISCUSION

El estudio de las enfermedades dismieJinizantes ha quedado algo rezagado
debido a Su relativa rareza y usualmente ocurre que el curso clínico es extre·
madamente largo para correlacionar en forma adecuada los hallazgos clínico­
neurológicos con los encontrados morfológicamente. En la mielinolisis central
del puente los eventos clínicos toman importancia debido a que el proceso gene­
ralmente trancurre en días o en pocas semanas efectuándose el diagnóstico clínico
en vida en muy pocos casos (1). La relación de la lesión con el alcoholismo.
la desnutrición y las alteraciones hepáticas es muy llamativa. Aproximadamente
el 50% de los casos reportados tenían antecedentes de alcoholismo y muchos
de ellos presentaban signos evidentes de desnutrición. Recientemente se han
reportado casos con compromiso hepático no dependientes del alcohol (32) lo
que sugiere que la lesión hepática puede sed el común denominador o causa
predisponente para el inicio de la mielinolisis por acción directa de algún otro
factor. El alcoholismo per se no parece ser la etiología fundamental, puesto que
la mayoría de los casos en alcohólicos no presentan la mielinolisis asociada a
los tipos más tradicionales de eneepalopatia alcohólica, tales como la degene­
ración del cuerpo calloso, degeneración de vermis cerebeloso superior o encefa~

lopatía de Wernicke (18). El otro aspecto a tomar en cuenta en la génesis
de esta lesión es el aspecto vascular asociado o no a trastornos hidroelectrolíticos.
Landers (17) propone que la obstrucción del drenaje venoso del puente es la
base de la enfermedad y en su caso descrito se encuentra trombosis de la vena
de Galeno; sin embargo la lesión vascular obstructiva por regla general causa el
infarto total con pérdida no solo de las vainas de mielina sino también de los
axones y cuerpos de las células nerviosas.

La preservación típica que se observa en esta lesión de los axones y
neuronas en el área de mieunolisis aleja a la isquiemia como factor etiológico
es.encial; aunque la anoxia debe jugar papel ilmportante en su génesis, como lo
sugiere un caso reportado en un paciente con colapso cardio circulatorio (19)
o períodos prolongados de hipotensión arterial (31). Los trastornos hidroelectro­
líticos que se han encontrado asociados a la mielinolisis varían desde el aumento
de proteínas en el líquido cefalorraquídeo (4, 20, 21) a la hipernatremia, hipo­
natremia e hipokalemia (1, 9. 15. 21), siendo la hiponatremia la que con mayor
frealencia se ha observado, especulándose que ésta puede inducir en el puente
de los humanos una lesión cerebral específica similar a la patoclisis con hipona­
trernia experimental que se produce en perros mediante la insuficiencia vascular
cerebral (12)_

RESUMEN

Se presenta un caso de mielinolisis central del puente en una paciente
con historia de alcoholismo crónico. Se reportan y confirman los hallazgos histo­
patológicos y se hace una. revisión de la. literatura sobre esta. enfermeda.d. Aun~
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que el alcoholismo, la desnutrición y la enfermedad hepática primaria o secun·
dacia parecen ser los más implicados la verdadera causa de la mielinolisis central
del pueote no se conoce aún.

SUMMARY,

A case oE central pontine myeIinolysis on a chronic alcoholic patient is
presente<!. The main histopathologic featuces as reported are confirmed. A
review of the literatuce is added. Althought, chromc alcoholism, malnutrition
and hepatic disorders ar the Qnes more commonly implicated, the real cause oE
central pontine rnye1inolysis remains unexplained.
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Fig. l.-eortes tram'c::rsales del puente que muestran extensas
áreas de reblandecimiento en la porción basal estriada.

Fig. 2.-Corté a través del puente rostral mostrando la zona
de desmie1inizaci6n bien demarcada. Tinción de Lu·
xol·Fast-Blue para mielina 4X.

Fig. 3.-Ccntro de la lesión mostrando abundantes histiocitos
de citoplasma espumoso. Escasas (elnlas gliales tam­
bién se observan H & E. 1OOX.

Fig. 4.-A. Centro de la lesión con hitiocitos espumosos y
escasas vainas de mielina páljdas y edematosas. 25DX.
B. Muchos histiocitos contienen gránulos luxofílicos
en el citoplasma 400X. Luxol-Fast-Blue.
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Fig. 5.-A. Vainas de mielina con edema, palidez y fragmen.
tación. 63Dx.B Centro de la lesi6n con preservación

de grupos de neuronas. 400X.C. Margen de l~ mie­
linolisis con neuronas de eosinofilia citoplásmica y pie­
noeis nudear. 25DX. Luxol·Fast-Blue.

Fig. 6.-A. límite lateral de la lesión. La mielina se pierde
en la mitad inferior. Persisten axones mooulados en
el ángulo superior derecho L.F.B. 630X.B. Centro
de la lesi.Ón mostrando grut>es de axones bien con­
servados. Sevier.Munger. 630X.

Fig.

Fig.

7.-Centro de h lesión. Se observa distorsión moderada
de los a.xones que presentan zonas abultadas de mayor
imprcjtnación (flechas). Sevier-Munger. 4DoX.

s.-A. Distrofia neuroax6níca con zonas abultadas y en­
grosamiento del axón que se impregna fuertemente.
Se observan varios esferoides neuroaxÓnicos. B. Gran
cuerpo neuroaxónico, fusiforme y de citoplasma lige­
ramente granular. Sevier-Munger 630X.
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