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CASO CLINICO

Sindrome de encefalopatia posterior reversivel em duas criancas previamente

saudaveis
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Resumo

A sindrome de encefalopatia posterior reversivel € caracteri-
zada por cefaleias, alteracdo do estado de consciéncia, con-
vulsdes, manifestagdes visuais, e alteragdes imagioldgicas
generalizadas de predominio posterior, reversiveis, semelhan-
tes em todos os casos, independentemente da causa prima-
ria. Hoje sabe-se que nem sempre atinge apenas a substancia
branca, ndo se limita ao envolvimento da circulacio cerebral
posterior € nem sempre € reversivel. Apresentam-se os casos
de dois jovens, previamente sauddveis, com as manifestacdes
clinicas e alteracdes imagioldgicas desta sindrome. Salien-
tava-se hipertensdo arterial de inicio stbito. Apds controlo
tensional houve uma evolugdo clinica e radioldgica favora-
vel. Perante um quadro convulsivo inaugural, a avaliacdo da
pressdo arterial e a identificacdo do padrao neurorradiolégico
tipico permite intervir precocemente nesta entidade, evitando
o estabelecimento de lesdo neuronal permanente.

Palavras-chave: encefalopatia posterior reversivel, convul-
soes, hipertensdo arterial
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Posterior reversible encephalopathy syndrome
in two healthy children

Abstract

Posterior reversible encephalopathy syndrome is characterized
by headache, altered mental status, seizures, visual manifesta-
tions, and generalized reversible imaging changes, predomi-
nantly posterior, similar in all cases, regardless of the primary
cause. It is now known that not always reaches only the white
matter, is not limited to the involvement of the posterior cerebral
circulation and is not always reversible. We present the cases of
two previously healthy children, with clinical manifestations
and imaging pattern of this syndrome. Both had hypertension
of sudden onset. After blood pressure control there was favora-

ble clinical and radiological outcome. In face of seizures of new
onset, blood pressure evaluation and identification of neurorra-
diologic typical pattern allows early intervention, avoiding the
establishment of permanent neuronal damage.
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Introducao

A sindrome de encefalopatia posterior reversivel (SEPR) foi
descrita pela primeira vez por Hinchey et al em 1996'. Os
autores descreveram uma sindrome caracterizada por cefa-
leias, alteracdo do estado de consciéncia, convulsdes, mani-
festacOes visuais, e alteracdes imagioldgicas generalizadas de
predominio posterior, reversiveis'.

Habitualmente surge no contexto de doencas sistémicas, e em
idade pedidtrica foi identificado no contexto de insuficiéncia
renal, terapéutica com imunossupressores, doencas autoimu-
nes como lipus eritematoso sistémico, hipertensdo arterial
idiopatica (HTA), entre outrasS. A sua apresentacdo em
criangas previamente saudéveis é rara.

As manifesta¢des clinicas mais frequentes incluem cefaleias,
convulsdes, alteracdo da consciéncia e manifestagdes visu-
ais'”. Foram descritos casos de mal convulsivo como apre-
sentacdo inicial de SEPR®. A abordagem adequada implica a
identificac@o e tratamento da causa subjacente como comple-
mento da terapéutica anticonvulsivante?®.

O diagnéstico diferencial inclui doengas com traducdo radio-
l6gica reversivel como acidente vascular cerebral da circula-
¢do posterior, trombose venosa cerebral, vasculite do sistema
nervoso central, encefalite e estado de mal convulsivo®.

O electroencefalograma (EEG) apresenta frequentemente
alteragdes inespecificas’.
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A tomografia computadorizada craneoencefilica (TC-CE) ¢
geralmente o primeiro exame realizado. No entanto, a sensibi-
lidade deste exame € baixa, com alteracdes em apenas cerca de
50% dos casos*®. As alteragdes tipicas descritas na ressonincia
magnética craneoencefdlica (RMN-CE) incluem a presenca
de sinal hiperintenso em T2 e FLAIR, que corresponde a dreas
de edema vasogénico. As lesdes sdo habitualmente focais e
simétricas. No entanto, podem ser também encontradas formas
parciais, assimétricas ou mistas, o que dificulta o diagndstico.
Os lobos parietal e occipital sdo os mais frequentemente envol-
vidos, seguidos pelo lobo frontal, a regido temporo-occipital
inferior e cerebelo. Estdo também descritas dreas focais de
edema vasogénico nos ginglios da base, tronco cerebral e na
capsula interna/externa. As lesdes podem tornar-se confluentes
a medida que a extenséo do edema aumenta’-°.

Os mecanismos fisiopatologicos da formacdo de edema
vasogénico ndo estdo totalmente esclarecidos. Os diferentes
processos sistémicos em que ocorre a SEPR apresentam
caracteristicas biolégicas comuns como activagdo do sistema
imune, lesdo endotelial e instabilidade vascular. O envol-
vimento predominante da circulagdo cerebral posterior &
aparentemente secunddrio & menor inervacdo simpdtica da
parede vascular deste territério, que o torna mais vulnerdvel a
alteracdes hemodinamicas!®'2.

Em idade pedidtrica esta sindrome é pouco conhecida. Atra-
vés da apresentacdo destes casos pretende-se destacar as
manifestagdes clinicas e imagiolégicas da SEPR, salientando
que o seu diagndstico e tratamento precoces sdo importantes
para a reversibilidade das lesdes™.

Relato de caso

Caso um: Adolescente de treze anos, sexo masculino, obeso
(indice de massa corporal 27K g/m?, p95-97), com anteceden-
tes familiares de epilepsia, admitido por cefaleias e convul-
sdes ténico-clonico parciais com generalizagdo secunddria.
Da observacdo salientava-se escala de comas de Glasgow 14,
pressdo arterial (PA) 160/109 mmHg (PAs e PAd >p99), sem
sinais neurolégicos focais. Foi realizada TC-CE que revelou
hipodensidade subcortical temporo-occipital esquerda, e o
EEG mostrou electrogénese de base ligeiramente lenta de
modo difuso e irregular, interferida por lentificacdo teta-delta
e delta com projeccdo bilateral e assincrona em dreas pos-
teriores parieto-occipitais. A RMN-CE documentou lesdes
hiperintensas em T2 multifocais localizadas na substancia
branca justacortical e com discreta extensdo ao cértex, de
expressdo bilateral e predominantemente posterior, e lesdes
de menores dimensdes nos niicleos internos dos globos pali-
dos e na substincia branca periatrial esquerda. Foi iniciada
terapéutica com carbamazepina 10mg/Kg/dia e captopril
100mcg/Kg/dia, com evolucdo clinica favordvel. O estudo
imagioldgico, repetido apds nove semanas, revelou a regres-
sdo imagioldgica quase total das lesdes. Cinco anos apds o
episddio inaugural, ndo se repetiram convulsdes, mantendo
terapéutica com carbamazepina (6mg/Kg/dia). Apesar de
uma extensa investigacdo, ndo foi possivel documentar uma
etiologia secunddria para a HTA.
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Caso dois: Crianca do sexo masculino, seis anos de idade,
saudéavel, admitido por quadro de dor abdominal com trés
dias de evolucdo, vomitos e cefaleias. No dia do internamento
apresentou quatro convulsdes parciais com generalizagdo
secunddria e duas crises parciais com alteracdes visuais, com
recuperagdo do estado de consciéncia entre crises. A admissdo
apresentava escala de comas de Glasgow 14, PA 130/68 mmHg
(PAs > p99 e PAd p50-90), sem sinais neuroldgicos focais, e
a fundoscopia nélo apresentava alteracdes. Realizou-se TC-CE
que ndo mostrou alteragdes ¢ EEG que revelou actividade
epileptiforme com inicio na regido temporo-occipital e gene-
ralizacdo secunddria. A RMN-CE documentou alteragdes mul-
tifocais de sinal (hipersinal na ponderacdo T2) supratentorial
bilateral assimétrico de predominio esquerdo, em localizag@o
occipital e parietal posterior, temporal posterior direita, frontal
superior e média esquerda (Imagem). Foi iniciada terapéutica
com carbamazepina 10mg/Kg/dia e propranolol 0,8mg/Kg/
dia. Apresentou evolucdo clinica favordvel com regressao das
queixas de cefaleias e convulsdes e normalizagdo da PA. Foi
repetido EEG as seis semanas que ndo mostrou actividade epi-
leptiforme e RMN-CE que documentou a regressio das lesoes.
Foi suspensa a terap€utica com carbamazepina ao fim de seis
meses, mantendo terapéutica com propranolol. Tal como no
caso clinico anterior, ndo foi encontrada etiologia secundaria
de HTA, com um seguimento de trés anos.

Figura 1. Segundo caso na admissdo; ressonancia magnética
nuclear cranio encefélica, plano axial, T2 FLAIR. Alteragdo mul-
tifocal do sinal supratentorial bilateral assimétrico de predominio
esquerdo. As éareas de sinal andmalo tém localizagdo occipi-
tal e parietal posterior bilateral, com maior expressado esquerda.

Discussao

Os autores apresentam os casos de duas criangas, previamente
saudéveis, com o diagnostico de SEPR no contexto de HTA
de inicio subito. Estdo descritos casos desta sindrome ¢ HTA
idiopadtica, tal como os casos relatados, embora a maior parte
dos casos descritos na literatura estdo associados a doengas
sistémicas (Quadro)’!!.

A elevacdo stbita da PA, presente em cerca de 70-80% dos
pacientes?, parece desempenhar um papel determinante na
fisiopatologia da SEPR, relacionado com o desequilibrio dos
mecanismos de auto-regulacdo da barreira hematoencefélica.
Com a normaliza¢do da PA observa-se habitualmente regres-
sdo dos sinais e sintomas e das alteracdes imagioldgicas!'® 12,
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Quadro. Situagdes associadas a sindrome de encefalopatia posterior
reversivel, adaptado de Bartynski’

Gravidez (preeclampsia/eclampsia)

Pés-transplante

Transplante de érgéo soélido

Transplante de medula alogénico

Farmacos
Ciclosporina, Tacrolimus (FK-506), Citarabina,
Cisplatina, Gemcitabina, Tiazofurina,
Bevacizumab, Inibidor de cinase BAY 34-9006

Infecgao/Sépsis/Choque

Sindrome de resposta inflamatéria sistémica

Disfungé&o multiorganica

Doengas autoimunes

Lupus sistémico eritematoso

Esclerodermia

Poliarterite nodosa

Hipomagnesémia

Hipercalcémia

Hipocolesterolémia

Imunoglobulina endovenosa

Sindrome de Guillain-Barré

Overdose de efedrina

Dialise / eritropoietina

Sindrome de lise tumoral

HTA idiopatica de inicio subito

As manifestagdes clinicas nos dois casos, cefaleias, con-
vulsdes e alteracdes visuais, foram idénticas as descritas na
literatura, e fazem parte da apresentagdo classica da SEPR'.
As convulsdes que os dois jovens apresentaram, mdltiplas e
com generaliza¢@o secunddria, foram também semelhantes as
descritas na literatura®.

Quanto a avaliacdo imagioldgica, os pacientes que foram sub-
metidos inicialmente a TC-CE apresentaram frequentemente
exames normais, como no segundo caso, ou lesdes inespeci-
ficas. Nos dois casos foram identificadas lesdes de predomi-
nio posterior na RMN-CE, e lesdes envolvendo as regides
frontais e os ginglios da base, padrdes de SEPR descritos por
vérios autores’®,

Apesar da extensa investigagdo laboratorial e imagiolégica néo foi
encontrada etiologia secundéria para a HTA em ambos 0s casos.

N

Quanto a terap€utica anticonvulsivante, a maior parte dos
autores preconiza a suspensao da terapéutica precocemente’®,
A decisdo de manter terapéutica com carbamazepina em dose
baixa no primeiro caso deveu-se aos antecedentes familia-
res de epilepsia e por factores ligados a acessibilidade. No
segundo caso, foi suspensa apds seis meses, sem recidiva apds
tr€s anos de seguimento.

A instituicdo precoce de terapéutica anticonvulsivante, e em
simultdneo da doenga sistémica associada, poderd evitar a
evolucdo do edema vasogénico para edema citotéxico do qual
poderdo resultar sequelas permanentes”*'°. Nos casos relata-
dos, apos controlo da PA houve evolugdo clinica favordvel,
sem novos episddios convulsivos, e ocorreu uma regressao
das lesdes imagioldgicas descritas inicialmente, as nove e seis
semanas de seguimento.
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A maior parte dos autores sugere a reavaliagdo imagioldgica
apos resolugdo dos sintomas. No entanto nfio existe consenso
na literatura sobre a altura ideal para realizar esta reavaliacdo,
estando descritas resolucdo imagioldgica entre oito dias a 17
meses apds o episédio inaugural'”.

Assim, perante um quadro convulsivo agudo inaugural, a
avaliacdo da PA e a identificacdo do padrio neuroradiologico
tipico permite intervir precocemente na SEPR, evitando o
estabelecimento de lesdo neuronal permanente, sendo por
isso fundamental a sensibilizacdo dos pediatras para este
diagndstico.
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