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Posterior reversible encephalopathy syndrome: a case report.

Resumen

Introduccion. La Encefalopatia Posterior Reversible (EPR)
se caracteriza por la presencia de cefalea, sintomas visuales,
convulsiones y alteracion de la conciencia, secundaria a edema
reversible de la sustancia blanca y cuyo diagndstico se soporta en el
uso de lasimagenes. Usualmente se presenta como un episodio Unico,
pero 4 al 11% puede ser recurrente.

Objetivo. Presentar el caso de una paciente con EPR recurrente
seguida por 30 meses.

Caso clinico. Paciente de 38 afos con cefalea pulsatil y sintomas
visuales. Casi un ano después presenta un segundo episodio de EPR
con compromiso del hemisferio contralateral. Durante el seguimiento
no se logra identificar factores precipitantes.

Conclusiones. La EPR es una patologia de baja incidencia,
usualmentereversibleymonofasica,conlaposibilidadderecurrencias.
A pesar de todos los estudios y el seguimiento realizado, como en el
caso estudiado, podria no encontrarse una condicién asociada. No
hay evidencia que la tuberculosis ganglionar estuviera relacionado
con la presenciay recurrencia de esta patologia.
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Abstract

Introduction. Posterior reversible encephalopathy syndrome
(PRES) is characterized by headache, visual symptoms, seizures,
impaired consciousness, reversible edema secondary to white matter
and diagnostic is supported on the use of radiological images. It is
usually presented as a single episode, but 4 to 11% can be recurrent.

Objective. To present the case of a patient with recurrent EPR
followed by 30 months.

Case report. Patient 38 years with throbbing headache and visual
symptoms. Almost one year later he has a second EPR episode with
of the contralateral hemisphere involvement. During follow-up is not
achieved identify or precipitating factors.

Conclusions. The EPR is a disease of low incidence, usually
reversible and with the possibility of recurrence. Despite all the
studies and monitoring conducted, as in the case studied, it could
not be a condition associated. There is no evidence that ganglionic
tuberculosis could be related to the presence and recurrence of this
disease.
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Introduccion

La Encefalopatia Posterior Reversible (EPR) se
caracteriza por una variedad de manifestaciones
neurolégicas asociadas con edema reversible,
el cual compromete predominantemente la
sustancia blanca de las regiones posteriores de los
hemisferios cerebrales, cuyo diagndstico es clinico
y se soportaen los hallazgos de las neuroimagenes.?
La EPR se manifiesta de manera aguda o subaguda
por cefalea generalizada, trastornos visuales,
convulsiones, alteracion de la conciencia vy
signos neuroldgicos focales. La tomografia axial
computarizada (TAC) y la resonancia magnética
(RM), muestran un patrén imagenologico de
edema vasogénico que compromete la sustancia
blanca especialmente de la regién posterior de
los hemisferios cerebrales.>® Los signos clinicos
y radiolégicos son reversibles si se realiza
un diagnodstico temprano y tratamiento de la
condicién asociada. Se presenta un reporte de caso
en una mujer con EPR recurrente, sin un factor o
enfermedad asociada claramente relacionado con
esta condicidn.

Caso clinico

Mujer de 38 anos quien en mayo de 2013 inici6
cefalea hemicranea izquierda pulsatil con
irradiaciéon periocular, intensa que aumentaba
con el esfuerzo, fonofobia, fotofobia y nduseas, sin
antecedentes de cefaleas, migraia ni patologias
conocidas. Se realizd6 RM cerebral que identifico
hiperintensidad corticosubcortical parietal
postero-inferior izquierda en la secuencia axial
FLAIR e hipointensidad en la secuencia T1, sin
restriccion en la difusion (Figura 1a-1d). El examen
neurolégico fue normal; el liquido cefalorraquideo
(LCR), hemograma, pruebas hepaticas, funcién
renal, electrolitos, VDRL, HIV, e inmunologia
fueron normales. La cefalea cedié con flunarizina.
La RM cerebral tomada un mes después, mostré
resolucion completa de la lesion (Figura 1e-1h).

Enjuniode 2014 inicia cefalea diaria hemicraneana

derecha con irradiacion periocular, asociada
a fotofobia, fonofobia y nauseas. El examen
neuroldgico fue normal. La RM mostré un area de
hiperintensidad subcortical paramediana parietal
derecha en la secuencia FLAIR e hipointensa en
T1 con restriccion de la difusion (Figura 2a-2d).
Las pruebas de inmunologia, LCR, VIH, VDRL,
antiestreptolisinas, prolactina, LH, FSH, TSH vy
acido valinilmandelico, fueron normales. Se realizé
TAC de térax y abdomen, ecografia abdominal y
de senos normales. La panangiografia cerebral fue
normal. Se traté con nimodipina 30 mgcada 8 horas
con remision completa de sudolor. La RMrealizada
58 dias después fue completamente normal (Figura
2e a2h).

En marzo de 2015 (22 meses luego del primer
episodio de EPR), se diagnostica tuberculosis
ganglionar y se inicié tratamiento. Durante el
seguimiento, la paciente remisién completa de
la cefalea, sin presentar episodios similares a los
descritos durante los cuadros de EPR.

Discusion

En los ultimos afos el nimero de casos reportados
de EPR ha venido en aumento posiblemente por
un mejor conocimiento y una mejor disponibilidad
de TAC y RM, observandose un predominio en las
mujeres.! En pacientes trasplantados de médula
6sea, se estima una incidencia de 8% asociada a los
inmunosupresores mientras que en trasplantes de
organos solidos, la incidencia va de 0,5% al 5%.4

En la mayoria de los casos la EPR se presenta como
un episodio Unico que usualmente revierte cuando
se controla el factor o condicién precipitante. El 4 al
11% de los episodios de EPR pueden ser recurrentes,
con un tiempo a la primera recurrencia entre 0,5
a 36 meses.>® La mayoria de los casos recurrentes
publicados han presentado dos episodios, con un
numero de hasta 4 recurrencias.>’#

La EPR es una condicién de instauracion aguda o
subaguda caracterizada por cefalea global asociada
a trastornos visuales (vision borrosa, fotofobia,
escotomas, diplopia, hemianopsias, amaurosis
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Figura 1. Imagenes de Resonancia 1,5 UT. con cortes axiales en Eco Spin para T1 (a), T2 (b), Flair (c), Dwi (d) de
primer episodio que muestran baja sefal focal corticosubcortical edematosa parietal posterior paramediana
izquierda en T1 con hiperintensidad en T2 y Flair, sin alteracion de la difusion. En el control realizado 28 dias

después enT1 (e), T2 (f), Flair (g), Dwi (h) se aprecia resolucion total.

Figura 2. Imagenes de Resonancia 1,5 U. T. con cortes axiales en Eco Spin para T1 (a), T2 (b), Flair (c), Dwi (d) que
muestran recurrencia en casi un afo de luego del primer episodio observandose sutil baja senal focal subcortical
edematosa parietal posterior paramediana derechaen T1 con hiperintensidad en T2 y Flair con hipersefal en Dwi.
En el control realizado 50 dias después en T1 (e), T2 (f), Flair (g), Dwi (h) se aprecia resolucion total del foco.
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y ceguera cortical), nauseas, emesis, confusion,
alteracion de la conciencia, convulsiones y signos
neurolégicos focales como hemiparesia y déficit
sensitivo.?2 El diagnodstico debe sospecharse en el
contexto de un paciente con estos sintomas y alguno
de los factores de riesgo, en lo que es crucial la
sospechay el juicio clinico.?

Las neuroimagenes cumplen un papel esencial en el
diagnéstico y seguimiento; los hallazgos de la TAC se
caracterizan por la presencia de lesiones hipodensas
corticales relacionadas con enfermedad leve, e
hipodensidades corticosubcorticales en pacientes
con enfermedad moderada a severa, de predominio
posterior y bilaterales?2 La RM permite observar
lesiones mas pequeias como zonas isointensas o
hipointensas en T1 e hiperintensas en el T2. Las
secuencias FLAIR permiten distinguir mejor las
lesiones de la sustancia blanca y la corteza cerebral.
Las imagenes ponderadas por DWI y los mapas de
ADC son utiles para realizar un diagnéstico precoz
al diferenciar el edema citotdxico irreversible del
edema vasogénico reversible. En la secuencia de
difusion el edema citotdxico se observa como
imagenes hiperintensas y sugieren isquemia, y
el edema vasogénico se expresa como imagenes
isointensas o levemente hiperintensas. En los mapas
de coeficiente de difusién sucede lo contrario, el
tejido comprometido se ve hipointenso y el edema
vasogénico hiperintenso.*? En el 20% se observa un
realce con el medio de contraste y entre el 10y 25%,
puede encontrarse hemorragia intraparenquimatosa
o subaracnoidea.’

La EPR afecta la sustancia blanca de la region
posterior de los hemisferios cerebrales en el 98%
de los pacientes, usualmente en forma bilateral y
simétrica.?® Sin embargo, puede afectar otras zonas
como el lébulo frontal (68%), temporal inferior y
occipital (40%) y el cerebelo (30%). También se
pueden afectar los ganglios basales (14%) y el tallo
cerebral (13%), y puede comprometer tanto la
sustancia blanca como la sustancia gris (40%).3?
La RM en los pacientes con EPR recurrente puede
mostrar anormalidades bilaterales muy similares a lo
observado en episodios Unicos de EPR 5. Usualmente
se recomienda un control radiolédgico a los 30 dias,
lo cual depende de la persistencia de sintomas o si

hay remisién de los mismos.® En el caso reportado
se presentd compromiso inicialmente occipital
izquierdo, cefalea, sintomas visuales ipsilaterales.
Trece meses después del primer episodio, inicia
cefaleahemicraneanaconsintomasvisualesderechos
y la aparicién de compromiso de la sustancia blanca
ipsilateral en la RM, como un episodio recurrente de
EPR contralateral al episodio inicial, con resolucién
clinicay radiolégica completa.

La presentacién de la EPR se ha visto asociada con
diferentes enfermedades o condiciones asociadas
(Tabla 1), los cuales también han sido reportados en EPR
recurrente.¥1%13 En la paciente del caso presentado,
a pesar de una exhaustiva busqueda, no fue posible
identificar un factor precipitante. Aunque es llamativo,
no se puede establecer una asociacién clara entre la
tuberculosis ganglionar y los dos episodios de EPR. Si
bien en la literatura se encuentran casos de tuberculosis
en pacientes con EPR recurrente, en estos hay otras
comorbilidades como infeccién por VIH, hipertension
e inicio de antiretrovirales.***> En los casos con EPR
recurrente, se han encontrado factores comunes como
infeccion, inflamacion, disfuncion organica multiple y
lesion endotelial 491415

Uno de los factores aceptados como mecanismo
fisiopatolégico es la falla de la autorregulacién
vascular cerebral producto de la elevacion de
las cifras tensionales, vasodilatacion, disfuncion
endotelial y edema vasogénico. La mayor afectacion
posterior se puede explicar por la menor inervacion
simpética de la circulacion posterior. La EPR puede
cursar sin hipertension (25-30%) y se plantean otras
teorias fisiopatoldgicas como procesos sistémicos
o por toxicidad y aumento de la permeabilidad
capilar por disfuncion endotelial. El 9 al 14% de
los pacientes con sindrome de vasoconstriccion
cerebral reversible (SVCR) tienen EPR, asi como se
han descrito pacientes con EPR con vasoconstriccion
difusa o vasculopatia focal.1+1617-21 | 3 EPR y el SVCR
comparten mecanismos fisiopatoldgicos similares
como la alteracion en la autorregulacién, predominio
en mujeres, curso agudo y autolimitado e incluso
algunas caracteristicas clinicas similares.t72

El prondstico del paciente con EPR depende
principalmente de un diagnéstico precoz y control
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oportuno de la condicién o enfermedad asociada para
evitar el dano celular. La mayoria de los pacientes con
EPR recurrente muestran una resolucion completa
que depende de la enfermedad subyacente y su
localizacién en el encéfalo. Un estudio mostré que
la reversibilidad era menor en el tronco cerebral
(44%) y en la sustancia blanca profunda (47%), frente
a las areas corticales y subcorticales (76% -91%),'
siendo mejor en para la eclampsia, hipertension y
qguimioterapia. Las secuelas incluyen alteraciones
visuales, ataxia cerebelosa, epilepsia o areas de
encefalomalacia.>?? Es importante reconocer que al
prolongarse la noxa, el edema vasogénico progresa
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a citotdxico y la lesion se hace irreversible, lo cual se
observaentreel 11 al 26%.% La EPR tiene usualmente
un prondstico favorable con una completa
recuperacion en el 75-90%, secuelasen el 10 a 20%y
mortalidad entre el 3y 6%.9

El diagnostico diferencial involucra encefalitis
infecciosas, autoinmunes o paraneoplasicas,
patologia neoplasica como el linfoma gliomatosis
cerebri, leucoaraiosis subcortical, vasculitis del SNC,
leucoencefalopatia multifocal progresiva, lesiones
desmielinizantes osmoéticas, encefalomielitis aguda y
leucoencefalopatias de origen toxico.?

Tabla 1. Enfermedades o condiciones asociadas a la encefalopatia posterior reversible

Encefalopatia hipertensiva
Hipertensién inducida por el embarazo

Preeclampsia, eclampsia.
Enfermedades renales

Insuficiencia renal aguday crénica, glomerulonefritispostestreptocdcica, nefropatia de

cambios minimos, glomerulonefritis membranosa.

Medicamentos citotéxicos e inmunosupresores

Ciclosporina, tacrolimus, eritropoyetina recombinante, adriamicina, anestésicos,
Anfotericina B, citarabina, cisplatino, inmunoglobulinas,terapia antirretroviral,
acetaminofén, interferén alfa, fludarabina, gemcitabina, metotrexate, rituximab,

sirolimus, vincristina, altas dosis de esteroides.
Enfermedades hematologicas

Purpura trombocitopénicatrombética, sindrome hemoliticourémico, anemia de células

falciformes, crioglobulinemias, porfiria.
Vasculitis y enfermedades del tejido conectivo

Lupus eritematoso sistémico, poliarteritis nodosa, poliarteritis microscépica, purpura
de Schoénlein-Henoch, dermatomiositis, esclerodermia, enfermedad mixta del tejido
conectivo, sindrome de Behcet, granulomatosis de Wegener.

Postrasplante

Alogénico de médula 6sea, érgano sélido, enfermedad injerto contra huésped.

Disfuncion endocrina

Aldosteronismo primario, feocromocitoma.
Infeccién - Inflamacion

Sepsis, shock.
Otras causas

Transfusion masiva de sangre, hipercalcemia, hipoparatiroidismo, hipomagnesemia,
exposicién a medios de contraste, altas dosis de quimioterapia, lisis tumoral, postca
teterismo cardiaco, abuso de estimulantes, intoxicacion por digoxina, veneno de

escorpion, ingestion de averrhoa carambola
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Conclusiones

La EPR no tiene un tratamiento especifico, y las medidas estan
dirigidasalacondicionoenfermedad asociada.22Enaquellos pacientes
con patologias hipertensivas, la correccién de las cifras tensionales
es fundamental para evitar mayor alteracién de la autorregulacion
cerebral. En caso de estar recibiendo medicamentos relacionados con
esta entidad, deben ser suspendidos y se deben tratar las patologias
que favorecen su aparicion. En un reporte de EPR recurrente, se
observoé unarespuestafavorable al nimodipino.2 En el primer episodio
de EPR del caso presentado, la paciente responde a flunarizina y
posterior a la recurrencia se dejé con nimodipino, con un control de
la cefalea sin nuevas recurrencias clinicas ni en los controles por RM
del seguimiento.
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