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Resumo

A sindrome de encefalopatia posterior reversivel caracteriza-se por uma combina-
¢do de encefalopatia, alteragdes do estado de consciéncia, crises epilépticas, altera-
¢Oes visuais, cefaleia e/ou sinais focais. Dada a heterogeneidade clinico-imagiolégica,
ndo ha critérios de diagndstico estabelecidos.

Apresentamos dois casos clinicos ilustrativos da sua heterogeneidade clinica e
progndstica: o primeiro caracterizado por cefaleia, encefalopatia, alteragdes visuais
e descargas epileptiformes no EEG, com recuperagdo completa; e o segundo carac-
terizado por cefaleia, encefalopatia, sinais focais e episddios adicionais de alteragdo
transitéria do estado de consciéncia, sem alteracdes electroencefalogréaficas, com
sequelas e alteragdes imagioldgicas permanentes. Em ambos os casos a tomografia
computorizada cranio-encefélica tinha alteracdes sugestivas, mas foi necesséria inves-
tigacao adicional para excluir diagndsticos alternativos.

Esta sindrome pode surgir na pratica clinica em mdultiplos contextos, sendo essen-
cial a familiarizagdo com esta entidade para o reconhecimento e instituicdo de tera-
péutica precocemente, para melhorar o prognéstico destes doentes.

Abstract

The posterior reversible encephalopathy syndrome is characterized by a combina-
tion of encephalopathy, altered mental status, epileptic seizures, visual disturbances,
headache and / or focal neurologic signs. Given the clinical and imagiological hetero-
geneity, there are no established diagnostic criteria.

We describe two clinical cases that illustrate the clinical and prognostic heteroge-
neity: the first is characterized by headache, encephalopathy, visual disturbances and
epileptiform discharges in the EEG, with complete recovery; and the second is charac-
terized by headache, encephalopathy, focal neurologic signs and self-limited episodes
of altered mental status with no EEG changes, with permanent imagiological and clini-
cal sequelae. In both patients the head computed tomography had suggestive signs
and further investigation excluded alternative diagnosis.

This syndrome can present in multiple clinical contexts. Being familiar with this entity
is essential to recognize it and treat it early, improving the outcome in these patients.
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Introducao

Uma sindrome reversivel de leucoencefalopatia carac-
terizada por edema subcortical foi descrita pela primeira
vez em 1996, numa série de 15 doentes.' Desde entao,
varios novos casos com variagoes clinicas e imagioldgicas
foram surgindo, levando a concepcao actual da sindrome
de encefalopatia posterior reversivel (PRES).

Caracteriza-se por combinagdes de encefalopatia,
alteragées do estado de consciéncia, crises epilépticas,
alteracoes visuais, cefaleia e sinais focais, com evolucao
aguda/subaguda.’® A heterogeneidade clinica niao per-
mite critérios de diagnéstico uniformes.23*

Apresentamos dois casos ilustrativos da variabilidade
clinica desta sindrome, seguindo-se uma discussao su-
maria a luz do que sabemos sobre esta entidade.

Caso 1

Mulher de 28 anos, com antecedentes de asma e
meningite aos 2 anos de idade com hipoacusia sequelar,
sem medicagao crénica.

Vitima de acidente de viacdo com politraumatismo
grave incluindo multiplas fracturas ésseas e lesao renal,
havendo traumatismo craniano sem lesdes documen-
tadas em tomografia computorizada cranio-encefalica
(TC-CE) e cervical.

Um més apds o acidente inicia cefaleia progressiva-
mente mais intensa, com nauseas e vémitos associados.
Recorreu ao servico de urgéncia apés 48 horas, com
queixas de perda de acuidade visual, apresentando
156/102 mmHg de tensao arterial.

Apresentava-se confusa, com acuidade visual dimi-
nuida, hemianopsia homénima direita, ataxia optica e
simultagnosia (sindrome de Balint incompleta), e nistag-
mo horizonto-rotatério na levoversao e na supraversao
com fase rapida na direccao do olhar.

Realizou TC-CE (Fig. 1) e RM-E (Fig. 2), compa-
tiveis com PRES. A angioTC excluiu trombose venosa
cerebral. O EEG no inicio do internamento mostrou
descargas periddicas lateralizadas (LPD) (Fig. 3). A pe-
rimetria mostrou areas de defeito no quadrante inferior
direito, bilaterais.

Com controlo tensional, houve melhoria clinica,
electroencefalografica e campimétrica completa duran-
te o internamento. Nao foram identificadas causas de
hipertensao secundaria. Sete meses depois mantinha-se
neurologicamente bem, repetindo RM-E que mostrou

completa resolucao das alteracoes (Fig. 2).

Figura 1. TC crénio-encefalica mostra hipodensidades oc-
cipitais e parietais posteriores, bilaterais, com ligeiro efeito
de massa local e com hemorragia sulcal parietal associada.

Figura 2. RM enceflica inicial mostra lesGes hiperintensas
em T2/FLAIR occipitais posteriores, bilaterais, com maior ex-
pressao a direita (A-D). Estas leses ndo apresentam restricao
a difusdo (E-F) e s3o maioritariamente isointensas em T1 (G),
uma delas com reforgo apds Gd (H). A RM apds 7 meses
mostra quase total resolugéo das lesdes em T2/FLAIR (I-L).
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Figura 3. EEG de rotina, montagem bipolar longitudinal,
com descargas periddicas lateralizadas (LPD) occipitais
esquerdas, mais evidentes em T5-O1.

Caso 2
Mulher de 51 anos, com antecedentes de acidente

de viacdo de alto impacto aos 35 anos e de sindrome
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depressiva medicada com sertralina 50 mg/dia.

Apresentou-se com queixas com | més de evolucao

de cefaleia progressivamente mais intensa, holocraniana,

Figura 4. TC cranio-encefélica da admissao mostra
hipodensidades occipitais bilaterais, parietal posterior es-
querda e do hemisfério cerebeloso esquerdo, com hemor-
ragia sulcal parietal associada. A hidrocefalia evidente néo
mostrava sinais de atividade, tendo sido posteriormente
demonstrado por RM com estudo da dindmica do LCR que
se tratava de processo compensado, crénico.

Figura 5. A RM encefélica da admissdo mostra zonas de
hipersinal T2/FLAIR em topografia cerebelosa e occipital
bilateral e parietal posterior esquerda (A-D), com sinal
predominantemente hipointenso em T1 (E-F). Em DWI tém
predominantemente hipossinal, compativel com edema
vasogénico, havendo &reas de hipersinal traduzindo edema
citotdxico (G-H). As lesGes apresentam reforco homogéneo
com Gd (I-K). Na lesao parieto-occipital destaca-se ainda
hipossinal na sequénica de susceptibilidade magnética
traduzindo hemorragia intralesional (L). Apds 9 meses
Eersistem lesdes hipointensas em T1 e T2/FLAIR com halo
iperintenso em T2/FLAIR, sequelares (M-P).

pulsatil, sem agravamento postural ou com esforcos, sem
nauseas ou vomitos, acompanhadas de alteracées de vi-
sdo — visao turva e defeito de campo a direita. No inicio
do quadro apresentou episédio confusional autolimitado
em que fazia perguntas inapropriadas e repetitivas. No dia
em que foi observada teve episédio em que ficou pouco
reactiva a estimulos, sem referéncia a movimentos invo-
luntarios, encontrando-se prostrada e nauseada quando
chegou ao hospital. Referia multiplas medicoes tensionais
na ordem dos 240/120 mmHg, na farmacia.

A observacdo destaca-se nistagmo de fase rapida
para a esquerda na levoversao, quadrantanopsia homo-
nima inferior esquerda, tremor intencional no hemicor-
po esquerdo e reflexo cutaneo-plantar extensor a direi-
ta. Sem outros sinais focais.

Realizou TC-CE (Fig. 4) e ressonancia magnética
(RM) (Fig. 5) sugestivas do diagnéstico de PRES. A an-
gioTC e o EEG nao tinham alteracoes.

Durante o internamento, apds controlo tensional,
verificou-se melhoria das alteragdes visuais e da cefaleia,
persistindo o defeito de campo e os sinais cerebelosos.
Repetiu RM apds 9 meses, mostrando lesées sequelares
nas localizagbes onde previamente se identificavam fo-

cos hemorragicos e areas de restricao a difusao (Fig. 5).

Discussao

Esta sindrome surge em contexto de disfuncao vas-
cular e consequente edema vasogénico, mas a causa é
atribuida a duas teorias concorrentes: alteragoes tensio-
nais com TA média acima do limite de autorregulacao
cerebral versus disfuncao endotelial consequente de to-
xicidade sistémica.?3¢? Ambas as teorias explicam ape-
nas parte dos casos, sugerindo que ambas identificam
factores que, isoladamente ou em conjunto, podem le-
var a mesma sintomatologia.® Nao existe uma clara cor-
relagao entre expressao clinica e factores desencadean-
tes especificos.2 No caso |, identificou-se um aumento
tensional muito abaixo do limite habitual de autorregula-
¢ao cerebral, e um acidente com politraumatismo cerca
de um més antes do inicio dos sintomas — uma causa
francamente atipica para o quadro. O caso 2 é mais ti-
pico, em contexto de hipertensao arterial (HTA) nao
medicada e com picos tensionais frequentes.

As manifestacdes incluem cefaleia e encefalopatia
(presentes em ambos os casos). No caso |, a apresenta-
cao incluiu também defeito campimétrico, sindrome de

Balint (sinais focais) e perda de subjectiva de acuidade
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visual (alteracao oftalmolégica, também referida no caso
2). As alteragoes oftalmoldgicas, dificeis de enquadrar na
apresentacao clinico-imagioldgica habitual, apresentam-
-se numa minoria dos doentes e habitualmente sao re-
versiveis, a semelhanca dos restantes sintomas.'® O EEG
mostrou a presenca de LPD, encontradas em mais de
metade dos doentes criticos com este diagnéstico e as-
sociadas a pior prognéstico,'' mas que podem também
ter um curso benigno como este caso mostrou.

Os exames de imagem ajudam na exclusdo de diag-
ndsticos alternativos e apresentam caracteristicas tipi-
cas, compativeis com edema vasogénico. Este pode ser
visualizado em TC, mas a RM-E é mais sensivel.®'2 Estiao
descritos trés padrdes principais: lesdes parieto-occi-
pitais (o mais frequente), lesdes hemisféricas nos terri-
térios de barragem e lesbes frontais sulcais superiores,
normalmente bilaterais.®*'>'> Outras localizagdes sio
possiveis, especialmente em associagao os padroes co-
muns.3'2* O caso 2 apresentado é exemplificativo das
complicagdes que podem ser reveladas pela RM, como
areas de edema citotdxico intralesionais com restricao a
difusdo (| 1%-30%) ou hemorragia intracraniana (10%-
65%).8.!31 Estas 4reas, ao contréario das tipicas de ede-
ma vasogénico, representam lesdes que frequentemen-
te sdo irreversiveis.®'>'* No caso descrito, as alteracdes
hemorragicas e na difusdo condicionaram alteracbes
sequelares clinico-imagioldgicas, cujo valor preditivo ja
havia sido sugerido por ensaios prévios.'®

Esta entidade nao tem tratamento dirigido, sendo a
abordagem direccionada aos factores predisponentes e
as complicagdes.*%7 As recomendagdes sugerem con-
trolo tensional rigoroso, uso de farmacos antiepilépticos
para controlo de crises, remogao dos factores causais
quando possivel e correcgdo de alteracdes metabdlicas
que possam complicar o quadro.>*’ Com tratamento
célere e adequado, a PRES tem bom prognéstico e é
habitualmente rdpida e completamente reversivel.*’
Nos dois casos que apresentamos o progndstico foi glo-
balmente favoravel, diferindo nas sequelas — o caso | é
exemplo da verdadeira “encefalopatia posterior rever-

|n

sivel”, enquanto que no caso 2 apenas parte das altera-

coes reverteram.

Conclusao
Esta sindrome neuroldgica pode surgir em varios con-
textos — nos casos apresentados sem qualquer dos fac-

tores de risco habituais previamente diagnosticados —,

sendo encontrada na pratica de varias especialidades e
estando provavelmente muito subdiagnosticada. A fami-
liarizacao com esta entidade permitira o reconhecimento
e instituicdo de terapéutica precocemente, com o objec-
tivo de melhorar o prognéstico destes doentes. B
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