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RELATO DE CASO/CASE REPORT

SINDROME DA ENCEFALOPATIA POSTERIOR REVERSIVEL (PRES)
RESULTADO DE NEFRITE LUPICA - UM RELATO DE CASO

POSTERIOR REVERSIBLE ENCEPHALOPATHY SYNDROME (PRES)
RESULT OF LUPUS NEPHRITIS - A CASE REPORT

Ana Karyn Ehrenfried de Freitas?, Leticia Rosevics?, Karoline Furusho Pachecol
RESUMO

Introdug@o: a sindrome da encefalopatia posterior reversivel € uma alteracédo clinica-radiolégica caracterizada como cefaleia,
convulsao, alteracao visual e do estado mental, comumente associada a diversas causas, tais como encefalopatia hipertensiva,
insuficiéncia renal, uso de imunossupressores e doengas autoimunes. Relato de caso: apresentamos um caso de uma paciente
jovem com ldpus eritematoso sistémico que, em um contexto de manifestacdo da doenca com nefrite IGpica e hipertensdo
grave, evoluiu com cefaleia intensa e crises convulsivas, apresentando lesoes hipodensas em lobos posteriores em tomografia
computadorizada de cranio, compativeis com PRES. Discussdo: dada a peculiaridade do caso e a fisiopatologia multifatorial da
PRES, o caso torna-se emblematico e que deve sempre ser considerado quando pacientes apresentarem alteragdes clinicas
sugestivas, devendo-se confirmar o diagnostico com exames de imagem.
Descritores: Encefalopatia, IUpus eritematoso sistémico, nefrite lipica

ABSTRACT

Introduction: the posterior reversible encephalopathy syndrome is a clinical - radiologic disturbance characterized by headache,
seizures, visual disturbances and altered mental status, commonly associated with several causes such as hypertensive
encephalopathy, renal failure, immunosuppressants use and autoimmune diseases. Case report: we present a case of a young
patient with systemic lupus erythematosus in a context its manifestation with lupus nephritis and severe hypertension,
presenting severe headache and seizures, with hypodense lesions in posterior lobes in computed tomography, compatible with
PRES. Discussion: given the peculiarity of the case and the multifactorial pathophysiology of PRES, the case becomes
emblematic and should always be considered when patients present suggestive clinical, and must be confirmed with imaging
exams.
Keywords: Encephalopathy, systemic lupus erythematosus, lupus nephritis
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INTRODUCAO

Em 2000, Casey et. al nomeou uma ja conhecida
alteragao  clinico-radiolégica como  Sindrome da
Encefalopatia Posterior Reversivel (PRES)1. Tal sindrome
foi inicialmente descrita em 1996 a partir de uma série de
casos, caracterizada como cefaleia, convulsao, alteragao
de estado mental e alteracdo visual transitoriaZ2.

Na literatura, ha divergéncias quanto a
fisiopatologia da PRES, com duas teorias possiveis. A
primeira é consequéncia de hipertensao grave com falha
da autorregulagdo do tbnus vascular e hipoperfusao
cerebral, resultando em vasodilatacao e edema
vasogénico. A outra teoria, concluida a partir de
cateterismo, demonstra vasoespasmo, diminui¢cao do fluxo
sanguineo cerebral, isquemia e edema citotoxicols. Estas
alteracbes se manifestam na Ressonancia Magnética (RM)
e Tomografia Computadorizada (TC) de cranio como edema
subcortical, cortical e lesoes profundas, principalmente nos
lobos occipital e parietal, podendo estar presentes em
outras localizagoes como lobos temporal e frontal, ponte e
cerebelof8,

Dentre suas etiologias menos frequentes
constam infecgoes sistémicas e as doengas autoimunes,
como o lipus eritematoso sistémico (LES), mesmo durante
periodos sem uso de imunossupressores, o qual por suas
caracteristicas e apresentacdes peculiares pode, por varios
mecanismos, levar ao PRES4.5.:8,

Este relato discute o quadro clinico de uma
paciente com diagnéstico de LES e hipertensdo arterial
sistémica (HAS) internada por nefrite IUpica, que evoluiu
com cefaleia de forte intensidade, agitacao psicomotora e
convulsdao, em vigéncia de crise hipertensiva, com
alteracao em TC de cranio sugerindo PRES.

RELATO DE CASO

Paciente feminina, 39 anos, com histéria prévia
de LES com diagnéstico ha 7 anos, porém sem tratamento
adequado ha um ano, hipertensdo e hipotireoidismo, deu
entrada no servico de terapia semi-intensiva com quadro
de dor toracica e pico hipertensivo (220x110 mmHg).
Relatava ainda inicio de proteinlria e aumento de
creatinina ha cerca de 6 meses sem acompanhamento
apropriado, além de dispneia progressiva ha cerca de 3
meses, sendo aventada, portanto, a hipétese diagndstica
de nefrite ldpica. Negava manifestagdes llpicas prévias
renais, neurolégicas, cardiacas ou em serosas. Ao exame
fisico, apresentava-se hipertensa e com edema de
membros inferiores de 2+/4+, com presenca de cacifo e
exame segmentar sem outras alteragoes. Os exames
laboratoriais iniciais mostravam uma creatinina de
4,7mg/dl, ureia de 83 e um potassio de 5,7. Dos exames
complementares solicitados para nefrite lGpica mostravam
ainda uma proteindria de 616,5 mg/24h (202,5mg/dl), C3
de 45,2 e C4 de 10,5.
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Iniciadas medidas de controle hipertensivo com
furosemida e nitroglicerina, sem resposta, além de
pulsoterapia com metilprednisolona com ciclofosfamida e
reintroducao de hidroxicloroquina para manejo da nefrite
lGpica, evoluindo, no entanto, com piora importante da
cefaleia. Devido ao quadro de hipercalemia, hipertensao
refrataria, hipervolemia e oligiria, foi optado por iniciar
hemodidlise, além de manter as medidas iniciais,
entretanto, a paciente evoluiu com dois episodios de crise
convulsiva, sendo necessario hidantalizacdo para controle
do quadro.

Solicitada tomografia de cranio, que demonstrou
lesbes hipodensas bilaterais, irregulares, na transicao
cortico-medular, predominando nas porgcdes posteriores
dos hemisférios cerebrais, compativel com sindrome de
PRES, além de focos hipodensos em cerebelo e lobo
frontal, podendo representar area de pequeno
sangramento consequente ao PRES (imagem 1).

Mantido plano de diélise e nitroprussiato em
bomba infusora para controle hipertensivo, com introdugao
de outros anti-hipertensivos para retirada gradual do
nitroprussiato. Paciente evoluiu com boa resposta as
medidas de controle hipertensivo e hemodialise,
recebendo alta para a enfermaria cerca de 15 dias apés a
admissdo para controle pressoérico, ndo foi realizado
bidpsia renal pois a paciente se negou a realizar o
procedimento. Paciente recebeu alta depois de 1 més e
10 dias, mantendo acompanhamento do LES, da nefrite
Ipica e da hipertensdo com a reumatologia e nefrologia.

DISCUSSAO

O lUpus eritematoso sistémico (LES) consiste em
uma doenga inflamatéria crénica autoimune com grande
variabilidade clinica em termos de gravidade, podendo
apresentarse desde a forma cutanea, até o
comprometimento de érgaos vitais, com evolugao entre
esses dois extremos nao totalmente previsivel®. Dentre as
lesbes organicas, uma das mais letais consiste no
envolvimento renal, necessitando de altas doses de
corticoides, internagoes frequentes e terapia de
substitui¢cao renal em 10% a 30% dos casos, sendo que a
sua presenca diminui a sobrevida dos pacientes em cerca
de 88% em 10 anos®:10,

A nefrite lGpica apresenta diferentes estagios e
também um curso flutuante, com remissao e reativagao®.
Para tanto, foi dividida histopatologicamente em 6
subtipos, que tendem a ter diferencas histolégicas, clinicas
e de prognostico®1l. De uma maneira geral, as formas
mais graves apresentam franca insuficiéncia renal com
proteindria macica e outros comemorativos de sindrome
nefrética, como a hipertensdo no caso da nossa paciente

A PRES é caracterizada por cefaleia, convulsédo,
alteragao de estado mental e alteragao visual transitéria2 e
estda associada, com maior frequéncia, com crise
hipertensiva, insuficiéncia renal e medicamentos
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imunossupressores. Em estudo com 120 pacientes com
diagnéstico de PRES, 45% eram portadores de doencgas
autoimunes, 57% estavam em insuficiéncia renal e 86%
estavam em vigéncia de crise hipertensiva, sendo a média

da pressao arterial sistélica de 191 mmHg e da diastdlica
de 104 mmHg!2, sendo todas essas caracteristicas
presentes no quadro apresentado neste artigo.

Imagem 1: Sequéncia de 3 cortes de tomografia de cranio
mostrando areas hipodensas difusas em regido posterior do
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cortex.

A PRES no LES tem sua primeira descricao em
2006 e considera-se que sua patogénese é multifatoriall3.
Em um periodo de quatro anos, Varaprasad et al avaliaram
13 pacientes com diagnéstico de LES com PRES, todas
eram mulheres jovens, com idade média de 23 anos14.

Os achados clinicos ndo sdo suficientes para
fazer o diagnéstico de PRES. Nesse caso, exames de
imagem tem papel fundamental, tanto a tomografia
computadorizada (TC) como a ressonancia nuclear
magnética (RNM)813, As lesbes sao caracterizadas por
anormalidades na substancia branca e cinzenta, afetando
predominantemente regides posteriores48. Na TC, areas
hipodensas difusas indicam as regides afetadass.
Usualmente, a regido posterior € a mais acometida, sendo
0s lobos parietais e occipital envolvidos em 98% dos
casos®12, As lesdes podem ainda afetar os lobos frontal
(68%), temporal (40%) e hemisférios cerebelares (30%),
como ocorrido na nossa paciente4.812,15, 0
comprometimento simétrico e bilateral é altamente
sugestivo de PRESS.

A evolucdo desta condicdo potencialmente
reversivel ird depender da abordagem terapéutica, que é
baseada no controle e redugdo dos possiveis fatores
desencadeantes, como medicamentos e hipertensao, além
de medidas de suporte. No LES o tratamento mais
adequado a sindrome nem sempre é simples, tendo em
vista que tanto nefrite, atividade da doenca e os préprios
imunossupressores utilizados no tratamento podem
desencadea-la, tornando a escolha mais adequada ainda
obscura ao clinico e reumatologistal3. Como discutido
anteriormente, a sindrome de PRES estd comumente
associada a encefalopatia hipertensiva, insuficiéncia renal,
algumas medicacoes (como as imunossupressoras) e,
mais raramente, a doencas autoimunes. No presente
relato de caso, temos uma paciente que apresentava nao
somente essas causas mais comuns da PRES como
também o LES, deixando esse quadro ainda mais peculiar.
Apesar de ja possuir hipertensdo de longa data, a
associacao desses fatores foi determinante para o
desenvolvimento do quadro clinico caracteristico da
sindrome, sendo confirmada pelas lesées tipicas presentes
na TC de créanio.
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