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Resumen

El sindrome de encefalopatia posterior reversible
constituye una entidad clinica- radioldgica
heterogénea, potencialmente reversible una vez
establecido el tratamiento oportuno. La resonancia
magnética cerebral es el método diagndstico de
eleccién para identificar las lesiones que la
caracterizan. Se presenta el caso de un paciente de
53 afios con antecedentes de hipertension arterial
mal controlada, que acudié al Servicio de Urgencias
con cefalea intensa holocraneana, asociada con
contractura muscular del cuello, fotofobia,
somnolencia y desorientacién temporo-espacial de
15 dias de evolucién. El examen fisico reveld cifras
de presién arterial de 220/ 130 mmHg, por lo que se
interpretd como una emergencia hipertensiva. Se
solicitd la realizacién de neuroimagen, a través de
una angiorresonancia magnética nuclear de craneo
y se diagnosticé como sindrome de encefalopatia
posterior reversible. Se presenta el caso dada la baja
incidencia de esta enfermedad, su alta relacién con
los trastornos hipertensivos y la atipicidad de los
hallazgos imagenoldgicos en este paciente.
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Abstract

Posterior reversible encephalopathy syndrome is a
heterogeneous clinical-radiological entity that is
potentially reversible once appropriate treatment is
established. Brain magnetic resonance imaging is
the diagnostic method of choice for identifying the
characteristic lesions. We present the case of a
53-year-old patient with a history of poorly
controlled hypertension who presented to the
emergency department with intense holocranial
headache associated with neck muscle contracture,
photophobia, drowsiness, and temporal-spatial
disorientation of 15 days' duration. Physical
examination revealed blood pressure of 220/130
mmHg, which was interpreted as a hypertensive
emergency. Neuroimaging was requested, through
cranial magnetic resonance angiography. This case
is presented given the low incidence of this disease,
its close association with hypertensive disorders,
and the atypicality of the imaging findings in this
patient.
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INTRODUCCION

El sindrome de encefalopatia posterior reversible
(PRES, por su sigla en inglés) es un sindrome
clinico-radiolégico descrito inicialmente por
Hinchey et al. en 1996 en una serie de 15
pacientes con diferentes enfermedades y
manifestaciones clinicas quienes presentaron
lesiones encefalicas reversibles en las regiones
posteriores.”

Se caracteriza por presentarse como un
sindrome clinicamente heterogéneo en el cual se
puede lograr la reversién completa de la
sintomatologia y de las lesiones cerebrales
cuando el tratamiento se instaura de forma
oportuna. Cursa con sintomas agudos o
subagudos que incluyen cefalea intensa, crisis
epilépticas, alteraciones visuales y cambios en el
nivel de conciencia. Estos sintomas suelen
aparecen en el contexto de una emergencia
hipertensiva.?®Esta Ultima se define como la
elevacién severa de la presién arterial (PA), con
cifras superiores a 180/120 mmHg vy
acompafiadas de dafio en 6rgano blanco o
empeoramiento de este si ya existia.®*¥

La incidencia de hospitalizaciones por PRES se
estima en 2,7/100 000 habitantes,® ®con una
presentacién en mujeres (3,7/100.000) que
supera el doble de la que ocurre en los hombres
(1,6/100.000), lo que se relaciona con los
trastornos hipertensivos del embarazo y la mayor
prevalencia femenina de enfermedades
autoinmunes asociadas al PRES como el lupus
eritematoso sistémico (LES). La edad media en el
momento del diagndstico es de 57 afios.®

Aunque el PRES es un trastorno cada vez mas
reconocido y con un amplio espectro clinico de
sintomas y desencadenantes establecidos, aln
sigue siendo poco entendido en cuanto a su
fisiopatologia, y en muchas circunstancias es
infradiagnosticado. Por tales razones se decidio
la presentacién de este caso.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 58 afios de edad, del color de la piel
blanca, de procedencia urbana, universitario, con
antecedentes patoldgicos personales de diabetes
mellitus tipo 2 desde hacia diez afios, para lo
cual llevaba tratamiento regular con metformina
(500 mg) 1 tableta cada 12 horas e hipertension
arterial hacia siete afios, tratada con captopril 25
mg 1 tableta cada 12 horas, ambas
enfermedades con mal control.

Acudié al Servicio de Urgencias del Hospital
General Universitario Dr. Gustavo Aldereguia
Lima, porque 15 dias antes comenz6 con un
cuadro de cefalea intensa holocraneana,
asociado con contractura muscular del cuello,
que se repitié en multiples ocasiones. Ademas,
refirié fotofobia, somnolencia y desorientacion
temporo-espacial.

El examen fisico del paciente reveld cifras de
presion arterial de 220/ 130 mmHg, por lo que se
interpretd como una emergencia hipertensiva,
con lesién del encéfalo como érgano diana, se
realiz6 neuroimagen, a través de una
angiorresonancia magnética nuclear de craneo
que informd lo siguiente:

Se realizé estudio en equipo SIEMENS de 0,35
tesla, realizando secuencias T2 Flair axial, T1 se
axial, T2 tse axial, T2 tse sagital, cuyos hallazgos
fueron: hipertrofia de cornetes nasales derechos.
Sistema ventricular normal. Llama la atencién a
nivel de la sustancia blanca cortical de las
regiones temporoparietal derecha, la presencia
de hiperdensidades alargadas, asi como en la
sustancia blanca profunda, bordeando el seno
sigmoideo derecho en relacién con un PRES
atipico. En Tl se observa hiperdensidad
localizada en el seno sigmoideo derecho y en la
confluencia de los transversos en la linea media,
no siendo estos signos concluyentes de
trombosis del seno. La angiovenosa no muestra

alteraciones. (Fig. 1 vy Fig. 2).
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Fig. 1 y Fig 2. Imagenes que muestran hipertrofia de cornetes nasales derechos. Sistema ventricular

normal. asi como presencia de hiperdensidades alargadas a mvel de la sustancia blanca cortical de las

regiones temporoparietal derecha, asi como en la sustancia blanca profunda. bordeando el seno

sigmoideo derecho en relacion con un PRES atipico. En T1 se observa hiperdensidad localizada en el

seno sigmoideo derecho.

El paciente se trasladé a la Unidad de Cuidados
Intensivos, con reporte de grave, donde recibié
tratamiento con labetalol a dosis de 20 mg por
hora, manitol 20 % a razén de 0,5g9/Kg/ dosis, y
furosemida 1,5 mg/Kg/ dia. Al cuarto dia de
evolucién se observé mejoria considerable del
cuadro clinico, con recuperacién del estado de
consciencia y de orientacion, alivio de la cefalea
y de la fotofobia, por lo que fue trasladado al
Servicio de Neurologia del hospital. Evolucion6
satisfactoriamente

DISCUSION

Se presenté el caso de un paciente adulto joven
que desarrolld un cuadro de encefalopatia
posterior reversible en el curso de una
emergencia hipertensiva. Desde la primera serie
de casos descrita de esta entidad, se relacioné
con la insuficiencia renal aguda, la hipertensién
arterial, la eclampsia, y el uso de ciclosporinas,
tacrolimus o interferén.” Posteriormente se ha
asociado con otras condiciones clinicas como la
sepsis, enfermedades autoinmunes sistémicas,
trastornos hematolégicos y etiologias
iatrogénicas.” La distribucion de las etiologias
reportadas varia en funcién de la actividad del
centro de procedencia de los pacientes.

Los sintomas se desarrollan rdpidamente, con un
pico medio de mayor severidad entre los 24 y los
48 afos. Al menos una convulsién ocurre en el
70-87 % de los pacientes, es mas frecuente en

nifos que en adultos.® Las alteraciones visuales
son diferentes: ceguera cortical, hemianopsia
lateral homdnima, fotofobia, alucinaciones
visuales, visién borrosa y amaurosis.
Ocasionalmente se presenta con el sindrome de
Balintque, que consiste en ataxia Optica,
simultagnosia y apraxia de la mirada,
relacionado con su predileccién por las regiones
parietales posteriores.®

La encefalopatia se manifiesta con disminucién
de la atencién, enlentecimiento psicomotor o
disfuncién ejecutiva. En casos graves, puede
alcanzar el estado de coma, especialmente si hay
hipertension intracraneal asociada. La cefalea
suele ser generalizada y tiene un inicio gradual.
Cuando se presenta en trueno deberia sugerir un
sindrome de vasoconstriccidén cerebral reversible
asociado o una complicaciéon hemorragica. En
menor medida, la PRES puede presentarse con
nauseas, vémitos, deterioro motor y disfuncién
bulbar o de la columna vertebral. La presion
arterial en el momento del diagndstico es
superior a 140/90 mmHg en el 78-86 % de los
pacientes, con un valor sistélico medio entre 170
y 190 mmHg.®® Estos elementos coinciden con
las caracteristicas clinicas y la forma de
presentacion del caso que se analiza en el
presente articulo.

La resonancia magnética constituye la prueba de
oro para el diagndstico imagenolégico de esta
entidad, que permite observar edema
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vasogénico principalmente dentro de la sustancia
blanca subcortical. También facilita la
visualizacién de las lesiones corticales, que, en la
mayoria de los pacientes, se solapan con las
lesiones subcorticales.®

La regién parieto-occipital es la mas
frecuentemente afectada, con preservacion de
las estructuras occipitales mediales. Otros sitios,
frecuentemente afectados, incluyen la fisura
frontal (58-77 %), a menudo adyacente a la
fisura frontal superior, y la fisura cerebelosa
(21-53 %), dentro de los ganglios basales (9-34
%) o a nivel del tronco encefdlico (11-27 %). Sin
embargo, la afectacién de estos sitios suele ser
concomitante con la regién parieto-occipital.*?

El edema vasogénico tiende a distribuirse en las
areas adyacentes a los vasos. Las lesiones
pueden ser simétricas o asimétricas. Sin
embargo, las lesiones estrictamente unilaterales
son excepcionales. La PRES rara vez se extiende
a la médula espinal en pacientes con edema del
tronco encefalico.®!® E|l dafio hemorragico ocurre
en el 5-32 % de los pacientes, entre ellas, la
microhemorragia es la manifestacion mas
frecuente, seguida del hematoma
intraparenquimatoso o la hemorragia
subaracnoidea.®?

Algunos hallazgos atipicos han sido descritos en
la resonancia, incluyendo la extensién de las
lesiones a los ganglios basales, el tronco
encefélico, y la sustancia blanca profunda.
Ademas, en raras ocasiones, la condicion puede
ser unilateral, lo que requiere un alto nivel de
sospecha. ?® En el paciente analizado, las
lesiones se localizaron en la regiéon temporo-
parietal derecha, de forma unilateral, y se
extendieron a la sustancia blanca profunda que
bordea el seno sigmoideo derecho, lo que lo
convierte en una presentacion radioldgica poco
frecuente; sin embargo, fue posible establecer el
diagnostico a partir de los elementos del cuadro
clinico del paciente, sumado a los hallazgos
imagenoldgicos y la respuesta al tratamiento.

No existen criterios diagndsticos validados para
la PRES. El diagnostico se realiza ante
manifestaciones clinico-radioldgicas compatibles
y una etiologia secundaria. La reversibilidad
(parcial o completa) de las lesiones es un criterio
esencial para el diagndstico, pero no esta
disponible en el momento de la decisién clinica.

Fisiopatologia

La PRES es secundaria a una disfuncién de la
autorregulacién cerebral y/o endotelial. La
hipétesis principal es que la hipertensién arterial
supera el limite superior de autorregulacién de
las arteriolas cerebrales (presién arterial media
150-160 mmHg), causando hiperperfusién y
edema vasogénico secundario. La
autorregulacién cerebral estd bajo control
simpatico. Esto explicaria el dafio preferencial a
las regiones posteriores, que tienen una
inervacién simpdtica y una menor capacidad de
autorregulacién que las regiones anteriores. Los
argumentos a favor de la hipétesis de la
hiperperfusion son la alta frecuencia de
hipertensién en el momento del diagndstico y la
mejoria del sindrome una vez instaurado el
tratamiento antihipertensivo y el control gradual
de las cifras de tensién arterial.*"

Sin embargo, la hipétesis de la hiperperfusién es
insuficiente, ya que la PRES puede desarrollarse
con la presién arterial por debajo del limite
superior de la autorregulacién cerebral. Ademas,
las imagenes de perfusién pueden mostrar
hiperperfusiéon o hipoperfusién. La posible
contribucién de la hipoperfusién cerebral esta
respaldada por la distribucién de las lesiones en
los territorios vasculares vecinos y por la
presencia de estenosis intracraneal y/o infartos
cerebrales. También se plantea la hipotesis de
que la exposicién a agentes inmunosupresores o
enfermedades sistémicas que aumentan la
permeabilidad de la barrera hematoencefalica,
pudiendo causar edema vasogénco sin aumentar
la presién arterial.*?

Tratamiento

El tratamiento de la PRES incluye el control de su
etiologfa, de la presidn arterial y asistir a las
complicaciones neurolégicas. Se sugiere
normalizar la presidn arterial durante 24 a 48
horas con tratamiento intravenoso. Algunos
autores desaconsejan la nitroglicerina, que
puede empeorar el edema vasogénico. Deben
evitarse las reducciones rapidas (> del 25% en
las primeras horas) y las fluctuaciones de la
presién arterial, especialmente si se asocian a
estenosis intracraneal.*?

Se requiere manejo en un entorno especializado,
con un 65-67 % de los pacientes que requieren
hospitalizacién en cuidados intensivos/cuidados
intensivos y un 18-39 % ventilaciéon mecanica. El
tratamiento quirdrgico puede ser necesario si la
hipertensién intracraneal es refractaria al
tratamiento médico. Los farmacos antiepilépticos
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no estan indicados para la profilaxis, pero
pueden utilizarse en la fase aguda y subaguda
después de una convulsiéon. Los corticosteroides
no forman parte del tratamiento de la PRES, pero
pueden ser necesarios Si se asocia a una
enfermedad autoinmune.®

El paciente que se analiza requirié atencion
medica en unidad de cuidados intensivos, con
antihipertensivos del grupo de los
betabloqueadores, y medidas antiedema cerebral,
con lo que se logrd la reduccion gradual y
progresiva de las cifras de tensién arterial y la
posterior recuperacién del paciente, no fue
necesario el uso de ventilacién mecanica ni de
tratamiento quirdrgico.

Prondstico

El prondstico a menudo se relaciona con las
comorbilidades y la enfermedad subyacente (por
ejemplo, cancer). En pacientes con recuperacién
clinica, esta ultima ocurre en promedio 5-8 dias
después del diagndéstico. En estudios basados en
datos administrativos, la mortalidad hospitalaria
por PRES en adultos es del 2-4 %. Sus
predictores son la edad avanzada, la sepsis, la
insuficiencia renal aguda, el cdncer metastdsico,
el coma, la necesidad de ventilacién mecanica y
una complicacién cerebral isquémica o
hemorrdagica. Las causas de muerte relacionadas
con las formas graves de PRES son el estado
epiléptico, la compresién del tronco encefdlico, la
hidrocefalia o la hemorragia intraparenquimatosa.®

Se espera una mejoria radioldgica a los pocos
dias o semanas del tratamiento y, por lo general,
ocurre después de la mejoria clinica. La
reversibilidad de las lesiones se ha documentado
ya al quinto dia después del inicio de los
sintomas, pero suele tardar mas de una semana.*?
Las lesiones radioldgicas de la PRES no siempre
son completamente reversibles, con anomalias
persistentes documentadas en el 26-43 % de los
pacientes. Entre ellas se encuentran las secuelas
de infarto o hemorragia, gliosis, necrosis laminar,
esclerosis del hipocampo o atrofia cerebral.?

En un estudio de base administrativa, en
pacientes con un seguimiento medio de 0,9 afios
después de un PRES, la incidencia de infarto
cerebral fue de 4,0/100 afos-persona y la
incidencia de hemorragia intraparenquimatosa
fue de 1,6/100 afos-persona. En comparacion
con la poblacién control, el riesgo de accidente
vascular cerebral se duplicé durante el
seguimiento.®® El desarrollo de un PRES puede

reflejar un mal control de los factores de riesgo
vascular subyacentes, que no se tienen en
cuenta en el ajuste. Por lo tanto, es importante
monitorear y asegurar un buen control de los
factores de riesgo vascular después de este tipo
de eventos.

El sindrome de encefalopatia posterior reversible
es una enfermedad inadvertida que requiere
vigilancia estrecha y neuromonitoreo continuo. El
tratamiento consiste en el control de la tension
arterial y el manejo farmacolégico de las
complicaciones. El conocimiento de esta
enfermedad permite la sospecha e identificacion
temprana, que favorece el control de la causa
asociada y permite la recuperacién completa en
la mayoria de los casos.
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