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RESUMO

Objetivo: Relatar um caso rarissimo de mielindlise osmotica extrapontina com apresentacdo de padréo
predominantemente subcortical. Descricdo do caso: Paciente com polidipsia psicogénica evoluindo com
hiponatremia, correcdo dos niveis de sédio sérico e consequente episddio de alteracdo no nivel de consciéncia.
Anos apo6s, ressonancia magnética evidenciou lesbes caracteristicas de MO extrapontina. Conclusdo: Como a
apresentacdo clinica da MO é inespecifica e o aspecto radiol6gico pode ser caracteristico, conhecer os diferentes
padrdes de imagem é de suma importancia para estreitar o diagnéstico diferencial para os diversos profissionais
gue podem se deparar com este tipo de doenca.
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ABSTRACT

Objective: To report a very rare case of extrapontine osmotic myelinolysis with an exclusively cortico
subcortical presentation. Case description: Patient with psychogenic polydipsia evolving with hyponatremia,
correction of serum sodium levels and consequent episode of alteration in the level of consciousness. Months
later, in routine MRI, lesions characteristic of extrapontine OM were evidenced. Conclusion: As the clinical
presentation of OM is nonspecific and the radiological aspect can be characteristic, knowing the different
imaging patterns is of paramount importance to narrow the differential diagnosis for the various professionals
who may face this type of disease.
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INTRODUCAO

A mielintlise osmética (MO) € uma enfermidade neuroldgica desmielinizante rara
relacionada a mudancas osmoticas bruscas. Quase sempre decorrente de alteracdes abruptas
de concentragdes plasmaticas de sdédio, sendo relacionadas principalmente a corre¢do rapida
do estado hiponatrémico do paciente (1). Fatores adicionais como hipoxemia s&o
contribuintes para o agravamento e comprometimento da doenca.

O aspecto radioldgico principal da MO visto na ressonancia magnética em geral é de
lesGes com hiperintensidade de sinal nas sequéncias ponderadasem T, (T ; WI) e FLAIR e

hipointensidade de sinal em T1 assim localizadas: exclusivamente na porcao central da ponte
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(mielindlise osmotica pontina: MOP); exclusivamente em regides fora da ponte como o
mesencefalo, talamo e / ou ganglios basais de forma bilateral e muitas vezes relativamente
simétrica (mielindlise osmotica extrapontina: MOEP); ou mesmo uma combinacdo de
componentes pontinho e extra pontino (2-3-4 ). Uma forma ainda mais rara de apresentacdo
da MOEP é atraves do envolvimento corticosubcortical cerebral, o que ja foi descrito em raros
trabalhos, seja através de autopsias (5 -6 ), ou de ressonancia magnética por relatos de casos
(7-8). Os padrdes de lesdes cortico subcorticais associados a MO apesar de serem bastante
raros, sdo relativamente especificos , em especial no subtipo de apresentacdo subcortical (7).

Assim como ocorre em outras afeccdes encefélicas em que, por exemplo, uma bidpsia
se torna inviavel, os exames de imagem, em especial a ressonancia magnética, sao
fundamentais para a confirmacdo diagndstica dos casos de MO devido a localizacéo,
distribuicédo e formato das lesGes assim como o sinal nas diferentes sequéncias.

Relatamos um caso rarissimo de mielindlise osmotica extrapontina com apresentacao

de padréo predominantemente subcortical.

DESCRICAO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 28 anos, procedente da cidade de Ital/RN, com histérico
de importante deficiéncia intelectual e autismo desde a infancia, por vezes com crises de
agressividade.

Aos 25 anos, comecou 0 quadro de polidipsia psicogénica, chegando por vezes a
ingerir cerca de 20 litros de dgua por dia e, aos poucos, comecou a ter episodios de desmaios
inespecificos. Apds um destes episddios de desmaio apds imensa ingesta hidrica, foi internado
no hospital regional da cidade de Pau-dos-Ferros/RN, tendo sido diagnosticado
como hiponatremia. Foi entdo tratado, evoluindo com rebaixamento de nivel de consciéncia
importante por cinco dias entdo com diagndstico presuntivo de encefalopatia relacionada ao
referido distarbio osmético. Evolui aos poucos com melhora dos sintomas, apesar de também
serem referidos episadios convulsivos. A época, ndo conseguiu realizar exame de imagem.

Apenas trés anos apds, foi entdo solicitada ressonancia magnética do cranio para tentar
melhor esclarecer o caso. Esta ressonancia demonstrou achados caracteristicos de MO
extrapontina com  aspecto  exclusivamente  cértico  subcortical,  confirmando
retrospectivamente a presumida hipotese aventada anos atras. As lesbes sdo
predominantemente temporais e subcorticais sendo caracterizadas por hipersinal na sequéncia

T2 (Figura 1 a, b e ¢) e hipossinal na sequéncia T1 (Figura 2 a e b). Ja na sequéncia FLAIR,
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perifericamente ha hipersinal e centralmente h& hipossinal (Figura 2 ¢ e d), compativel com
alteracOes cronicas. Ressonancia magnética da hipofise sem alteragfes, excluindo alteraces

locais relacionadas a polidipsia.

(b)

Figura 1: Imagens de ressonancia magnética do cranio, no plano coronal T2 mostrando as
lesdes predominantemente temporais e subcorticais (“a”, “b” e “c”) com as setas apontando
para as lesdes (em “b” e “c”) e os circulos (em ‘“c”’) mostrando aspecto normal da ponte
(circulo amarelo central menor em “c”’) e dos nticleos da base (circulos verdes laterais maiores
em “c”)

*T2 = Imagem de sequéncia ponderada em T2.
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(©) (d)

Figura 2: Imagens de ressonancia magnética do cranio, no plano axial FLAIR (“a” e “b”) e
axial T1 (“c” e “d”), respectivamente sem e com setas apontando para as lesdes
predominantemente temporais e subcorticais com maior zoom.
*T1 = Imagem de sequéncia ponderada em T1. FLAIR = Imagem de sequéncia ponderada em
FLAIR (do inglés: fluid-attenuated inversion-recovery).

Hoje em uso de topiramato e olanzapina, a mée refere ndo possuir mais a polidipsia

psicogénica e ter controlado as crises de agressividade e convulsivas.

DISCUSSAO

No nosso caso, a hiponatremia foi resultante de uma polidipsia priméria, ou seja, um
disturbio psicoldgico que resultou na alta ingestdo de agua pelo paciente. E a correcdo da
hiponatremia presumivelmente teria levado a MO. Além da polidipsia psicogénica, outras
causas de hiponatremia foram descritas: alcoolismo, desnutri¢do, insuficiéncia adrenocortical,
SIADH, desidratacao decorrente de vomitos, diarreia ou terapia diurética (1-3-9).

Segundo Okeda et al (5), a mielindlise osmética pode ser divididas em 3 grupos: MO
Pontina (MOP) com lesGes extra pontinas ausentes; forma combinada das lesdes pontinas e
extrapontinas (MOPE); e a forma exclusiva extrapontina MOP, ou seja, sem lesGes pontinas.
E como causa, apresentam especificamente o desarranjo de eletrdlitos, principalmente
hiponatremia seguida abruptamente de hipernatremia (5). Caracteristica essa observada
experimentalmente em modelos animais e por analise de prontuarios clinicos.

Gocht et al (6) examinaram a distribuicdo das lesbes em 58 casos de autopsia com
MO e encontraram lesfes cortico subcorticais cerebrais em 15%. Até onde sabemos, as lesdes
cortico subcorticais associadas &8 MO ndo eram familiares clinicamente, e seus achados de

Revista Brasileira de Neurologia e Psiquiatria. 2022 Set/Dez.;26(3):43-49.
http://www.revneuropsiqg.com.br



imagem foram relatados apenas bem raramente (7), ndo se encontrando relato de casos
isolados de achados corticos subcorticais.

Okeda et al (5) avaliaram os aspectos patologicos das lesdes cortico subcorticais em
casos de autopsia com MO, podendo dividir os achados em dois subtipos distintos de lesdes:
cortical e subcortical. A forma cortical mostrou astrocitose cortical laminar e necrose. J& a
forma subcortical apresentou lesdes desmielinizantes na substancia branca adjacente em
camadas profundas do cértex e corpos mamilares. Essas lesGes subcorticais foram associadas
a grandes areas de vacuolos nas regides periféricas, como foi bem evidenciado no relato do
nosso caso (Figura 2).

A ressonancia magnética, no nosso caso, demonstrou predominio de envolvimento
subcortical que de certa forma parece ter poupado a camada mais superficial dos giros
corticais, como também descrito por Tatewaki, Y. et al.

Ainda com relacdo a forma subcortical, o grupo de Okeda sugeriu a hipdtese de que a
proximidade e intercessao da substancia branca com a cinzenta na juncdo cértico subcortical
leva a maior suscetibilidade a desmielinizacdo osmatica como ocorre na base pontina, onde ha
feixes de substancia branca entrelacados com muitos ndcleos pontinos. Assim, relataram que
presumivelmente os fatores toxicos a mielina podem ter sido derivados da substancia cinzenta
ricamente vascularizada, assim afetando a substancia branca adjacente e levando a
desmielinizagdo. Outro fator aventado para o agravamento das lesdes é a hipoxia (5).

As apresentacdes clinicas sdo bem variaveis e relativamente inespecificas,
decorrentes dos diferentes locais de acometimento das lesdes. AlteracBes motoras como
fraqueza e paralisia podem ser vistas quando ha lesdo em regides pré-motoras, motoras e
cerebelares. Como em outras doencas, lesdes em nucleos da base podem gerar sintomas
parkinsonianos. O cometimento da regido pontina pode promover convulsdes, coma,
tetraplegia (1-10). Em nosso caso, a apresentacdo foi de rebaixamento do nivel de
consciéncia, além de episddios convulsivos.

Os tipos de envolvimento cortical e subcortical ndo foram claramente distinguidos um
do outro ou discutidos na literatura radiolégica com MO. Até onde sabemos, apenas nove
casos com lesdes cortico subcorticais foram descritos em sete artigos que incluem RM (11 -

12). Analisando retrospectivamente esses estudos, descobrimos que, de acordo com a
classificacdo patoldgica de Okeda, as duas formas de lesbes cortico subcorticais de MO
também podem ser discriminadas na ressonancia magnética. O envolvimento foi cortical em

quatro casos ( 8-9-12), subcortical em quatro casos ( 7-11-13) e misto em um caso (9).
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Na fase aguda do tipo cortical, pode ser observado realce curvilineo em T1 com
contraste (7-8-9-), além de hipersinal nas sequéncias ponderadas em difusdo. Na fase aguda
do tipo subcortical, o realce pos-contraste pareceu ser menos comum (11).

A ressonancia magnética de acompanhamento destes casos de MO ap6s anos
demonstrou que houve predominio de atrofia cortical nas formas com maior componente
cortical, por vezes com semelhancas a necrose laminar cortical em hipdxia (14). J& no
acompanhamento da forma subcortical, foram observadas lesdes atroficas nesta localizagédo
assim como Visto No N0Sso €aso.

A distribuicéo e as alteracdes das lesdes no nosso caso eram idénticas ao tipo de lesdo
subcortical documentada (5-7). Dos tipos de envolvimento cortical e subcortical na OM, o
tipo cortical parece radioldgica e patologicamente semelhante a necrose laminar cortical em
hipdxia, incluindo distribuicdo da lesdo laminar nas camadas corticais, além de deposicao de
macrdfagos e desmielinizacéo (8-12)

Dada esta semelhanca radio anatomopatoldgica da forma cortical com uma leséo
hipdxica, infere-se que a forma de lesdo subcortical poderia representar uma forma de

apresentacdo ainda mais especifica para MO.

CONCLUSOES

Como a apresentacao clinica da MO ¢é inespecifica e o aspecto radioldgico pode ser
bem caracteristico, conhecer os diferentes padrdes de imagem e seus subtipos é de suma
importancia para estreitar o diagndstico diferencial, podendo assim auxiliar os diversos
profissionais que podem se deparar com este tipo de afec¢do, como neurologistas, psiquiatras,

emergencistas, intensivistas, dentre outros.
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