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RESUMEN

La degeneracion olivar hipertréfica, es una enfermedad secundaria al dafio en el circuito neuronal del
Triangulo de Guillain Mollaret lo que genera sintomas tan variados como el temblor de Holmes. El
presente articulo describe el caso de un hombre de 52 afios, con antecedente de trauma craneoencefalico
en 2016, sin secuelas mediatas, quien de manera progresiva presenté temblor, y se asocié cinco afios
después a cefalea lo que requirié asistencia a urgencias, alli realizaron estudios e instauraron terapia
farmacologica. Finalmente se concluye, que lesiones postraumaticas en el Tridngulo de Guillain Mollaret,
pueden generar como secuelas trastornos del movimiento secundarios a degeneracidn olivar hipertrofica,
una entidad poco diagnosticada.

ABSTRACT

Hypertrophic olivary degeneration is a disease secondary to damage to the neuronal circuit of the Guillain
Mollaret Triangle, generating symptoms as varied as Holmes tremor. This article describes the case of a
52-year-old man with a history of head trauma in 2016, without mediate sequelae, who progressively
presented tremors associated five years later with headache requiring emergency assistance, where studies
were carried out, and pharmacological therapy was instituted. Finally, it is concluded that post-traumatic
lesions in the Guillain Mollaret Triangle can generate movement disorders secondary to hypertrophic
olivary degeneration as sequelae, an entity that is rarely diagnosed.
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INTRODUCCION

La degeneracion olivar hipertréfica (DOH), es una
enfermedad poco frecuente de incidencia
desconocida, producto del dafio en el circuito
neuronal que relaciona de forma ipsilateral al nicleo
rojo y nuacleo olivar inferior con el nicleo dentado
contralateral, comprendiendo el Triangulo de
Guillain Mollaret (TGM)*? (Figura 1). La lesion
origina la degeneracion sinéptica del nicleo olivar
inferior quien pierde su inhibicion aferente del
circuito,  tornandose  hipertréfico por la
hiperactividad neuronal resultante. Sus causas mas
frecuentes, corresponden a noxas unilaterales o
bilaterales en el tronco encefélico y/o cerebelo, tales
como: hemorragia, isquemia, neoplasia o trauma, las
cuales pueden ser identificadas en la Resonancia
Magnética Cerebral (RMC). La DOH implica gran
variabilidad de presentaciones clinicas, desde
cuadros asintomaticos a temblor palatino, mioclonias
oculares, distonias, temblor dentado-rubral o de
Holmes (TH)3° .

El objetivo de este trabajo fue describir las
manifestaciones clinicas e imagenoldgicas, de un
hombre con trastorno del movimiento asociado a la
DOH.
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CASO CLiNICO

Masculino de 52 afios natural de Cali- Valle del
Cauca- Colombia, sin antecedentes clinicos de
importancia hasta el afio 2016, quien, bajo estado de
embriaguez, presento caida de las escaleras altura no
determinada, con posterior trauma craneoencefalico
(TCE) severo y lesion axonal difusa, requirié manejo
en unidad de cuidado intensivo, intubacion
orotraqueal prolongada y traqueostomia, sin
necesidad de manejo neuro-quirdrgico. Un mes
después del evento cursa con recuperacion paulatina,
sin presentar aparentes secuelas mediatas.

Tras seis meses del TCE, refiere aparicion progresiva
de temblor distal a proximal en reposo de frecuencia
4 a 6 Hz, amplitud baja, simétrico, en miembros
superiores  predominio  izquierdo, el cual
paulatinamente empeora con la postura anti
gravitatoria e intencién. No se reportd abordaje
médico neuroldgico hasta abril de 2021, donde
consulta al servicio de urgencias por cuadro clinico
de dos dias de evolucion consistente en cefalea
hemicraneal izquierda sin irradiacion, aumento
progresivo en intensidad, sin efecto de Valsalva,
asociada a disminucion de agudeza visual, disartria y
empeoramiento en el patron del temblor.

La anamnesis describe hipertension arterial
manejada con amlodipino 5 mg via oral (vo) cada 24
horas y losartan 50 mg vo cada 12 horas, extabaquista
desde el afio 2016 y consumo ocasional de alcohol
hasta la embriaguez.

El examen fisico neurol6gico mostro disartria palatal
moderada, sin afectacion en pares craneales,
extremidades sin alteracion en fuerza o sensibilidad,
reflejos miotendinosos aumentados en miembros
inferiores y normales en miembros superiores,
presentd movimientos anormales: temblor en
miembros superiores de predominio izquierdo, en
reposo con aumento en los cambios de postura e
intencién de movimiento, no fue evaluable taxias, sin
rigidez o bradicinesia, marcha discretamente atéxica.
Sin alteracion en otros sistemas.

La tomografia cerebral simple, reveld hallazgo
incidental, aumento difuso de la densidad en region
supraselar y paraselar izquierda, sin hemorragia,
isquemia o hidrocefalia.  Estudios  séricos:
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hemograma, funcién renal, ionograma, glucosa
sanguinea, tiempos de coagulacién, prolactina,
cortisol sérico matinal, ACTH matinal, TSH, LH,
FSH y gases arteriales normales, con GH (14,2 ng
/mL) aumentada y Somatomedina C (887 ng/mL)
aumentada. La resonancia magnética craneal simple
evidencié macro adenoma hipofisiario de 14x10 mm,
focos de microhemorragias en regiéon frontal y
parietal izquierda a nivel subcortical, probablemente
secuelas de lesion axonal difusa y hemorragia
antigua en mesencéfalo izquierdo a nivel de téctum y
tegmento en la ponderacion T2 tanto en corte coronal
como axial (Figura 2). Ademas de hiperintensidad en
nacleo-olivar inferior izquierda, e hipointensidad
periacueductal ipsilateral (Figura 3).

Neurocirugia realiz6 manejo quirdrgico por via
transesfenoidal, sin complicaciones. Por otra parte,
tras la evolucion desde el afio 2016, presento
progresién de movimientos anormales que limitaba

sus actividades cotidianas y se evidencié lesiones en
la neuroimagen en el TGM, por lo que se considerd
por el servicio de neurologia TH secundario a DOH
postraumatica, no cumpliendo criterios de
parkinsonismo, se inici¢ tratamiento farmacologico
con biperideno 2 mg vo cada 24 horas y se indicé
prueba terapéutica con levodopa/carbidopa 25
mg/250 mg vo titulada, media tableta 4 veces al dia
obteniendo mejoria clinica progresiva con
posteriores controles ambulatorios postquirdrgicos
por neurocirugia y por neurologia.

Declaracion sobre aspecto éticos

Para el presente caso, el paciente firmo
consentimiento  informado para autorizar la
publicacion, y garantizar la confidencialidad, la
privacidad y el anonimato.

Figura 2. RMC en T2 Corte coronal (a) y axial (b) que muestra hipointesidad mesencefélica a nivel de téctum y tegmento izquierdo (Flecha
Roja).

NG >

Figura 3. RMC a nivel de bulbo raquideo, corte axial. a) Secuencia T1 con hipointensidad leve en oliva inferior izquierda (Flecha Roja),

b) Secuencia T2 con hiperintensidad en oliva inferior izquierda (Flecha Amarilla).
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DISCUSION

La DOH como condicion clinica de baja prevalencia,
es mas frecuente en adultos de género masculino,
dentro de las principales causas destacan el ataque
cerebrovascular (ACV), el TCE, los toxicos y las
neoplasias, entidades la cuales generan lesiones
parciales entre las conexiones de los componentes
del TGM (excluyendo lesiones del tracto
olivodentado pues estas conllevan a atrofia
cerebelosa), causando degeneracion transinaptica e
interrupcion de la entrada aferente al ndcleo olivar
inferior, generando pérdida de la inhibicién dentro
del circuito y subsecuentemente hipertrofia nuclear
prolongada, que a largo plazo culmina en atrofia
nuclear, todo lo anterior es correlacionable con la
etiologia postraumaética de la DOH descrita en el
presente caso y se relaciona con los hallazgos de
revisiones y series de casos establecidos en
literatura'®4, quienes en conjunto describen como
criterios  diagnosticos la  correlacién  clinico
imagenoldgica, como se describird a continuacion.

En cuanto a los signos de neuroimagen
caracteristicos de DOH, hasta el momento no se han
descrito consensos definitivos de Gold Standard
diagndstico®%5, por lo que la mayoria de los autores
proponen la RMC como parte del arsenal para definir
los criterios radiologicos, que usualmente se definen
como un patron de dafio imagenoldgico unilateral e
ipsilateral a la noxa causal ubicada
predominantemente en el tronco encefélico en
secuencias T2, especificamente en el recorrido del
tracto tegmental central del TGM, con aumento de la
hiperintensidad olivar inferior en T2 o FLAIR ,
producto de la Hipertrofia nuclear que suele revelarse
4 a 6 meses después de la instauracion del agente
etiol6gico®1?1416-18 \Varios  de  estos  aspectos
anteriormente mencionados en la literatura, se
acoplan al caso en descripcion, puesto que la
resonancia magnética craneal del paciente mostrd
disrupcion del TGM, dado por la asociacion de una
lesion hipointensa mesencefédlica en T2 de tipo
hemorragica ipsilateralmente distanciada del nucleo
olivar inferior hiperintenso afectado por DOH, en la
misma secuencia imagenolégica.

Aunque la presentacion clinica de la DOH,
corresponde a un trastorno del movimiento complejo
con diversas causas subyacentes y presentaciones,
existen criterios de sospecha clinica que pueden

ayudar a identificar esta patologia, tales como la
presencia de temblor palatino, mioclonias oculares
con nistagmo o como corresponde a este caso, debut
con TH41%2 Jo que obliga a descartar dafio
estructural, identificar la etiologia y ofrecer el mejor
tratamiento a los pacientes afectados. A pesar de que
los reportes de TH asociado a DOH por dafios en la
via dento-rubro-olivar son escasos®?, no se descarta
la posibilidad que se esté pasando por alto el
diagndstico de esta condicion, tal como se comenta
en una reciente revision de 2023?? sobre los
sindromes clinicos asociados a lesiones en el TGM.

Un aporte fundamental de este caso clinico a la
literatura, es la descripcion semioldgica de una
entidad poco diagnosticada como lo es el TH, el
paciente en cuestion cumplia los criterios de
definicion para este trastorno del movimiento,
establecidos en el ultimo consenso sobre la
Clasificacion de temblores de 20182 (1. Aparicion
en reposo, postural e intencional, 2. Contraccion
muscular ritmica proximal y distal, 3. Baja
frecuencia (<5 Hz)). De la IPMDS (International
Parkinson and Movement Disorder Society).
Pyrgelis et al?*, propone en su revision actualizada
de 2022 sobre TH, que el diagndstico debe basarse
principalmente en un examen clinico cuidadoso,
junto con estudios neurofisiologicos y de imagen,
proponiendo como examen de eleccion para la
evaluacion inicial la resonancia magnética craneal,
asimismo, describe como este temblor es
frecuentemente asociado con signos neuroldgicos
adicionales, que para el caso correspondiente fueron
encontrados la disartria y las alteraciones en la
marcha y el equilibrio.

En cuanto al enfoque terapéutico del TH asociado a
DOH, el objetivo principal este es mejorar la calidad
de vida de los pacientes, puesto que en la actualidad
no hay cura para este trastorno, por lo que las
opciones para mejorar los sintomas suelen incluir:
levetiracetam, levodopa/carbidopa y otras medidas
no farmacoldgicas como la estimulacion cerebral
profunda?*, intervenciones las cuales han mostrado
beneficios en los pacientes tratados. En el presente
caso hubo respuesta progresiva favorable a una
alternativa facilmente disponible en nuestro medio
como levopa/carbidopa, controlando gran parte del
temblor y la funcionalidad del paciente. Finalmente,
el prondstico de la DOH, depende del agente causal,
por lo que algunos casos revelan marcada
discapacidad progresiva como las relacionadas con el
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ACV?, mientras que otros como el presente caso se
mantienen estables en el tiempo con tratamiento
sintomatico.

CONCLUSIONES

Es importante considerar desde la neuroanatomia
funcional, que lesiones postraumaticas en el
Triangulo de Guillain Mollaret, pueden generar
como secuelas trastornos del movimiento
secundarios a DOH, una entidad poco diagnosticada,
cuyo conocimiento, podria evitar diagnosticos
errbneos y prevenir intervenciones innecesarias en
los pacientes afectados.
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