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Resumen

Introduccion: La encefalopatia de Wernicke (EW) es una complicacién grave, in-
cluso mortal, asociada a la falta de tiamina, siendo extremadamente rara en nifios.
Suele presentar una triada clasica de ataxia, oftalmoplejia y obnubilaciéon, presente
Unicamente en el 10% de los casos. En la practica clinica, puede manifestarse de
manera diversa, siendo una de las formas mas graves la acidosis lactica.

Caso clinico: Lactante de 6 meses acude a Urgencias por distension abdom-
inal y somnolencia de horas de evolucion. Presenta disfuncién neuroldgica con
Glasgow de 10, hipotonia y movimientos andémalos. Se realiza una gasometria con
lactoacidemia e hiponatremia grave, comenzando un tratamiento con suero salino
hiperténico y mostrando una mejoria parcial, pero con persistencia de Glasgow
disminuido. Se realiza una tomografia cerebral que es normal. Ante el empeora-
miento, se intuba al paciente e ingresa en UCI Pedidtrica. Bajo monitorizacion ce-
rebral continua, se amplia el estudio con puncién lumbar, que resulta normal, y con
resonancia magnética, que muestra hallazgos compatibles con EW, iniciandose el
tratamiento con tiamina intravenosa. El paciente requiere 24 horas de ventilacion
mecdnica y 48 horas de soporte inotrépico, con mejora progresiva. En planta, pre-
senta ataxia y disfagia orofaringea. El estudio genético para déficit de tiamina es
negativo, orientdandose como secundario un déficit carencial debido a una dieta
restrictiva materna y lactancia exclusiva sin inicio de ablactacién. Continua el trat-
amiento en el centro de atencion intermedia.

Conclusion: Este caso destaca la importancia de identificar tempranamente en-
fermedades de etiologia carencial en la infancia, asi como la necesidad de la sospe-
cha clinica y comenzar el tratamiento adecuado de forma precoz.

WERNICKE’S ENCEPHALOPATHY IN CHILDHOOD: IMPLICATIONS OF A
RESTRICTIVE MATERNAL DIET IN A CHANGING SOCIOCULTURAL CONTEXT,
A CASE REPORT

Abstract

Introduction: Wernicke encephalopathy (WE) is a severe and even life-threatening
complication associated with thiamine deficiency, being extremely rare in children. It
typically presents with a classic triad of ataxia, ophthalmoplegia, and confusion, which
is present in only 10% of cases. In clinical practice, it can manifest in various ways, with
one of the most severe forms being lactic acidosis.

Case report: A 6-month-old infant was brought to the Emergency Department
due to abdominal distension, and drowsiness evolving over several hours. The patient
exhibited neurological dysfunction with a Glasgow Coma Scale score of 10, hypotonia,
and abnormal movements. Blood gas analysis revealed lactic acidosis and severe hy-
ponatremia, prompting treatment with hypertonic saline solution. This resulted in par-
tial improvement, but still low Glasgow score. Brain CT scan was performed, showing
normal results. Due to worsening symptoms, the patient was intubated and admitted
to the Pediatric ICU. Under continuous brain monitoring, further studies were conduct-
ed, including a lumbar puncture (normal), and an MR/, which revealed findings consis-
tent with WE. Intravenous thiamine treatment was initiated. The patient required 24
hours of mechanical ventilation, showing progressive improvement. While in the gen-
eral ward, the patient presented with ataxia and oropharyngeal dysphagia. Genetic
testing for thiamine deficiency was negative, suggesting a secondary deficiency due
to maternal restrictive dieting and exclusive breastfeeding. The patient continues
treatment at an intermediate care facility.

Conclusion: This case highlights the importance of early identification of deficiency-
related diseases in childhood, as well as the necessity of clinical suspicion and the
timely initiation of appropriate treatment.
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INTRODUCCION

La nutricién infantil enfrenta nuevos desafios en la ac-
tualidad. No solamente la prevalencia de dietas ricas en
azucares, grasas y alimentos procesados es cada vez may-
or, sino que tradiciones alimentarias y costumbres famil-
iares diversas pueden promover habitos dietéticos poco
adecuados para el correcto desarrollo en la edad infantil.
Esto supone un nuevo reto en el ejercicio de la pediatria.

CASO CLIiNICO

Lactante de 6 meses es traido a urgencias desde el
Centro de Atencion Primaria por distension abdominal y
disminucion del nivel de consciencia de 12 horas de evolu-
cion. Presenta disminucidn de las ingestas desde el inicio
del cuadro, con micciones y deposiciones presentes. Sin
fiebre, cuadro gastrointestinal franco ni otros sintomas
destacables.

Como antecedentes personales, destaca que es un pa-
ciente nacido en Espafia, con familia proveniente de Sene-
gal. El embarazo fue controlado con ecografias normales;
el parto fue eutdcico. Alimentado exclusivamente desde el
nacimiento con lactancia materna. Presenta una correcta va-
cunacion y una buena adherencia a revisiones en atencién
primaria. No tiene antecedentes familiares de interés.

Enla valoracién inicial, presenta un TEP alterado por fal-
lo respiratorio. Constantes: FC 164 lpm, TA 100/59 mmHg,
FR 40 rpm, Sat 100%, T 35,9 °C y glicemia 115 mg/dl.
A la exploracion fisica presenta una via aérea permeable
y tiraje subcostal, con un patrén respiratorio irregular.
A la auscultacion se evidencian roncus dispersos. Se ob-
serva leve palidez cutanea, relleno capilar de 2 segundos,
pulsos palpables y simétricos, y tonos cardiacos ritmicos
sin soplos.

La valoracién neuroldgica mediante la escala AVPN
muestra escasa respuesta al dolor, hipotonia axial y fonta-
nela normotensa.

Ante el cuadro descrito, se inicia la estabilizacion del
paciente comenzando con oxigenoterapia con mascarilla
reservorio; se canalizan dos VVP, se solicita una determi-
nacién rapida capilar, una analitica sanguinea y una analiti-
ca de orina con toéxicos e iones. Se administra ceftriaxona
ev a 100 mg/kg/dia y una carga de volumen de suero sa-
lino isotonico 0,9% a 10 ml/kg. En la determinacion rapida
inicial se objetiva hiponatremia grave (Na 119 mmol/I) con
leve acidosis metabalica (pH 7.26, pCO, 39 mmHg, HCO3 -17
mmol/I, EB -8). En ese momento, realiza episodio de su-
praversion ocular, con disminucion de la respuesta al do-
lor, orientdandose como episodio convulsivo en contexto
de hiponatremia, administrandose midazolam ev 0,5 mg,
con una mejoria posterior de la reactividad. Se solicita
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determinacién emergente de ionograma en analitica san-
guinea, donde se ratifica hiponatremia grave de 119 mmol/I
con kalemia en rango (4,9 mmol/l), orientando la hipona-
tremia como probable causante del cuadro. Se administra
la correccion de suero salino hipertonico 6% a 2 ml/kg. La
analitica de orina muestra iones normales y téxicos negati-
vos. Ante el cuadro convulsivo, se amplia el estudio con TC
craneal urgente que resulta normal.

Se desarrolla un diagnéstico diferencial para la dis-
minucién de consciencia con hiponatremia que presentaba
el paciente. Entre los diagndsticos que planteados inicial-
mente se incluyeron: shock séptico (poco probable por
reactantes de fase aguda negativos), crisis de hemdlisis
por drepanocitosis (parametros de hemolisis negativos),
debut de insuficiencia suprarrenal (ionograma en sangre
y orina poco compatible), lesion ocupante del espacio in-
tracraneal (TC craneal anodino), debut de metabolopatia e
intoxicacion, no siendo posible descartar estas ultimas dos
en un primer momento. Ante empeoramiento clinico con
disminucién marcada del estado de consciencia, se realiza
una intubacidén orotraqueal y se traslada a UCI-P.

En UCI-P, se mantuvo estable desde el punto de vis-
ta hemodinamico y respiratorio, lo que permitié retirar
soporte inotrépico y respiratorio a las 48 horas. A nivel
metabdlico, se realiza correccién de la natremia en dos
bolos con correccién paulatina de 1/3 de la natremia en
cada una de ellos. Dado la convulsion inicial, se inicia

levetiracetam. Se amplia el estudio realizando despista-
je de metabolopatias, incluyendo diagndstico genético.
A nivel infeccioso, se realiza array sepsis y se obtienen
cultivos (hemocultivo, urocultivo, y cultivo LCR) nega-
tivos. Se completa el estudio con resonancia magnética
cerebral que muestra hallazgos compatibles con la en-
fermedad de Wernicke , por lo que se iniciaron
suplementos de tiamina ev. Tras mejoria clinica al iniciar
suplemento nutricional, es dado de alta a Planta de Pedi-
atria. En el estudio posterior, se reciben los resultados del
exoma clinico para déficit de tiamina que resultan nega-
tivos, orientandose como un déficit carencial de tiamina
en contexto de lactancia materna en progenitora con al-
imentacion restrictiva (dieta exclusiva de arroz y pollo).
Durante su ingreso en planta, se objetiva persistencia de
hipotonia axial y disfagia orofaringea, por lo que el paci-
ente fue trasladado al centro de atencién intermedia para
realizar rehabilitacion y control evolutivo.

DISCUSION

Los cuadros agudos de alteracion del nivel de con-
sciencia son entidades no infrecuentes en pediatria, que
pueden asociar entidades con una morbimortalidad no
despreciable. En su manejo, ante alteracion del TEP, es
prioritaria su estabilizacion inicial mediante las direc-
trices conocidas como ABCDE. De igual manera, una vez
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estabilizado, es necesario realizar una correcta anamnesis
y exploracion fisica, para plantear un diagndstico diferen-
cial adecuado vy solicitar las exploraciones complementa-
rias pertinentes segun las sospechas diagndsticas®.

La nutricion en la infancia constituye una de las tar-
eas primordiales de los pediatras. Recientemente, se es-
tan desarrollando cambios en los estilos de vida, bien
influenciados por cambios sociales, culturales e incluso por
patologias. Todos estos determinantes han contribuido a
modificar al alza la incidencia de determinadas enferme-
dades relacionadas con la alimentacién. Vitaminas y oli-
goelementos son nutrientes esenciales, obteniéndose al-
gunos de ellos exclusivamente de la dieta®.

La tiamina (vitamina B1) es una coenzima involucrada
en el ciclo de Krebs, la sintesis de neurotransmisores y
mielina. Sus fuentes principales son los frutos secos, el
huevo y el pescado®. Su déficit es infrecuente en nifios,
siendo mas comun en alcohdlicos. En poblacion pediatri-
ca, algunos casos han sido reportados, especialmente en
casos de nutricién parenteral sin suplementos de tiamina
0 en paciente que emplean diuréticos de asa®. Por otra
parte, si que es una enfermedad endémica en el sudeste
asiatico (beriberi) donde la dieta se basa en arroz y pes-
cado crudo“®. Dos entidades ampliamente conocidas en
adultos son la encefalopatia de Wernicke (oftalmoplejia,
nistagmos y ataxia) y la psicosis de Korsakoff (amnesia),
presentes en menos de un 10% de los casos en pediatria®.
A nivel clinico en pediatria, existen diversas manifesta-
ciones clasicas. Entre otros sintomas clinicos asociados
a su deficiencia se encuentran los neurolégicos (irritab-
ilidad, fatiga, debilidad muscular, pérdida de reflejos) y
los gastrointestinales (vémitos y anorexia), incluyendo la
insuficiencia cardiaca en lactantes“”. El diagndstico del
déficit de tiamina se basa en, ante la sospecha clinica, la
determinacién de los niveles séricos de tiamina y biotina.
Aquellos casos de debut precoz y ante contexto epidemi-
olégico poco sugestivo, se recomienda descartar déficit
congénito de causa genética, ya que mutaciones del gen
SLC19A3 que codifica la proteina hTHTR2 (transportadora
intracelular de tiamina) pueden generar clinica similar a
la carencia y tener diferentes abordajes terapéuticos®. A
nivel de tratamiento, implica la suplementacion con tia-
mina tanto por via oral, en casos leve-moderados, o in-
travenosa, en aquellos mas graves, como el beriberi o la
encefalopatia de Wernicke®>,

En conclusion, este caso refleja cdmo los déficits nu-
tricionales pueden tener manifestaciones clinicas que
requieran de una intervencién urgente. Este lactante nos
muestra como un déficit severo de una vitamina, como
la tiamina, indirectamente puede causar un desequilibrio
idnico que genere una disminucién del nivel de conscien-
cia e incluso un episodio comicial. De esta forma, aunque

el déficit de tiamina en pediatria es relativamente raro,
puede ser grave y requiere una intervencién temprana.

Esta investigacion no recibié ninguna subvencion espe-
cifica de agencias de financiamiento de los sectores publi-
cos, comercial o sin fines de lucro.

Los autores declaran no tener conflicto de interés. Los
autores declaran haber obtenido el consentimiento infor-
mado por escrito del representante legal del paciente.

Los autores certifican haber contribuido de igual mane-
ra con la concepcion, disefio, material cientifico e intelectu-
al y redaccion del manuscrito.
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