REPORTE DE CASO CLINICO

Sindrome de encefalopatia posterior reversible atipico en paciente gestante

Atypical posterior reversible encephalopathy syndrome in a pregnant patient
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Resumen

Introduccion: El sindrome de encefalopatia reversible posterior (PRES), fue descrito la primera vez por Hinchey en 1996, al obser-
var que algunos pacientes presentaban un cuadro agudo reversible que comprendia alteraciones mentales, pérdida de la vision y cefalea.

Objetivo: Presentar el caso clinico de una paciente con sindrome de encefalopatia reversible posterior atipico.

Caso clinico: Mujer de 19 afios de edad con 36,5 semanas de gestacion, quien acudié por cuadro clinico de 4 horas de evolucion
con dolor punzante en el epigastrio de alta intensidad asociado a cefalea global de moderada intensidad, acompaiiado de un episodio con-
vulsivo auto resuelto. La resonancia magnética (RM) mostraba cambios bilaterales de la intensidad en las regiones cortico subcorticales
frontoparietales, en los niicleos lenticulares y en la region del tallo cerebral con patron restrictivo en algunas lesiones, y en la difusion se
encontraba un indicativo de compromiso vascular isquémico con edema difuso, ademas, se observaron focos hemorragicos parietooccipi-
tales paramediales bilateralmente, sugiriendo un posible PRES.

Conclusiones: El PRES debe considerarse como un diagnostico en una mujer embarazada previamente sana que tiene episodios con-
vulsivos repentinos durante el parto. La etiologia exacta del PRES durante el embarazo no es del todo clara y sigue siendo controvertida.
La presentacion clinica y la resonancia magnética se utilizan para el diagnostico. El tratamiento inmediato debe estar enfocado a controlar
la causa o patologia de base, donde la principal es la hipertension arterial.

Palabras clave: embarazo, eclampsia, convulsiones, Sindrome de encefalopatia posterior reversible atipico

Abstract

Introduction: Posterior reversible encephalopathy syndrome (PRES) was first described by Hinchey in 1996, when he observed that
some patients presented with an acute reversible picture comprising mental alterations, loss of vision and headache.

Objective: To present the clinical case of a patient with atypical posterior reversible encephalopathy syndrome.

Clinical case: A 19-year-old woman, 36.5 weeks of gestation, presented with a clinical picture of 4 hours of evolution with high
intensity stabbing pain in the epigastrium associated with moderate intensity global headache, accompanied by a self-resolved convulsive
episode. Magnetic resonance imaging (MRI) showed bilateral intensity changes in the frontoparietal cortico-subcortical regions, lenticular
nuclei and brain stem region with restrictive pattern in some lesions, and diffusion was indicative of ischemic vascular involvement with
diffuse edema, in addition, parietooccipital paramedial hemorrhagic foci were observed bilaterally, suggesting a possible PRES.

Conclusions: PRES should be considered as a diagnosis in a previously healthy pregnant woman who has sudden convulsive episodes
during labor. The exact etiology of PRES during pregnancy is not entirely clear and remains controversial. Clinical presentation and MRI are
used for diagnosis. Immediate treatment should be focused on controlling the underlying cause or pathology, the main one being hypertension.

Keywords: pregnancy, eclampsia, seizures, atypical posterior reversible encephalopathy syndrome

Rev. Ecuat. Neurol. Vol. 33, N° 3, 2024

Introduccion

El sindrome de encefalopatia reversible posterior
(PRES, por sus siglas en inglés), fue descrito la primera vez
por Hinchey en 1996, al observar que en algunos pacientes
se presentaba un cuadro agudo reversible que comprendia
alteraciones mentales, pérdida de la vision y cefalea”

Este trastorno neurologico en décadas anteriores
recibi6 diferentes nombres como encefalopatia hiperten-
siva, sindrome de leucoencefalopatia posterior reversible
(RPLS) y encefalopatia occipito-parietal reversible>*
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La incidencia de esta entidad patologica varia entre
el 0.4% al 25% de la poblacion*® Hay multiples condi-
ciones que pueden conducir a la aparicién de esta enfer-
medad donde se incluyen factores como la hipertension,
preeclampsia/eclampsia, infeccion que conduce a sepsis,
enfermedades autoinmunes como lupus eritematoso sis-
témico, entre otras’'®

Las caracteristicas tipicas encontradas en los estudios
imagenoldgicos consisten en signos de edema vasogénico
hemisférico simétrico que afecta la sustancia blanca sub-
cortical y, que a menudo se extiende para involucrar la
corteza suprayacente, mejor demostrado con secuencias
FLAIR! El objetivo del manuscrito es presentar el caso
clinico de una paciente gestante con sindrome de ence-
falopatia reversible posterior atipico asociado a trastorno
hipertensivo del embarazo.

Figura 1. Imagen de resonancia magnética (IRM) cerebral.

Presentacion del caso

Mujer de 19 aios de edad, primigestante con 36.5
semanas de embarazo, acudié al servicio de urgencias del
hospital de Chiquinquirad (Colombia) por cuadro clinico
de 4 horas de evolucion consistente en dolor epigastrico
tipo punzante y urente de severa intensidad asociado a
cefalea global de intensidad moderada, acompafiado de
un episodio convulsivo auto resuelto.

Los signos vitales de ingreso tenian frecuencia
cardiaca de 85 latidos por minuto, tension arterial de
145/95 mmHg, frecuencia respiratoria 18 respiraciones
por minuto, saturacion de oxigeno 92% al ambiente.
Al examen fisico se encontraba alerta, orientada, con
abdomen globoso a expensas de ttero gravido con 35 cms
de altura uterina, feto unico vivo (FCF 135 lpm) en posi-
cion cefalica con dorso a la derecha, al tacto vaginal con

(1a) Secuencia ADC en la que se evidencian cambios en la sefial de intensidad en las regiones cortico subcorticales frontoparietales bilaterales con

patrdn restrictivo de alguna de estas lesiones en formas locales.

(1b) En secuencia DWI se muestra compromiso vascular con edema vasogenico difuso y alguna de estas lesiones restringen a la difusion.
En la secuencia T2 se evidenciaban cortes axiales con aumento de la sefial de distribucion no uniforme bilateralmente ubicada en el mesencéfalo
(1¢), los nucleos lenticulares (1d), focos hemorragicos parietooccipitales mediales (1e) e hiperintensidad en distintas areas cortico subcorticales

frontoparietales (1f).
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80% de borramiento y 3 cms de dilatacion, por lo que se
decidié hospitalizar a la paciente para el control de las
cifras tensionales y continuacion del trabajo de parto.

Los paraclinicos de ingreso (tabla 1a) mostraban ele-
vacion de las enzimas hepaticas, leucopenia, neutrofilia,
linfopenia, trombocitopenia y proteinuria, por lo que se
dejo manejo con sulfato de magnesio, labetalol y furose-
mida por cuadro de eclampsia con sindrome de HELLP.
Al ingresar la paciente presentd episodio tonico-clonico
autoresuelto de un minuto de duracién, por lo que se
decidio realizar cesarea de urgencia.

Al siguiente dia, la paciente fue trasladada a la
unidad cuidados intensivos (UCI) puesto que presentaba
deterioro del estado de conciencia (Glasgow 10/15), en
malas condiciones generales dados por somnolencia sin
focalizacion, hemorragia en cavidad oral sin evidencia de
trauma lingual, diuresis con gasto urinario adecuado (1.4
cc/kg/h) y cifras tensionales normales. Adicionalmente,

Tabla 1. Paraclinicos de ingreso y de control al décimo dia en pacien-
te de caso clinico en cuestion.

Examenes de ingreso

Pruebas diagnésticas Resultado Referencia
Bilirrubina total 4.11 mg/dL 0.51 — 1.36 mg/dL
Bilirrubina directa 1.66 mg/dL 0.1 - 0.59 mg/dL
Bilirrubina indirecta 2.55 mg/dL 0.1 —1.23 mg/dl
Transaminasa Oxalacética (TGO) 667,5 UI/L 10 - 45 UI/L
Transaminasa Pirtvica (TGP) 2449 Ul/L 10 - 45 UI/L
Lactato deshidrogenasa (LDH) 1432 UI/L 105 — 333 Ul/L
Creatinina sérica 0,66 mg/dL 0,6 a 1,1 mg/dL
Creatinina en orina 52.4 mg/dL

Proteinas totales en orina 45410 mg/dL 0 — 20 mg/dL
Tiempo protrombina (TP) 13.40 seg. 10 — 14 seg.
Tiempo tromboplastina (TPT) 35.3 seg. 30 — 40 seg
Razén normalizada internacional  0.98 0.8-1.2

(INR)

Leucocitos 1.77 x 103/L 4,5a 11,0 x 103/L
Neutréfilos 88.1% Hasta 85%
Linfocitos 5.5% Hasta 10%
Hemoglobina 14.8 mg/dL 13-16 g/dL
Plaquetas 62x 103/L 150 - 450 x 103/L
Examenes de control

Pruebas diagnésticas Resultado Referencia
Bilirrubina total 3.21 mg/dL 0.51 — 1.36 mg/dL
Bilirrubina directa 1.45 mg/dL 0.1 -0.59 mg/dL
Bilirrubina indirecta 1.76 mg/dL 0.1 -1.23 mg/DI
Transaminasa Oxalacética (TGO) 379 UI/L 10 - 45 UI/L
Transaminasa Pirtvica (TGP) 136.9 UI/L 10 - 45 Ul/L
Lactato deshidrogenasa (LDH) 1590 UI/L 105 — 333 Ul/L
Creatinina sérica 0,66 mg/dL 0,6 a 1,1 mg/DI
Creatinina en orina 1.53 md/dL

Proteinas totales en orina 454.10 mg/dL 0 — 20 mg/dL
Tiempo protrombina (TP) 13.40 seg. 10 — 14 seg.
Tiempo tromboplastina (TPT) 33.2 seg. 30 — 40 seg
Razén normalizada internacional  0.98 0.8-1.2

(INR)

Leucocitos 14.41 x103/L 4,5a11,0 x 103/L
Neutroéfilos 78.3% Hasta 85%
Linfocitos 11% Hasta 10%
Hemoglobina 11.5g/dL 13-16 g/dL
Plaquetas 41x 103/L 150 - 450 x 103/L
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se realizaron estudios de laboratorio de seguimiento
donde se evidenciaba mejoria de los mismos (tabla 1b), y
se practico imagen por resonancia magnética (RM) en la
que se evidenciaba signos compatibles con sindrome de
encefalopatia posterior reversible y focos hemorragicos
parietooccipitales paramediales bilateralmente (figura 1),
considerandose un cuadro atipico.

Dos dias después, la paciente presentaba una ade-
cuada evoluciodn clinica, se encontraba neurolégicamente
estable, con buen control de las cifras de tension arterial y
paraclinicos con tendencia a la mejoria. Una vez se esta-
bilizo y ante adecuada recuperacion clinica y paraclinica
se decidi6 dar de alta con 6rdenes de cita control por Neu-
rologia y Ginecoobstetricia.

Para efectos de revision del caso, se realizd una bus-
queda de la literatura en la base de datos Pubmed/Medline.
Para la estrategia de busqueda se utilizaron las siguientes
palabras clave: “Posterior Reversible Encephalopathy
Syndrome,” “atypical,” “pregnant;” “preeclampsia,’

“eclampsia,” “pregnancy complications,” “seizure.”

Se incluyeron investigaciones en las que se mencio-
naran los aspectos relacionados con esta entidad patolo-
gica, tales como factores de riesgo, caracteristicas cli-
nicas, fisiopatologia, el diagnéstico y tratamiento. La
busqueda se limitd investigaciones de 10 afios de anti-
giiedad, con restriccion a idiomas inglés y espaiiol, de
estudios realizados en personas.

Discusion

Esta patologia se asocia con distintos factores como
son la edad avanzada, hipertension arterial, leucemia
linfoblastica aguda, leucemia de células T," uremia,
trastornos autoinmunes como lupus eritematoso sisté-
mico, estado periparto,'? enfermedad renal, trasplantes,'
transfusion sanguinea asociada a elevacion rapida de la
hemoglobina y la viscosidad de la sangre!* Adicional-
mente, algunos farmacos asociados a esta entidad son
los que tienen efecto inmunosupresor o citotéxico como
los empleados en la quimioterapia (rituximab, ciclofosfa-
mida, hidroxidaunorubicina, adriamicina, oncovina, vin-
cristina, prednisona y metotrexato)" y se debe tener en
cuenta que hay factores obstétricos que pueden influir en
la aparicion de un PRES, tales como el trabajo de parto,
la pre-eclampsia, la eclampsia y el sindrome HELLP.!*-1¢

Esta patologia se presenta en poblacion entre los
14 afios a 78 aflos con un promedio de edad media de 44
afios,” y se considera atipico cuando se presentan pequefias
areas hemorragicas que afectan principalmente el l6bulo
frontal, temporal, cerebelo y, con menor frecuencia los gan-
glios basales, el cuerpo calloso y el tronco cerebral '#1°

En la actualidad existen dos teorias relacionadas
con la patogénesis de esta entidad patologica® La pri-
mera, también conocida como teoria vasogénica, la cual
se caracteriza por un aumento de presion arterial,2*> que



conlleva a una hiperperfusion cerebral y trae como con-
secuencia un edema vasogénico, con fuga vascular y dis-
funcioén de la barrera hematoencefalica?® Estos cambios
aumentan la permeabilidad e incrementan la vulnerabi-
lidad de la circulacién cerebral, facilitando las rupturas
vasculares junto con lesiones en el lecho capilar, que dan
paso a la extravasacion intersticial del plasma y dife-
rentes macromoléculas a través de proteinas de union
estrecha?*? Las personas sanas cuentan con mecanismos
de autorregulacion que se activan al exponerse a niveles
bajos o elevados de presion, para mantener una presion de
perfusion cerebral entre 50 y 150 mmHg?2>2

La segunda teoria se asocia con una disfuncion del
endotelio vascular, donde se generan diferentes toxinas
enddgenas y exodgenas, que se presentan en situaciones
como la sepsis, patologias hipertensivas del embarazo,
quimioterapia y agentes inmunosupresores. Estas toxinas
dan paso a un deterioro progresivo del endotelio vascular,
produciendo rapidamente la formaciéon de fugas vascu-
lares, permeabilidad vascular, edema a nivel cerebral y
activacion del endotelio, llevando a una liberacion de sus-
tancias vasoactivas e inmunogénicas, que dan lugar a la
hipédtesis toxico / inmunogénica, caracteristica de la teoria
de disfuncion endotelial

Este sindrome se caracteriza por la aparicion de cua-
dros neurolégicos abruptos e inespecificos® donde se
pueden presentar sintomas asociados con el incremento
de presion arterial, dados por alteraciones visuales como
vision borrosa, negligencia visual, hemianopsia, cuadran-
tanopsia, anosognosia visual y finalmente, ceguera cor-
tical?® Otras manifestaciones como la cefalea, nduseas,
vomitos, confusion, agitacion, alteracion del estado de
conciencia (somnolencia hasta el coma)?

Dentro del cuadro se pueden presentar manifesta-
ciones criticas como los episodios convulsivos, donde
se incluyen la crisis tonico clonico generalizados (54—
64%), convulsiones parciales (3—28%) y estado epilép-
tico (3—-17%), los cuales ocurren tipicamente dentro de
las primeras 48 horas de presentacion. Los hallazgos neu-
rologicos focales también son raros, entre los cuales se
mencionan la hiperreflexia, la ataxia y la paresia como los
mas comunes >

En el caso presentado se trataba de una paciente con
convulsiones durante el embarazo, por lo que es importante
tener en cuenta descartar otros diagnodsticos y/o enferme-
dades subyacentes como la eclampsia, trombosis venosa
cerebral, hemorragia intracerebral, tumores cerebrales, epi-
lepsia idiopatica, infeccion (meningoencefalitis), embolia
de liquido amnidtico, angiopatia, asi como trastornos meta-
bolicos como uremia, hipoglucemia e hiponatremia’!-*

Al tener un cuadro clinico y caracteristicas image-
nologicas inespecificas, el diagnostico se basa en des-
cartar otras patologias; por este motivo, la resonancia
magnética (RM) cerebral es decisiva para la determina-

cion de un diagnostico de PRES, puesto que es una téc-
nica de imagen mucho maés sensible y especifica que la
tomografia computarizada (TC)3 En este estudio ima-
genologico se encuentran anomalias en la sefal T2, tales
como hiperintensidades, causado posiblemente por un
edema vasogénico, que afecta predominantemente la sus-
tancia blanca subcortical de los 16bulos del cerebro y en
la mayoria de las ocasiones son simétricos y bilaterales;*
adicionalmente, ayuda a descartar otros diagndsticos
probables como la encefalopatia hipoxico-isquémica, el
infarto de circulacion posterior y la vasculitis primaria del
sistema nervioso central*

En los casos de pacientes con alteracion persistente
del estado de conciencia en ausencia de crisis epiléptica,
puede realizarse un electroencefalograma (EEG), sin
embargo, muestra patrones poco especificos

Al momento no se cuenta con un tratamiento espe-
cifico y todo depende de las caracteristicas clinicas del
paciente. La primera medida es revertir la causa precipi-
tante, trasladar al paciente a UCI con el fin de monitorizar
los signos vitales principalmente, la tension arterial 38 Si
el paciente presenta crisis convulsiva, se deben adminis-
trar farmacos antiepilépticos, sin embargo, en los casos de
pacientes gestantes, se debe descartar patologias hiperten-
sivas del embarazo (eclampsia, preeclampsia y sindrome
de HELLP), para lo cual se administra sulfato de mag-
nesio y se debe realizar cesarea para la finalizacion del
embarazo de manera rapida y oportuna?*-?

Tanto clinica como radioldégicamente se considera
que esta patologia es reversible y tiene un prondstico
favorable. Por otra parte, la mortalidad de esta entidad
patoldgica varia entre un 3 a un 11%, donde se evidencian
multiples factores predictores de mortalidad tales como
aumento de la proteina C reactiva (OR 1.1 -IC 1.1 a 1.2),
presencia de hemorragia subaracnoidea (OR 10.1 - IC 2.6
a46.1), alteracion en los paraclinicos de coagulacion (OR
5.1 -1C 1.8 a 14.7) y alteracidn inicial del estado mental
(OR3.3-IC1.2294)*

Conclusiones: Esta es una entidad patologica que
se presenta con baja frecuencia, sin embargo, a pesar de
tener un buen prondstico, se debe prestar gran atencion
a las gestantes, puesto que los trastornos hipertensivos
del embarazo facilitan la aparicion del PRES, que a su
vez pueden poner en riesgo la vida de la paciente y del
feto. En cuanto al manejo, es importante priorizar el trata-
miento de las convulsiones en los casos en los que se pre-
sentan, sin embargo, el manejo debe estar enfocado en el
control de la condicion desencadenante del sindrome, lo
que permite la reversibilidad de las lesiones. En nuestro
caso clinico, el tratamiento se basé en instaurar sulfato de
magnesio, labetalol y furosemida por cuadro de eclampsia
con sindrome de HELLP y posterior traslado a UCI para
monitorizacion continuada, obteniendo una adecuada res-
puesta clinica e imagenoldgica del paciente.
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