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RESUMO

A Sindrome de Encefalopatia Posterior Reversivel (PRES), & caracterizada por
sintomas neurolégicos agudos, e esta relacionada a autorregulacdo cerebral
desordenada e disfungdo endotelial. Se apresenta comumente com cefaleia,
rebaixamento do nivel de consciéncia, disturbios visuais, voémitos, convulsdes e
sinais motores. A tomografia computadorizada e a ressonancia magnética, auxiliam
no diagndstico, sendo encontrado normalmente edema vasogénico, da substancia
branca e cinzenta, e especialmente nas regides parieto-occipitais, podendo
acometer outras areas. Na maioria dos casos, a PRES se resolve de forma
espontanea com melhora clinica e radiolégica, mas pode ser parte do tratamento o
uso de anti-hipertensivos, anticonvulsivantes e cessagao de medicamentos
agressores. As alteragbes sao reversiveis se detectadas precocemente, porém em
alguns casos, pode ocorrer progressao dos achados e até mesmo morte. Este
trabalho apresenta um relato de caso clinico de uma paciente de 29 anos, no

puerpério recente, que se apresentou com sintomas compativeis de PRES.
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1. INTRODUCAO

A sindrome da encefalopatia posterior reversivel (PRES) tem sua
epidemiologia ainda incerta e a patogénese nao completamente entendida, porém
aparenta ser multifatorial, com uma autorregulacdo cerebral desordenada e
disfungao endotelial. Entre as varias teorias propostas, uma das mais aceitas é que
o desenvolvimento rapido da hipertensao leva a um colapso na autorregulagao
cerebral, predominando na regido posterior, e entdo com a hiperperfusao ocorre
extravasamento de proteinas e fluidos, resultando em um edema vasogénico focal,
outra teoria defende a ocorréncia de uma disfun¢cdo endotelial, podendo ser um
potencial fator etioldgico, caracterizada na pré-eclampsia, eclampsia, estados
sépticos e doengas autoimunes. (HINCHEY et al., 1996, FUGATE et al., 2010,
STRECK et al., 2012, FALSETTI et al., 2021).

Parece haver diversos mecanismos envolvidos com a PRES, mas
precipitantes mais comuns sao, elevagbes agudas da pressao arterial,
descompensacao renal, pré-eclampsia ou eclampsia, retencéo de liquidos, sepse e
tratamento com drogas imunossupressoras, podendo também estar relacionada com
doencas autoimunes e inflamatérias (HINCHEY et al., 1996, FUGATE et al., 2010).

A clinica da sindrome costuma se manifestar de forma aguda ou subaguda,
sendo a progressao dos sintomas por varias semanas incomum. A PRES se
apresenta com cefaleia, estado de alerta e comportamento alterados, variando de
sonoléncia a estupor, ainda pode acontecer, vomitos, anormalidades mentais, como
convulsdes e diminuicdo da fala, disturbios visuais e sinais motores, 0 paciente
também pode ser afetado por estado de mal epiléptico (HINCHEY et al., 1996,
FUGATE et al., 2010, FUGATE; RABINSTEIN, 2015).

Os sinais e achados clinicos de neuroimagem em pacientes com a PRES sao
consistentes o suficiente para que seja reconhecivel, sendo a anormalidade mais
comum o edema vasogénico, nas porgdes posteriores dos hemisférios cerebrais,
especialmente  bilateralmente nas regides parieto-occipitais, envolvendo
principalmente a substancia branca e em algumas ocasiées também o cortex, lobos
frontais, génglios da base e tronco cerebral. Ndo se tem uma relagdo muito

estabelecida entre as condigdes clinicas e os achados de imagem de gravidade ou
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localizagdo do edema, mas parece ter uma correlagdo como, maior edema
vasogénico em pacientes normotensos, envolvimento dos ganglios da base em
pacientes com pré-eclampsia ou eclampsia, doenga autoimune e envolvimento
cerebelar, e pacientes com sepse ou infecgao ativa com envolvimento cortical, além
disso, parece que pacientes com convulsdes e estado de mal epiléptico, raramente
apresentam envolvimento de matéria cortical. A PRES também pode ser
diagnosticada sem que haja a presencga de alteragées nos exames de imagem, com
a eliminacao de outro diagnéstico, existindo relatos de pacientes com encefalopatia
hipertensiva, com todos os sinais e sintomas caracteristicos de PRES, mas sem
alteragcdes agudas na ressonancia magnética cerebral (HINCHEY et al., 1996,
COVARRUBIAS; LUETMER; CAMPEAU, 2002, FUGATE et al., 2010, FUGATE;
RABINSTEIN, 2015).

N&o ha um tratamento especifico para a resolugdo da PRES, mas o disturbio
geralmente é reversivel quando a causa precipitante é resolvida, entdo a conduta
normalmente envolve o controle da pressao arterial, caso elevada, retirada ou
reducdo da dose de qualquer medicamento agressor, também o uso de
anticonvulsivantes em casos de convulsdes, e, ainda, em casos de pré-eclampsia, o
parto € o tratamento de escolha (COVARRUBIAS; LUETMER; CAMPEAU, 2002,
STOTT; HURREL; ANDERSON, 2005, FUGATE et al, 2010, FUGATE;
RABINSTEIN, 2015).

Os sintomas da sindrome de encefalopatia posterior reversivel nhormalmente
desaparecem com o tratamento adequado, e a grande parte dos pacientes tera uma
recuperacao neurolégica completa em torno de 2 semanas. As convulsées
costumam desparecer assim que as alteragbes neurolégicas forem resolvidas.
Porém mesmo com a terapia adequada, o paciente pode n&o ter uma recuperagao
completa, por esse motivo a PRES deve ser reconhecida precocemente, pois
mesmo podendo ser reversivel, a condicdo do paciente pode progredir para dano
cerebral permanente, além de isquemia, infarto macigco e até mesmo morte
(COVARRUBIAS; LUETMER; CAMPEAU, 2002, STOTT; HURREL; ANDERSON,
2005, FUGATE; RABINSTEIN, 2015; HINCHEY J. A, 2008).
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2. METODOLOGIA

O presente trabalho é caracterizado como um relato de caso, com analise de
prontuarios, historia clinica e exames da paciente. Este estudo foi realizado na
Universidade Franciscana (UFN) e em um hospital privado da cidade de Santa Maria
- Rio Grande do Sul (RS), e sua populagdo foi constituida por uma paciente, com

sintomas compativeis com a sindrome da encefalopatia posterior reversivel.

2.1 DESCRICAO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 29 anos, branca, casada, um filho, apresenta
guadro agudo de perda de consciéncia e esfincteres e é levada ao pronto
atendimento por familiares.

No dia 04 de fevereiro de 2021, paciente inicia quadro de perda de
consciéncia e de esfincteres uretral e anal, informada pelo marido, que néo estava
presente durante o inicio do quadro, encontrando a mesma inconsciente sobre a
cama. Paciente se encontra no 10° dia de puerpério, com uma gestacdo sem
intercorréncias, via de parto vaginal com uso de férceps, devido a bradicardia de
recém-nascido, paciente néo faz uso de nenhuma medicacao de forma continua ou
possui patologias prévias conhecidas. Ao exame fisico, estava inconsciente, e é
possivel perceber conteddo fecal na cavidade vaginal, anal e em roupas.

Encaminhada a paciente para unidade de terapia intensiva (UTI), solicitada
tomografia computadorizada (TC) com urgéncia de abdémen total pois € interrogada
a hipétese diagnostica de fistula reto-vaginal devido o uso de férceps durante o parto
vaginal do dia 25/01/2021 e clinica inicial e também TC de cranio devido sintomas
neurolégicos.

Ao laudo da TC de cranio, parénquima cerebral normal, ventriculos e
cisternas sem alteragbes, sulcos entre os giros cerebrais de amplitudes normais,
fossa posterior com atenuacdo normal, sem desvio da linha média, e sem evidéncia
de hemorragias ou lesdo expansiva intracraniana. Na TC do abddémen, bexiga
distendida (bexigoma), questionavel espessamento parietal do cdélon direito, Gtero de
aspecto puerperal, contendo alguns focos gasosos em seu interior, cavidade vaginal
ocupada e distendida por material de aspecto moteado que sugere contetdo fecal,

questionavel presenca de fistula reto-vaginal, pequeno pneumoperiténio. Devido a
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achados em TC de cranio, que ndo mostravam alteracoes, e em TC de abdomen a
paciente é encaminhada para procedimento de colostomia e colporrafia. Apds o
procedimento é relatado que canal de parto ndo apresenta lesdes ou laceracgfes, e
ndo foi identificado fistula reto-vaginal macroscopicamente. E iniciado ampicilina +
sulbactam e clindamicina, além disso, todos os cuidados de suporte.

Em avaliacdo algumas horas apds procedimento a paciente apresenta com
sinais vitais estaveis, é examinado canal vaginal e ndo h& presenca de contetdo
fecal, ao exame neurolégico estava sonolenta, mas responsiva a chamados, com
pupilas isofotorreagentes e com desvio ocular para direita, também apresenta
hemiparesia esquerda de predominio braquial, sem sinais de irritacdo meningea,
escala de Glasgow com 14 pontos. Decide-se entdo solicitar ressonancia magnética
(RNM) de encéfalo e avaliagdo com neurologista.

No dia 05 de fevereiro paciente comeca a apresentar quadro de crise
convulsiva tbnico-clénica com agitacdo psicomotora apds e € prescrito pelo
plantonista diazepan, haloperidol, fenitoina e dexmedetomidina.

As imagens da RNM de encéfalo com contraste mostram um discreto
espessamento e hipersinal T2/FLAIR nas corticais do lobos frontais e regifes
parieto-occipital direita, sendo questionavel esses achados em regido medial do lobo
temporal direito, nota-se também discreta reducdo assimétrica dos sulcos na alta
convexidade frontal direita e regido parietal direita, apdés a administracdo de
contraste parece haver um discreto realce leptomeningeo e de espacos
perivasculares em regides frontoparietais a direita, sistema ventricular de amplitudes
normais, ndo ha evidéncia de colecdes extra-axiais, lesdo expansiva intracraniana
ou desvios da linha média, fluxo de grandes artérias do sistema vertebrobasilar e
carotideo interno de nivel habitual, com impressdo diagnostica de alteracbes
encefalicas supratentoriais de aspecto indeterminado, devendo se considerar um
guadro de encefalite (bacteriana, viral). Apds laudo de RNM de encéfalo séo
mantidos ampicilina + sulbactam e iniciado ceftriaxona e aciclovir conforme
orientacdo de infectologista, solicitado coleta de liquor, que se encontra com
proteinas aumentadas e celularidade baixa, sem mais altera¢des dignas de nota.

Na avaliacdo do dia 06 de fevereiro, a hipotese diagndstica de encefalite

continua interrogada, e a paciente se encontra em melhora do quadro neurolégico,
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discreta paresia de membro inferior esquerdo, é solicitado nova TC de abdomen e
angiotomografia computadorizada de cranio. Na TC de abddémen ndo existem
achados significativos ou sugestivos de fistula reto-vaginal, na angio-TC de cranio
nado ha evidéncia de aneurisma ou de malformacdo arteriovenosa na circulacéao
anterior ou posterior, sendo que as artérias carétidas internas intracranianas,
cerebrais anteriores e posteriores, vertebrais médias, vertebrais intracranianas,
basilar e cerebelares encontram-se pérvias e sem estenose, devido a melhora do
guadro e esses achados, fica interrogado a possibilidade de sindrome da
encefalopatia posterior reversivel.

Em 07 de fevereiro, a paciente se apresenta comunicativa, referindo melhora
do quadro e da paresia em lado esquerdo, Glasgow 15, sem perda vaginal, comeca
a apresentar alguns delirios. No dia 08/02 paciente recebe alta da UTI e é
transferida para leito da unidade, apresentando melhora do quadro neuroldgico, sem
dores, sem perda vaginal, abdémen com colostomia funcionante, sdo mantidos os
antibidticos devido a situagdo abdominal, mas ajustado as doses, e diagnostico
provavel de PRES. No decorrer do dia a paciente continua a apresentar delirios e
alucinacdes, por isso € associado haldol.

E realizada nova RNM de encéfalo em 11 de fevereiro de 2021, e
correlacionado com exames anteriores, observa-se involugcdo parcial do
espessamento e hipersinal T2/LAIR dos giros cerebrais, persistindo apenas em giros
da transicao frontoparietal do hemisfério cerebral direito, comparado aos exames de
controle, sem mais achados. No exame neuroldgio, paciente estavel, com melhora
importante das alteracbes em RNM, sendo a hipdtese diagnéstica de PRES
puerperal, recebe alta hospitalar e indicacdo de acompanhamento ambulatorial,
além disso, é excluida a hipétese de fistula reto-vaginal e a presenca de contetudo
fecal na cavidade vaginal no quadro inicial, se deve a paciente estar usando cinta e
calcinha pos-parto muito justa, o que resultou em ascensdo do conteudo fecal na

cavidade vaginal.

3. RESULTADOS E DISCUSSOES
Quando comparada a incidéncia encontrada nas bibliografias sobre a PRES,

com o quadro da paciente, apesar do perfil epidemiolégico ndo estar completamente
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estabelecido, é possivel perceber que a paciente se encontra dentro da falxa etariae
sexo mais acometido, sendo mais comum em mulheres entre 19 e 48 anos. Ainda
dentro do quadro da paciente, pode-se destacar que a mesma apresenrava um fator
de risco, que parece estar relacionado com o aumento da chance de manifestar a
sindrome. Dentre as causas mais comuns ja citadas, esta o puerpério, que a
paciente se encontrava no 10° dia quando os sintomas se iniciaram.

Pensando na fisiopatologia da PRES, uma das teorias mais aceitas, seria
sobre o desenvolvimento de hipertensdo de forma abrupta, que levaria a um
extravasamento intersticial de plasma e macromoléculas, e consequentemente, um
edema vasogénico. Porém, essa teoria hao se correlaciona muito com o caso, visto
gue nao foi constatado elevagdes da presséao arterial.

Uma segunda teoria sobre a fisiopatologia, propde que a mesma seria devido
a uma disfuncdo endotelial e quebra da barreira hematoencefalica. Essa teoria tem
uma relagdo maior com o quadro da paciente e também com outras apresentagdes
da PRES, em gue os pacientes permanecem normotensos ou ainda hipotensos.
Essa teoria de disfuncdo endotelial, tem sido muito relacionada em casos de PRES
com pré-eclampsia e eclampsia, ou terapias citotoxicas e drogas
imunossupressoras, e ainda, na PRES associada com o puerpério, devido ao
acumulo de liquido que acontece durante a gravidez, aumentando a tendéncia de
desenvolver edema cerebral, como foi descrito no quadro da paciente.

Quando comparado a clinica apresentada pela paciente com a encontrada
nas bibliografias, percebe-se uma semelhanga do quadro, corroborando com o que
Hinchey et al, ja havia descrito em 1996, além dos outros autores que ja foram
citados neste trabalho. Os sintomas da paciente se iniciaram de forma aguda, com
alteracdao do nivel de consciéncia, incluindo a sonoléncia, confusdo mental e
agitacdo em alguns periodos, apresentou também disturbios visuais, como
alucinagcbes de acordo com o que ja foi relatado anteriormente. Ainda, durante o
quadro, a paciente teve convulsdes, que apesar nao terem sido o sintoma de
apresentacao inicial, como pode ser visto em alguns casos, foi de carater ténico-
clénica e generalizada, que € o mais comum, além disso, as convulsbes foram

multiplas e ndo um evento isolado.
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Pode-se observar ainda, que a paciente apresentou sintomas reIaC|onados a
medula espinhal, caracterizados por disfungdo de esfincteres uretral e anal, que
levou inicialmente ao possivel diagnostico de fistula reto-vaginal, ja que durante o
parto foi necessario o uso do férceps, e também por fraqueza nos membros,
apresentado pela paciente desde o inicio do quadro.

Uma alteragdo que costuma ser frequente na apresentacdo de PRES, ¢é a
hipertensao abrupta ou as flutuagdes de pressdo, ndo manifestados nesse caso,
dificultando parcialmente o diagndstico. Porém, conforme afirma Bartynski (2008), a
PRES ja € vista sem hipertensdo ou com apenas um pequeno aumento da pressao
arterial, sendo observado isso uma variedade de relatos de casos.

Como se sabe, o diagnostico de PRES deve ser feito levando em
consideragao a clinica apresentada, e também com a ajuda de alguns exames de
imagem. O exame de imagem mais sensivel e considerado a ferramenta diagnostica
de padrao-ouro € a ressonancia magnética, bem como relata Marcoccia (2019),
pode ser utilizada também a tomografia computadorizada como primeira
investigagdo para pacientes com disturbios neurolégicos agudos. Todavia, a TC
mostra lesdes em apenas 50% dos casos de PRES, como no presente caso
relatado, em que a TC inicial, ndo apresentou alteragdes, atrasando o diagndstico.

Comumente, no exame de imagem, os achados tipicos sdo areas de edema
bilateralmente da substancia branca, nos hemisférios cerebrais posteriores,
particularmente nas regides parieto-occipitais, mas ocorrem variagdes, Como vimos
nos exames da paciente descrita, em que além das regides parieto-occipitais, houve
envolvimento da regiao frontal e temporal. Em concordancia Bartynski e Boardman
(2007) referem que outros locais de lesdo sdo relatados ou demonstrados na
literatura, incluindo os lobos frontais, ganglios da base e tronco encefalico, afirmam

s

ainda, que o giro frontal superior é preferencialmente afetado, e edema do lobo
temporal é visto em uma minoria de pacientes, sendo que na paciente em questao,
parece ter também um acometimento dos giros cerebrais e na regido medial do lobo
temporal direito.

Também vale se a pena destacar que o diagnéstico diferencial de PRES na
gravidez e no puerpério tende a ser dificil, pois inclui condigdes neuroldgicas graves,

como disturbios cerebrovasculares, como ja afirma Cozzolino et al. (2015), além de
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outros diagnésticos diferenciais que o0 mesmo cita, como convulsao parcial,
enxaqueca, doencas inflamatérias ou autoimunes, disturbios metabdlicos e
desmielinizantes, e infec¢des (encefalite e meningite). A infecgdo neuroldgica, era a
principal hipétese diagndéstica quando o caso da paciente foi avaliado inicialmente, o
gue justifica a coleta de liquido cefalorraquiano (LCR), que é o recomendado para a
sequéncia de investigacao diagndstica e exclusao de diagndsticos diferenciais.

Nao ha base cientifica para um tratamento especifico para a sindrome da
encefalopatia posterior reversivel, mas normalmente quando a causa precipitante é
eliminada ou tratada de forma precoce, as alteragdes clinicas e radiolégicas
costumam ser reversiveis.

Para a resolugcédo da sindrome, costuma-se utilizar anti-hipertensivos, caso a
paciente apresente pressao arterial elevada, sempre evitando a redugao muito
rapida ou excessiva dessa pressao, pelo risco de isquemia cerebral. Caso a PRES
esteja ocorrendo devido a uma droga especifica, € recomendado a redugao da dose
ou até mesmo a remog¢ao da mesma, se isso for possivel, e, ainda, deve-se utilizar
antiepilépticos, se necessario, lembrando que apds as anormalidades radiologicas
serem resolvidas, as convulsées costumam cessar, nao necessitando de um
tratamento a longo prazo. E valido ressaltar também, a importancia de tratar as
convulsdes e o estado de mal epiléptico ja que existem evidéncias de infarto
cerebral relacionado. Caso ao fator precipitante seja por pré-eclampsia ou
eclampsia, o parto ou cesariana devem ser considerados e recomendados para que
ocorra a resolucao da sindrome.

Dessa forma, podemos perceber que o tratamento utilizado no relato de caso,
com antiepilépticos e todos os outros cuidados de suporte, se mostrou suficiente
para a regressao espontanea dos sintomas e alteragdes nas imagens caracteristicas
de PRES em alguns dias.

Em suma, o quadro clinico dessa paciente foi totalmente reversivel em alguns
dias, apos o suporte adequado, mas sabe-se que, conforme relatos de Marcoccia et
al (2019), se o manejo for adiado, ha um alto risco de dano neurolégico permanente.
Além disso, € preciso monitorar a paciente pelo risco de voltar a apresentar esses

sintomas caracteristicos de PRES, pois ja foi relatado que a sindrome pode
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recidivar, e também deixar consequéncias com o passar dos anos da apresentagao

aguda.

4. CONCLUSAO

O reconhecimento inicial da PRES €& fundamental para um progndstico
positivo, com uma completa reversao sintomas. Para isso o diagnostico deve ser
feito corretamente, a partir da suspeigéo clinica, e 0 manejo deve se iniciar 0 mais
precocemente possivel. Assim, € necessario sempre um alto indice de suspei¢cdo em
associagdo com exames de imagem, preferencialmente ressonancia magnética,
para que o diagndstico seja feito de maneira rapida e eficaz.

Embora ndo se tenha um tratamento definido para essa condigdo, 0
reconhecimento e manejo adequado da paciente, especialmente quando presente a
hipertensao, resulta em uma melhora mais rapida e reversivel da sindrome. No caso
relatado, percebe-se que apesar de a PRES nao ter sido a primeira hipotese
diagnostica, a paciente foi manejada de forma correta, levando a uma melhora

clinica e radioldgica.
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