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Presentacion clinica

Nino de 11 meses que es remitido
por hipoacusia neurosensorial
profunda bilateral, con
otoemisiones alteradas

APP:

e (Colestasis intrahepatica progresiva

 Tto con luminoterapia doble

* Biopsia hepatica descarta atresia
biliar

* Actualmente en Tto con ‘acido
ursodesoxicolico

 |ntraudtero

* QOligoamnios severo, doble circular de
cordon

* Parto
* SFA. RNT.APEG
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Diagnosticos diferenciales

 leve/moderada: DWI + en territorios vasculares
limitrofes, corteza parasagital, SB subcortical

 Severa: DWI + aspecto ventral y lateral del
tdlamo, posterior de putamen, areas
perirrol’andicas, tractos corticoespinales

Prolongacion T2 bilateral de
corteza, hipocampos y GB, DWI +

DWI + lesiones multifocales,

o en lobulos temporales, cerebelo, mesencéfalo.
Compromiso GB, hemorragia

Prolongacion T2 de

GB, DWI +

Acidosis

ldctica, alteraciones del ciclo de la urea, amino-
acidurias



Kernicterus

Encefalogg.tia inducida por
ilirrubina
Kern (nucleos), icterus (ictericia)

-HiperBb no conjugada puede
atravesar la BHE inmadura

- [Bb] >35mg/dL excede la
capacidad de union a la Alb, y
Su conjugacion normal en el
higado

-Menos frecuente en adultos -
alteracion de BHE

-Bb no conjugada se deposita
simétricamente

inhibe la
captacion de Glu por los
astrocitos =2 aumento del Glu
extracelular =2 hiperexitacion de
los receptores postsindpticos —>

Compromisoe selectivo de glebos
» /7 s ) v4 P L2
palides, NUCIeos subtalamicos,
ipocampo (CA2, CA3), sustancia

g
Negra, nucleos dentados
= Recneta corteza cerehral. SR
periventricular, CAl1 y putamen




Etiologia

Hemolisis —deficiencia G6PD,
incompatibilidad ABO o Rh

Sepsis
Alteraciones en el metabolismo de la Bb
(Sme Crigler Najjar)

» [ctericia no hemolitica familiar
* Ausencia de UPDG transferasa

Defectos adquiridos en la conjugacion de
la Bb (Sme Lucey-Driscoll)

* HiperBb familiar por alteracion en la
glucouronizacion por sustancias presentes
en el suero de la madre y el RN

Parto traumatico — reabsorcion de
hematomas

Ictericia prolongada por la leche materna



Terminologia

-Estado encefalopatico por hiperBb perinatal

-Sintomas progresivos: estupor, letargia,
hipotonia, mala succion. Apnea recurrente
(<34 sem)

-1 Hipertonia (retrocolis, opistétonos),
fiebre, llanto agudo

-Secuela clinica permanente. ler ano de vida

-Trastornos del movimiento :
(extrapiramidalismo- distonia, coreoatetosis)

-Pérdida de la audicion (neuropatia auditiva)

-Alteraciones en el movimiento ocular
(paralisis de la mirada vertical)

* Disfuncion neurologica inducida por Bb
(BIND) — Kernicterus sutil

-Conjunto de alteraciones en el _
neurodesarrollo mas sutiles, secundarias a
neurotoxicidad por Bb

-Afectacion en el procesamiento auditivo
central, tono muscular e integracion
sensitivo-motora

-Posible afeccion cerebelosa - RNPT




Diagnostico por
Imagenes

RM técnica de eleccion

Alteracion de la senal en areas
correspondientes con los depdsitos
de Bb no conjugada

» Sector postero-medial de globos
palidos

* T1y T2 varia segun el tiempo de
evolucion

e DWI normal

— Subagudo

-T1: hiperintensidad de GP, nucleos
subtaldmicos 2

OJO: mielinizacion normal

-T2: iso o sutilmente hiperinteso

-T1: variable

-T2: hiperintensidad de GP, nucleos
subtalamicos. Sustancia negra, nucleos
dentados



Diagnostico por
Imagenes

MRS: detecta la senal de protones
asociados con otras pequenas
moléculas presentes en el tejido
cerebral

* NAA es sintetizado en la
de neuronas madurasy
axones =2 “integridad neuronal”

ABE y/o severa HiperBB
e Disminucion NAA/Cho
 Disminucion NAA/Creat
 Aumento Lactato/NAA

- Pérdida y/o disfuncién neuronal/axonal

e Elevacién de glutamina-glutamato/
Creat

* Elevacion mioinositol/Creat



Conclusiones

La hiperintensidad de globos palidos son
un hallazgo no especifico. Son necesarios
antecedentes clinicos, examen clinico y
parametros de laboratorio para poder
arribar al diagnostico de kernicterus

Las alteraciones microscopicas en el
kernicterus apuntan a la membrana
celular como diana principal, con
compromiso secundario de |a
mitocondria

 Degeneracion espongiforme y
gliosis
Las autopsias revelan como hallazgo mas
comun marcada pérdida neuronal con

desmielinizacion y reemplazo por
astrocitos

Estos hallazgos se insinuan en las
imagenes por RM y espectroscopia
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