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Resumen

El sindrome de encefalopatia posterior reversible es una entidad clinicorradioldgica cada vez mas conocida en la practica diaria pe-
diatrica, pero puede presentarse con una sintomatologia neuroldgica muy diversa (cefalea, alteracion del nivel de conciencia, pérdida
de vision, crisis convulsivas, etc.), generalmente asociada a un cuadro de hipertensién arterial o insuficiencia renal. Para su diagnés-
tico se utilizan actualmente pruebas de imagen, como la resonancia magnética, con una elevada sensibilidad, la tomografia compu-
tarizada y el electroencefalograma. Su manejo radica en el tratamiento de las crisis y el control de la presién arterial, ademas de la
eliminacion de los factores predisponentes, y suele tener un buen pronéstico, con una resolucién completa del cuadro en dias o se-
manas.
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Abstract

Title: Posterior reversible encephalopathy syndrome: about two cases

Posterior reversible encephalopathy syndrome is a clinical-radiological entity that is increasingly known in pediatric practice but it
can be presented with a diverse neurological clinic (headache, altered consciousness level, loss of vision, seizures, etc.), usually as-
sociated to an episode of hypertension or renal failure. Imaging tests such as magnetic resonance, with greater sensitivity, and comput-
ed tomography or electroencephalogram are currently used for diagnosis. Its management is based in seizures treatment and control of
blood pressure in addition to the elimination of predisposing factors and it usually has a good prognosis with a complete resolution
of the episode in days or weeks.
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Introduccion

El sindrome de encefalopatia posterior reversible (posterior reversible encephalopathy syndrome [PRES]) es una entidad clinicorradio-
l6gica que puede presentarse con una clinica variada, como cefalea, vémitos, alteracion del nivel de conciencia, afectacién visual,
focalidad neuroldgica o crisis convulsivas'2. Generalmente, lo precede un cuadro de insuficiencia renal y, sobre todo, de hipertension
arterial (HTA), aunque también se ha asociado al tratamiento inmunosupresor postrasplante o enfermedades autoinmunes?®.

Presentamos a continuacion dos casos de pacientes con diagndstico de PRES que precisaron ingreso en la unidad de cuidados in-
tensivos pediatricos (UCIP).
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Figura 1. A) Corte axial de TC que muestra aumento de tamafo e hipodensidad de la zona central del cuerpo calloso (flecha azul). También se
observan dreas de hipoatenuacidn en la sustancia blanca parietal bilateral con una distribucién simétrica (flechas blancas).

By C) Cortes axiales de secuencia FLAIR de RM, realizada a los 9 dias de la TC, que muestran la persistencia del edema corticosubcortical
parietal posterior bilateral (flechas blancas), con menor extension que en la TC, y resolucion del edema del cuerpo calloso con una intensidad
de sefial normal (flecha azul)

Casos clinicos

Caso 1

Vardn de 8 afios de edad, portador de un trasplante cardiaco ortotdpico reciente debido a una miocardiopatia dilatada de diagn6s-
tico prenatal, con buena evolucién postoperatoria y en tratamiento inmunosupresor con prednisona, micofenolato mofetilo y ta-
crolimus, asociado a profilaxis infecciosa con cotrimoxazol, valganciclovir y nistatina. A los 30 dias del trasplante (12 dias del
alta hospitalaria) precisé el ingreso en la UCIP por presentar una HTA de hasta 180/90 mmHg, acompafiada de cefalea, vémitos y
crisis convulsiva en forma de revulsion ocular, desviacion de la comisura bucal y disminucién del nivel de conciencia, que revirtié
espontdneamente, con una mejorfa progresiva posterior observada en la exploracion neuroldgica. Tras la estabilizacion inicial del
paciente, se realiz6 una tomografia computarizada (TC) craneal, en la que se observaban hipodensidades bilaterales y simétricas
corticosubcorticales parietooccipitales y un érea focal hipodensa en la linea media, correspondiente a un edema focal en el es-
plenio del cuerpo calloso. En el contexto clinico del paciente, estas alteraciones sugerian un PRES como primera posibilidad
diagnéstica (figura 1 A). En los parametros analiticos destacaban niveles elevados de tacrolimus (20 ng/mL) y datos de insuficien-
cia renal (creatinina 0,91 mg/dL; urea 104 mg/dL); el resto de pardmetros estaban dentro de la normalidad. La presién arterial (PA)
se controlé mediante el tratamiento con perfusion de nitroprusiato, nifedipino y diltiazem. Ademas, el paciente recibi6 tratamien-
to anticomicial con valproico por presentar crisis focales simples, manteniéndose un buen control. En la resonancia magnética
(RM) realizada a los 9 dias se apreciaba una significativa mejoria, lo que confirmaba el diagnéstico de PRES (figura 1 By C). La
recuperacion fue muy buena, sin observarse secuelas neurolégicas posteriores.

Caso 2

Mujer de 16 afios de edad, ingresada tras un intento autolitico por intoxicacion con venlafaxina, tras la cual llegé a presentar
una parada cardiorrespiratoria. Tras aplicar una reanimacion cardiopulmonar, la paciente se recuper6 a los 3 minutos, y poste-
riormente permanecié consciente y orientada, sin secuelas neuroldgicas aparentes. En la analitica presentaba datos de hepati-
tis isquémica y dafio renal agudo (no requeria depuracién extrarrenal), con recuperacion progresiva, y persistia la HTA. Veinte
dias después reingresé en la UCIP por presentar fiebre y ceguera bilateral de inicio stbito, lenguaje incoherente, fluctuacion del
nivel de conciencia y hemiparesia izquierda. Asociaba HTA, que fue tratada con nifedipino v.o. y labetalol i.v. Tras su ingreso en
la UCIP se le realizé una RM cerebral, en la que se apreciaba un edema cerebral difuso, con ventriculos laterales y un espacio
extraaxial disminuidos de tamafio, asi como extensas lesiones corticosubcorticales distribuidas en los territorios limitrofes
vasculares anteriores y posteriores, con difusién facilitada en el mapa ACD que indicaba un edema vasogénico (figura 2 A, By
C). A pesar de su distribucién en los territorios limitrofes vasculares, sabemos que no corresponden a lesiones hipéxico-isqué-
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Figura 2. A, By C) Cortes axiales de la primera RM realizada al ingreso en la UCIP Secuencia FLAIR axial (A y B) y mapa ADC de la difusion
(C). Se observa un edema cerebral difuso, con ventriculos laterales y el espacio extraaxial disminuidos de tamafio, asi como extensas lesiones
corticosubcorticales en los territorios limitrofes vasculares anteriores y posteriores, con una hiperintensidad de sefal que indica una difusién
facilitada en el mapa de la difusion. D, E y F) Cortes axiales de la RM de control con las mismas secuencias y en los mismos planos de corte.
Secuencia FLAIR axial (D y E) y mapa ADC de la difusidn (F), que muestran la desaparicion del edema difuso cerebral, con ventriculos laterales
y el espacio extraaxial de tamafio normal y una significativa mejoria de las lesiones corticosubcorticales, quedando (inicamente algunas
pequefias lesiones residuales corticales aisladas

micas agudas, ya que en este caso se asociarian a un edema citotéxico con restriccion en la difusién. No se apreciaban altera-
ciones de sefial en los ganglios basales, los tdlamos, el cuerpo calloso ni el tronco del encéfalo. Se controlé bien la HTA y la
paciente presentd una mejoria de la clinica neurolégica hasta encontrarse asintomatica a los 3 dias. La RM de control realizada
a los 20 dias mostraba una resolucién casi completa de las lesiones (figura 2 D, Ey F). Esta evolucién tan favorable de la pacien-
te no se hubiera producido si las lesiones correspondieran a una verdadera hipoxia-isquemia con afectacién de los territorios
limitrofes vasculares.

Discusion
El PRES, descrito por primera vez en 1996 por Hinchey et al.! asociado a pacientes con insuficiencia renal, HTA o que habian recibido
tratamiento inmunosupresor, también se ha relacionado con otras enfermedades renales, como el sindrome nefrético, diversas enfer-
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medades reumatoldgicas (p. ej., lupus eritematoso sistémico) y hematoldgicas?, asi como tras los trasplantes renal, hepatico y de
progenitores hematopoyéticos®.

La epidemiologfa del PRES en pediatria no esta atn bien establecida y los casos descritos en la literatura son escasos®, aunque
cada vez se reconoce con mas asiduidad y su diagndstico precoz estd aumentando®. La frecuencia tras el trasplante renal oscila entre
el 3,5y el 5,6%, segin las diferentes series?. La asociacion con el trasplante se debe, sobre todo, al tratamiento con inhibidores de
calcineurina (como en el primer caso descrito, en tratamiento con tacrolimus), y la HTA grave se comporta como desencadenante.
Para el diagnéstico de esta entidad, ademas de un cuadro neuroldgico compatible, se utilizan en el momento agudo pruebas radiol6-
gicas, como la TC, el electroencefalograma y la RM cerebral. Aunque el caracter inmediato de la TC y su disponibilidad en la mayoria
de los centros la convierten en la primera prueba de imagen realizada, la RM cerebral presenta una mayor sensibilidad y es esencial
tanto para el diagndstico como para comprobar la resolucion de las anomalias encontradas. El diagnéstico diferencial del PRES resul-
ta dificil, sobre todo si hay un evento hipéxico-isquémico asociado®, ademas del amplio espectro clinicorradioldgico demostrado en
otras series de casos’.

Los pilares del manejo del PRES son el control de la PA, el tratamiento de las crisis convulsivas y la reduccion o la eliminacién de
los factores predisponentes. Estos pacientes deben ser ingresados en una UCIP para su correcta observacion y tratamiento?. Después
de descartar el infarto cerebral, la PA deberia permanecer cercana al percentil 95-99 seg(in la edad, preferiblemente con antihiper-
tensivos i.v., tal como se realizd en los casos expuestos, y se puede utilizar labetalol, nitroprusiato, nicardipino o hidralazina. Un
punto controvertido del tratamiento en los pacientes trasplantados es encontrar el equilibrio entre la reduccién de los farmacos in-
munosupresores y la posibilidad de aparicién de un rechazo agudo del 6rgano, por lo que en ocasiones se ha utilizado con éxito ni-
camente una reduccion de la dosis. En otras ocasiones se prefiere sustituir el farmaco empleado por otro inmunosupresor diferentes.

Con respecto al prondstico a largo plazo, las series muestran graves secuelas neuroldgicas o anomalias en las pruebas de imagen
hasta en el 17% de los casos?, aunque originariamente una de las caracteristicas distintivas de esta entidad fuera la reversibilidad
de la clinica y los hallazgos radioldgicos’. En los casos que si cumplen esta premisa, los sintomas se resuelven en dias o semanas
tras un diagndstico y tratamiento precoces. Il
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