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Sindrome o Maldicion de Ondina secundario
a reseccion de angioma cavernoso bulbar

Ondine’s Course secondary to medulla’s cavernous
angioma resection
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Resumen

El manejo quirtrgico de las malformaciones
vasculares cavernosas a nivel de tallo cerebral es
un reto quirdrgico, y puede asociarse a lesion de
centros autonémicos. Cuando se lesiona el centro
respiratorio, puede producirse la pérdida del con-
trol automatico de la ventilacion durante el suefio,
lo que se conoce como Sindrome o Maldicién de
Ondina. Esta condicién se asocia con hipoventi-
lacién e hipoxia durante el periodo de suefio. Los
pacientes que padecen esta enfermedad pueden
requerir ventilacién mecdnica prolongada. Se re-
porta un caso de Sindrome de Ondina asociado a
reseccion de angioma cavernoso a nivel bulbar.

Palabras clave: Maldicion de Ondina, an-
gioma cavernoso bulbar

Abstract

Treatment of cavernous vascular malforma-
tions of the brainstem is a surgical challenge and
it can result in injury of autonomic centers. When
the respiratory center is involved it can be asso-
ciated with lose of automatic control of ventila-
tion during sleep, condition known as Ondine’s
syndrome or curse. This condition is characteri-
zed by hypoventilation and hypoxia during sleep.
These patients may require prolonged mechanical
ventilation. We reported a case of this condition
secondary to hemorrhage after surgical treament
of a medullary cavernous angioma.

Key Words: Ondine’s curse, medullary ca-
vernous angioma

Introduccion

as lesiones del centro respiratorio a nivel

bulbar pueden ser causa de estados de hipo-
ventilaci6n transitorios o permanentes. Esta con-
dicién es conocida con el nombre de Sindrome
o Maldiciéon de Ondina, haciendo alusion a un
mito germénico. Se reporta caso de esta condi-
cioén posterior a la reseccion de angioma caver-
noso del bulbo raquideo y se revisa la literatura.

Resumen del caso

Se trata de un paciente masculino de 46 afios,
ingeniero en Computacion, con historia médica
de hipertension y dislipidemia sin tratamiento,
aqueja adormecimiento y disminucion de la fuer-
za muscular en miembros izquierdos, acompaiia-
do de mareos. Se le realiza tomografia de crdneo
que demuestra una hemorragia a nivel del bulbo
raquideo. Se procede a realizar resonancia mag-
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nética nuclear y se identifica una lesién compati-
ble con un angioma cavernoso bulbar. Se decide
brindarle al paciente un manejo conservador y
seguimiento. En los siguientes 2 afios, el paciente
presenta 2 episodios adicionales de sangrado. En
el ultimo, ingresa al servicio de Emergencias pues
aqueja parestesias en las cuatro extremidades,
disfagia, cefalea, mareos e insomnio. Se progra-
ma para resolucion quirtrgica, la cual se realiza
via craneotomia suboccipital retromastoidea con
reseccion completa de la lesién, no se reportan
complicaciones. El paciente egresa de Sala de
Operaciones con ventilaciéon mecénica.

En el primer dia postoperatorio, dado que
mantiene un adecuado patrén respiratorio y un
buen estado de conciencia, se decide extubar.
El examen neurolégico muestra un sindrome de
Horner derecho y parélisis de los pares cranea-
les IV, V, VI, VIl y XII del mismo lado. Aun-
que fue extubado sin complicaciones, durante la
noche, cuando se duerme, el paciente presenta
insuficiencia respiratoria y es necesario reintu-
bar. Se realiza tomografia postoperatoria que
muestra probable nuevo sangrado a nivel bulbar
(Figura 1).

Desde entonces, se realizan multiples inten-
tos de extubacion sin éxito. Se logra identificar
claramente que, mientras se encuentra despierto,
el paciente mantiene un adecuado patrén respi-
ratorio, pero cuando se duerme desarrolla apnea
con hipercapnia secundaria de hasta 125 mmHg,
asocia deterioro del estado de conciencia. Por lo
anterior, se prolonga el soporte ventilatorio y se
realiza una traqueostomia perciitanea. Se consi-
dera que el paciente cursa con la condicién co-
nocida como Maldicion de Ondina, el cual se
caracteriza por hipoventilacién secundaria e in-
capacidad para mantener el automatismo respi-
ratorio durante el periodo de suefio. Se intentan
varias alternativas farmacoldgicas para aumentar
la sensibilidad del centro respiratorio al diéxido
de carbono, inclusive acetazolamida, medroxi-
progesterona y fluoxetina, pero sin ninguna res-
puesta. Se logra obtener un ventilador mecédnico
portéatil para manejo prolongado y es transferido
a un centro de rehabilitacion. En dicho centro se
reintenta la descontinuacién de la ventilacién me-
cénica la cual se logra 2 meses después su inde-
pendencia del ventilador.

Discusion

La prevalencia de las malformaciones vascu-
lares cavernosas del cerebro es de aproximada-
mente 0,5 % y estas se asocian con alto riesgo de
sangrado.' La mayoria se localizan a nivel supra-
tentorial, y alrededor de un 20 % se encuentran
en el tallo cerebral.> Cuando se ubican en estruc-
turas profundas o en el tallo, las consecuencias
de una hemorragia pueden ser devastadoras. Re-
cientemente, Gross et al reportaron los resultados
combinados de 68 series de casos, con un total
de 1390 pacientes con malformaciones caverno-
sas de tallo cerebral tratadas quirtirgicamente.
Aunque la mortalidad global fue de solo 1,5 %,
la morbilidad neuroldgica fue de 45 %. Especi-
ficamente, un 12% de los pacientes requirieron
traqueostomia o gastrostomia. La reseccion de
lesiones del tallo cerebral es siempre un reto qui-
rirgico que requiere de técnicas de microcirugia
y gufa intraoperatoria por imagenes.

Los angiomas cavernosos del bulbo son es-
pecialmente raros, y su reseccidén puede asociar-
se con lesiones de los centros autonémicos. Al
respecto, Mathiesen et al reportan, en una serie
de 8 afios sobre cavernomas profundos y de tallo
cerebral, que solo 4 de 68 pacientes presentaron
angiomas cavernosos del bulbo*; Hauck et al en-
cuentran localizacion bulbar en 8 pacientes.’ De
manera similar, Bathay encuentra solamente un
caso de cavernoma bulbar en una serie de 12 pa-
cientes.’

En el caso que reportamos, el sangrado
postoperatorio se asocid con fallo para la des-
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Figura 1. Tomografia axial y
coronal

Se aprecia hemorragia a nivel
bulbar (ver flechas A-C)
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continuacién del soporte ventilatorio y desarrollo
de hipoventilacién durante el periodo de suefio.
Esta condicion es conocida como hipoventilacién
alveolar central o Sindrome o Maldicién de On-
dina. El término Maldicién de Ondina se asigné
por primera vez en 1962 a la condicion de pérdida
del control automatico de la ventilaciéon durante
el suefio’, lo cual resulta en hipercapnia e hipoxia.
El epénimo se refiere al mito germanico en el que
una ninfa oceanica, Ondina, lanza una maldicion
a su amante mortal infiel y lo condena a perder
el control involuntario de la respiracion®. Esto le
obligaba a permanecer despierto para poder res-
pirar, por lo que, finalmente, muere al dormirse.

La forma congénita de esta entidad es poco
frecuente, y su incidencia es de un caso por cada
200 000 nacimientos.’ La mayoria de los pacien-
tes afectados por esta forma congénita presenta
una mutacién en el gen PHOX2B, relacionado
con la embriogénesis.'” Anatémicamente, la for-
ma adquirida es causada por la lesién o destruc-
cién de las regiones ventrolaterales de bulbo y de
sus conexiones aferentes y eferentes.!! Esto pue-
de ser el resultado de multiples causas, tal como
eventos vasculares,'>!*, tumores!'® y trauma.’

Rara vez se ha reportado que este sindrome
sea causado por anomalias vasculares a nivel bul-
bar. Ramoén et al describen un cuadro de insufi-
ciencia respiratoria como manifestacion inicial
de un hemangioma bulbar.!” Los cavernomas de
tallo cerebral o su reseccion, ya, per se, infre-
cuentes, no han sido reportados como causa de la
maldicién de Ondina.

El tratamiento de este desorden es principal-
mente de soporte ventilatorio. La mayor expe-
riencia acumulada en ventilacién mecénica pro-
longada es con casos de la forma congénita de la
enfermedad.'® El marcapaso diafragmatico es una
alternativa a la ventilacion mecénica.'”* Como
en otros tipos de hipoventilacién central, se han
probado diferentes farmacos para estimular el
centro respiratorio o aumentar su quimiosensi-
bilidad al diéxido de carbo no.*! Las opciones
farmacolégicas incluyen medroxiprogesterona,
acetazolamida y los inhibidores selectivos de la
recaptura de la serotonina. En nuestro caso, se
probaron todas las alternativas farmacologicas y
resultaron infructuosos

En conclusion, la lesién del centro respirato-
rio debe considerarse como una causa del fallo

de la descontinuacién de la ventilacién mecanica
después de procedimientos quirtrgicos del tallo
cerebral. Esta forma adquirida del sindrome de
Ondina puede requerir ventilacién mecdnica pro-
longada, pero finalmente puede ser puede ser re-
versible.
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