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MIELINOLISE PONTINA E EXTRA-PONTINA ASSOCIADA
A SHOSHIN BERIBERI EM PACIENTE ETILISTA

Aluska C. Aguiar’, Vanessa M. Costa?, Paulo C. Ragazzo? Roberto R. Caiado?,
Carlos A. Gusmao?®, Sebastido Eurico de Melo-Souza®

RESUMO - A mielinélise pontina esta classicamente associada a rapida correcdo de hiponatremia crénica.
Recentemente, fatores importantes adicionais tem sido descritos na patogénese dessa condicdo. Relatamos
o caso de um paciente de 43 anos, etilista, desnutrido, que apresentou quadro agudo de insuficiéncia cardiaca
por “Shoshin beribéri”, insuficiéncia renal com tratamento por diélise. Evoluiu com tetraparesia e coma.
Apresentou mielindlise pontina central e extra-pontina a ressonancia magnética de cranio e anormalidades
no potencial evocado auditivo.
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Central pontine and extra-pontine myelinosis in alcoholic patient with Shoshin beriberi

ABSTRACT - The central pontine myelinosis is classically related with rapid correction of chronic hyponatremia.
Recently, important aditional factors have been described in the pathogenesis of this condition. We report
the case of a 43-year-old alcoholic malnourished man, with acute renal failure with dialytic treatment, and
output failure Shoshin beriberi. He had tetraplegy and coma. Confirmation of pontine and extrapontine
myelinosis by magnetic resonance imaging, and abnormalities on auditive evoked potentials are described.

KEY WORDS: central pontine and extra-pontine myelinosis, alcoholism, Shoshin beriberi.

Mielinolise pontina (MP) é enfermidade desmie-
linizante do encéfalo que acomete principalmente
a regido da ponte, mas que pode atingir também
regides extra-pontinas (MEP), Esta classicamente
associada a rapida correcdo de hiponatremia cré-
nica. Recentemente, evidéncias de fatores adicio-
nais significativos para a patogénese da doenca tém
sido relacionados. Um subgrupo particularmente
predisponente para desenvolver MP é o de etilistas
crénicos.

Relatamos um caso de MP em MEP.

CASO

Homem de 43 anos, com histéria de etilismo ha 10
anos, tabagismo e hiporexia ha 1 ano. Ha alguns meses
apresentou altera¢do de comportamento e declinio cog-
nitivo. Uma semana antes da interna¢do comecou a
apresentar tosse, dispnéia e edema de membros infe-
riores. Foi admitido neste Servico em choque cardiogé-
nico, anuria por insuficiéncia renal aguda (IRA) e edema
agudo de pulméo. Evoluiu com choque refratario ao uso
de dopamina e noradrenalina. Fez eco-Doppler que de-
monstrou funcdes sistolicas e diastélicas normais, com
FE: 60%. Foi feita a hipétese diagnostica de “Shoshin”

beribéri. Fez teste terapéutico com vitamina B1 endo-
venosa, recuperando-se do quadro de choque cardiogé-
nico rapidamente. Para IRA, foi necessaria didlise tendo
recuperado completamente a funcdo renal ao final do
tratamento. Evoluiu com coagulacdo intravascular dis-
seminada, com plaquetopenia de consumo e elevacdo
de d-dimeros. Teve parada cardio-respiratéria com
imediata reanimacdo, mas permaneceu em estado vege-
tativo persistente, com ciclo sono-vigilia. Estd atualmente
em programa de reabilitacdo motora.

O estudo do liquor ndo mostrou altera¢des infeccio-
sas, ou inflamatorias. Foi admitido com sédio sérico de
136 meg/l, sofrendo oscilacdo até 160 meq/l, durante a
didlise, sem correcdo eletrolitica. S6dio permaneceu
apos esse episddio em torno de 140 meg/I.

Eletrencefalograma- Disfunc¢do cortico-subcortical
continua severa, difusa, ndo especifica e depressdo da
atividade elétrica cerebral continua e difusa.

Ressonancia magnética do cranio - lesdo arredondada
com hipersinal em T2 e Flair na porcao central da ponte
e adjacente ao IV ventriculo. Lesdes arredondadas com
as mesmas caracteristicas de sinal foram identificadas na
face mediana dos pedunculos cerebelares médios de
ambos os lados, adjacente ao IV ventriculo. Essas alte-
racbes foram sugestivas de mielindlise pontina/extrapon-
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Fig 1. Mielindlise Pontina e Extra-Pontina associada a Shoshin
Beribéri.

tina. Hematoma subagudo lobar frontal esquerdo. Ténue
hipossinal linear na superficie cortical de ambos os he-
misférios cerebrais, podendo representar necrose lami-
nar(Figs 1-3).

Potencial evocado auditivo do tronco cerebral (PEA-
TC). Foram registrados as ondas I-IV e V bilateralmente,
com laténcias absolutas e intervalos interpicos |-V dentro
dos limites da normalidade. Nota-se auséncia da onda
Il bilateralmente, o que pode representar artefatos, ou
efeitos de lesdo pontina parcial bilateral. O exame de PEA-
TC mostra sinais de disfun¢do das vias auditivas centrais
ao nivel pontino no tronco cerebral, bilateralmente .

SPECT - Evidencia-se area de auséncia de metabolismo
em todo sistema nervoso central, persistindo apenas
discreta perfusdo na fossa posterior.

DISCUSSAO

Mielindlise pontina foi descrita por Victor, Adams
e Mancall, em 1949'. Um dos principais estimulos para
a ocorréncia de mielindlise pontina é a rapida cor-
recdo de sédio em pacientes hiponatrémicos. Mas foi
também relacionada a terapia com diuréticos?, trans-
plante renal’, consumo alcodlico excessivo e apos
transplante hepatico,em individuos desnutridos com
hipotermia, diabetes mellitus descontrolado, cancer
e doenca hematolégica maligna*. A correcdo rapida
do sodio sérico para niveis superiores a 130 mEg/l den-
tro das primeiras 48 horas de terapia, ou sua elevacao
acima de 12 mEg/l nas primeiras 24 horas, relaciona-
se com lesdes cerebrais desmielinizantes. Uma

Fig 2. Mielindlise Pontina e Extra-Pontina associada a Shoshin
Beribéri.

Fig 3. Mielindlise Pontina e Extra-Pontina associada a Shoshin

Beribéri.

abordagem adequada sugerida é repor o déficit de
sodio sérico de 0,5 a 1 mEg/l/h até a reducdo dos
sintomas e ndo exceder 130 mEg/l de sédio sérico nas
primeiras 48 horas®.
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A razdo de se evitar rapida correcdo de sodio
seria pela hipotese osmética, implicando em redu-
¢do da habilidade das células em condic¢des hipo-
osmoéticas em responder a rapidos aumentos de so6-
dio extracelular, levando a desidratacao celular e
eventual morte da célula. Condi¢des como alcoolis-
mo cronico e desnutricdo sdo fortes indicadores in-
dependentes da ocorréncia da doenca. E inclusive
descrita a ocorréncia da doenca com reposicao
lenta do sédio em paciente etilista, descartando a
exigéncia da reposicdo rapida de sédio para MP®.
Pacientes etilistas e com faléncia hepatica tém su-
porte de glicose reduzido, sobrevivendo em con-
dicdes metabolicas precarias, o que é agravado
na auséncia de tiamina, que diminui o aporte de
glicose cerebral. Qualquer estresse metabdlico ex-
tra proporciona risco adicional para a glia desses
pacientes®.

O quadro clinico da MP inclui: mutismo, tremor,
incontinéncia, convulsdes, anormalidades pupilares
e oculomotoras, sindrome “locked-in”, anormali-
dades de reflexos cortico-espinhais e fadiga®. Pa-
cientes desenvolvem paralisia pseudobulbar tardia
(2 a 6 dias), tetraparesia espastica, torpor e coma.
Nos casos em que a MP/MEP resulta da correcao
rapida da hiponatremia, a doenca apresenta carater
bifasico. Inicialmente prevalecem os sintomas pri-
marios da encefalopatia causada pela hiponatremia
em si. Na chamada segunda fase, ha estabelecimen-
to da sindrome neuroldgica descrita acima, 2 a 3
dias apods a correcdo do sodio®.

A hipotese diagnéstica de MP pode ser confir-
mada pelos exames de neuroimagem. A tomografia
computadorizada mostra areas de hipodensidade
na ponte, ou ainda extra-pontinas, em geral com-
prometendo a base da ponte. E a ressonancia mag-
nética de cranio mostra sinal hipointenso em T1 e
hiperintenso em T2. Anormalidades em potenciais
evocados visuais foram descritos®. As respostas
evocadas auditivas do tronco cerebral podem mos-
trar laténcias lll-IV e I-V prolongadas, consistentes
com lesdes pontinas. O eletrencefalograma pode
mostrar lentificacdo e baixa voltagem. Os niveis de
proteina mielinica basica no liquor podem estar au-
mentados?.

As preparagdes histoldgicas mostram um padrao
tipico, que consiste em uma lesao triangular inver-
tida. Embora denominada mielindlise, algum grau
de lesdo axonal pode ser identificado. Esta lesdo
apresenta uma area central e outra periférica, ou
marginal. Neurénios e axdnios estdo mais preser-

vados na periferia da lesdo. O envolvimento extra-
pontino é visto de 10-50% dos casos, com palidez
difusa da susbstancia branca cerebelar, susbstancia
cinzenta periaquedutal e substancia negra. Pode
haver também lesdo do talamo, ganglios da base
e cortex cerebral®.

Com relacdo a prevencao da doenca, pacientes
de alto risco devem ser identificados quanto a sua
alta ingesta de alcool e deficiéncia nutricional. De-
ve-se evitar estresse metabodlico, com reposicao de
vitaminas como tiamina a admissao, e se necessaria
a correcao do sodio, fazé-la muito lentamente. Nao
ha tratamento especifico para doenca ja instalada.

“Shoshin” beribéri é caracterizada como forma
fulminante de insuficiéncia cardiaca devida a de-
ficiéncia de tiamina com circulacado hiperdinamica
e faléncia cardiaca de alto débito do tipo agudo™.
“Shoshin” tem uma apresentacdo diferente da
forma classica da faléncia cardiaca por beribéri. Ca-
racteriza-se por extremidades frias, pressdo sangui-
nea baixa, acidose metabdlica importante' e fa-
Iéncia biventricular, podendo os pacientes cursarem
com oliguria e disfuncdo tubular renal. A ecocar-
diografia pode ser normal apesar da hipocinesia
e dilatacdo ventricular esquerda poder ser notada.
Ndo ha sinais especificos no eletrocardiograma
nos pacientes acometidos. O diagnostico é suspei-
tado em pacientes com alcoolismo cronico que
desenvolvem faléncia cardiaca global aguda'. No
tipo ocidental de beribéri, que é encontrado quase
exclusivamente em alcéolatras, a sindrome pode
nao apresentar débito cardiaco alto. Essas diferen-
cas podem ser atribuidas a cardiomiopatia alco6-
lica'™. A melhora clinica é dramatica ap6s a infusdo
de vitamina B1 intravenosa. O estado hiperdina-
mico resolve-se em horas e 0 aumento pressorico
é imediato'’. O nosso caso confirma a efetividade
da infusdo venosa da tiamina para “Shoshin” e a
ineficacia das drogas vasoconstrictoras, conforme
relatado por Delorme e col. em 1986'°.

O relato deste caso mostra o achado de MP e
MEP, em etilista com histéria de desnutricao, insu-
ficiéncia cardiaca descompensada por “Shoshin”
beribéri e insuficiéncia renal aguda, tendo sido
necessarios didlise e altas doses de diuréticos. Esses
achados reforcam a natureza multifatorial da do-
enca. A mielindlise foi confirmada pela ressonan-
cia magnética de cranio, e o acometimento pontino
foi identificado ainda pelo potencial evocado au-
ditivo. O estado vegetativo do paciente pode ter
sido agravado por encefalopatia pés-anéxia.
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