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Resumo

Introducao: A Sindrome de Encefalopatia
Posterior Reversivel (SEPR) engloba um
conjunto de achados clinico-radiologicos,
associados a hipertensdo arterial sistémica
grave. Este relato de caso propde discutir a
identificacdo, o diagnéstico e o manejo de
SEPR na populagdo pediatrica. Apresentagao
do caso: Paciente do sexo feminino, 10 anos,
admitida em pronto-atendimento com queixa
de oliguria e edema generalizado. Ao exame
fisico inicial, a unica alteragdo presente era
anasarca. A investigagdo diagnéstica revelou
sindrome nefrotica, iniciando-se tratamento
clinico. Evoluiu no 8° dia de internagio
com pico hipertensivo, perda visual subita,
redu¢do do nivel de consciéncia, nistagmo
e crises convulsivas focais, demandando
intubacdo. Foi transferida para Unidade de
Terapia Intensiva, com melhora neurologica,
apOs a terapéutica instituida. Tomografia
de cranio evidenciou area de hipodensidade
discreta em substancia branca do lobo
occipital e assimetria anteroposterior de
sulcos, compativel com SEPR. Discussao: A
SEPR decorre de edema cerebral vasogénico
de instalacdao aguda ou subaguda. Sintomas
descritos incluem cefaleia e alteraciao
de consciéncia, estupor, coma, déficits
neuroldgicos, convulsdes e cegueira cortical.
As nefropatias constituem as principais
causas de SEPR em pediatria. A ressonancia
magnética com difusio de moléculas
¢ o padrio-ouro para o diagndstico.
Os objetivos iniciais sdo a reduc¢do dos
niveis pressoricos, terapia antiepiléptica,
correcao de disttirbios hidroeletroliticos
e do equilibrio 4cido-bésico, e manejo da
hipertensdo intracraniana. Conclusao: A
SEPR ocorre associada a hipertensdo aguda.
O diagnéstico precoce e manejo adequado
podem determinar melhor progndstico e
minimizar a gravidade do curso clinico.

Palavras-chave: Sindrome da Leucoence-
falopatia Posterior; Pediatria; Nefrologia;
Neurologia.

ABSTRACT
Introduction: The posterior reversible
encephalopathy (PRES) syndrome

encompasses a set of clinical-radiological
findings associated with severe systemic
arterial hypertension. This case report
proposes to discuss the identification,
diagnosis, and management of PRES in the
pediatric population. Case presentation:
Female patient, 10 years old, admitted to
the emergency room with complaint of
oliguria and generalized edema. At the initial
physical exam, the only alteration present
was anasarca. The diagnostic investigation
revealed nephrotic syndrome, and clinical
treatment was started. She evolved on
the 8th day of hospitalization with peak
hypertension, sudden visual loss, reduced
level of consciousness, nystagmus, and
focal seizures requiring intubation. She
was transferred to the Intensive Care Unit,
with neurological improvement, after the
established therapy. CT scan revealed a
discrete hypodense area in the white matter
of the occipital lobe and anteroposterior
groove asymmetry, compatible with PRES.
Discussion: PRES is due to vasogenic cerebral
edema of acute or subacute installation.
Symptoms include headache and altered
consciousness, stupor, coma, neurological
deficits, seizures and cortical blindness.
Nephropathies are the main cause of PRES in
pediatrics. Magnetic resonance imaging with
diffusion of molecules is the gold standard for
diagnosis. The initial treatment objectives are
the reduction of blood pressure, antiepileptic
therapy, correction of hydroelectrolytic and
acid-base disorders and management of
intracranial hypertension. Conclusion: PRES
is associated with acute hypertension. Early
diagnosis and proper management may
determine a better prognosis and minimize
the severity of the clinical course.

Keywords: Posterior Leukoencephalopa-
thy Syndrome; Pediatrics; Nephrology;
Neurology.



INTRODUCAO

A Sindrome de Encefalopatia Posterior Reversivel (SEPR)
corresponde a um conjunto de achados clinicos e radio-
légicos caracterizados por um espectro variavel de gra-
vidade de cefaleia, nduseas, vomitos, distirbios visuais,
déficits neuroldgicos focais e convulsdes associadas a hi-
pertensdo arterial sistémica grave.! A incidéncia real de
SEPR permanece desconhecida,> destarte, o presente arti-
go propde descrever a apresenta¢do clinica e radiologica
de um caso de SEPR em paciente pediatrico, bem como
discutir o diagnéstico e 0 manejo dessa condigio.

APRESENTACAO DO CASO

Uma menina de 10 anos de idade com histéria patold-
gica pregressa de sindrome nefrdtica recidivante, devido
a provéavel doenca de lesdes minimas, foi admitida no
hospital, relatando edema de membros inferiores iniciado
havia 15 dias, apds desmame corticoterapico, evoluindo
havia 5 dias para anasarca, além de redugio do volume
urindrio, coriza e tosse seca. O exame fisico revelou ana-
sarca, estado neuroldgico preservado, escala de coma
de Glasgow 135, pupilas isocoricas e fotorreagentes, sem
sinais meningeos ou déficits focais, comunicativa, com
palidez mucosa e cutinea discreta. Hemodinamicamente
estavel, normotensa para a idade e estatura (pressao arte-
rial no membro superior direito 90x60 mmHg), pesando
33 kg e com peso seco estimado de 27 kg.

Os exames iniciais identificaram hipoalbumine-
mia significativa (2,1 g/dL), proteintria (4 +/4+), au-
séncia de azotemia (36 mg/dL de ureia e 0,55 mg/dL
de creatinina), hemograma normal, anticorpos anti-
-estreptolisina O negativos e proteina C reativa de 3,0
mg/L. Ela foi hospitalizada com hipétese diagndstica
de glomerulopatia descompensada, provavelmente
desencadeada por uma infec¢do viral inespecifica.
Exames subsequentes revelaram proteintria nefroti-
ca (3.506 mg em 24 horas), volume urindrio de 400
mL em 24 horas, equivalente a 0,62 mL/kg de peso
seco estimado, relacdo albumina/globulina reduzida
(1,0), ultrassonografia renal normal, dislipidemia (co-
lesterol total 553 mg/dL e triglicerideos 375 mg/dL),
ionograma normal e urocultura e hemocultura negativas.

O tratamento foi instituido com albumina (1,5 mg/
kg/dia por 2 dias), prednisona (10 mg/dia) e furosemida
(40 mg/dia), necessitando de aumento da dose de furose-
mida até 60 mg/dia e associacao de espironolactona 50
mg/dia até que houvesse resposta clinica satisfatéria com
perda de peso, redugdo significativa do edema e diurese
com fluxo maior que 1 mI/kg/h.
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No oitavo dia de internacdo, a paciente apresen-
tou pico hipertensivo grave (180x100 mmHg — acima
do percentil 99 para a idade e estatura), sendo me-
dicada com captopril por via oral (2 doses de 25 mg
cada) e hidralazina por via venosa (2 doses de 0,2 mg/
kg), sem sucesso, e persisténcia de niveis de pressio
arterial em torno de 150x100 mmHg. Foram inicia-
das monitoragdo continua dos sinais vitais e oxige-
noterapia via cateter nasal a 2 L/min devido a queda
de saturacdo no ar ambiente para 80%. A paciente
evoluiu rapidamente com cefaleia holocraniana gra-
ve, nistagmo horizontal, crises epilépticas focais, per-
da subita bilateral da acuidade visual e reducio do
nivel de consciéncia, com Glasgow variando de 6 a 8.

Devido a rdpida deterioragdao do estado mental e
a manutengdo da hipertensdo arterial, apesar da te-
rapia estabelecida, a paciente foi encaminhada para
a unidade de terapia intensiva (UTI) do hospital,
exigindo uma sequéncia rdapida de intubagdo e in-
fusdo continua de midazolam (come¢ando com 0,5
mcg/kg/min). Apds a sedacdo, houve estabiliza¢dao
hemodinamica e neuroldgica, com redugido dos va-
lores pressoricos sem a necessidade de vasodilata-
dores intravenosos e outros antiepilépticos. Ela foi
transferida no mesmo dia em uma UTI movel para
um hospital equipado com UTI pediatrica. A tomo-
grafia computadorizada realizada revelou uma drea
de hipodensidade discreta, sugestiva de edema, na
substancia branca do lobo occipital e assimetria do
sulco antero-posterior, compativel com SEPR.

DiscussAo

A SEPR é desencadeada por edema cerebral de origem
vasogénica, tipicamente de instalacdo aguda. Sinais
e sintomas incluem cefaleia, alteracio do estado de
consciéncia, levando a estupor e coma, déficits neuro-
l6gicos focais, convulsdes, nduseas, vomitos, confu-
sao mental e alteracdes visuais resultantes do envolvi-
mento do cértex occipital.

A fisiopatologia permanece controversa, e dois
mecanismos foram propostos. O primeiro sugere que a
hipertensdo grave excede a capacidade de autorregula-
¢do da pressdo arterial dos vasos cerebrais, resultando
em hiperperfusdo cerebral, lesio endotelial e edema
vasogénico. A segunda teoria propde que a vasocons-
tricao cerebral excessiva devido a esses mecanismos de
autorregulacdo leva a hipoperfusio e isquemia cere-
bral, com subsequente formag¢io de edema vasogénico.’
Esses mecanismos sdo descritos na Figura 1.
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Figura 1. Fisiopatologia da encefalopatia hipertensiva na SEPR.
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Encefalopatia Hipertensiva da Sindrome PRES

Estima-se que a hipertensdo arterial sistémica (HAS)
tenha prevaléncia de aproximadamente 25% na popu-
lagdo adulta brasileira,’ e o ntimero cai para cerca de 1%
na populagio pedidtrica, estando associado em todas as
faixas etarias a sobrepeso/obesidade e, principalmente
em criancas menores de 6 anos, a doengas renais paren-
quimatosas e glomerulares que cursam com sindrome
nefritica ou nefrotica, estenose ou obstrucio da artéria
renal e coarctagdo da aorta na maioria dos casos,” 0 que
aponta para as nefropatias como a principal causa de
SEPR na infincia e explica a relativa raridade de casos
relatados de SEPR em pacientes pedidtricos quando
comparados a populacio adulta.

O principal achado radiolégico é o edema cere-
bral, e a ressonancia magnética (RM) com difusdo de
moléculas é o padrio ouro atual, pois permite a dife-
renciagdo do edema citotdxico do edema vasogénico
sugestivo de SEPR.%° Fugate et al. analisaram estudos
de imagem de 120 casos e concluiram que a regido
mais comumente afetada era a parieto-occipital, pre-
dominantemente a 4rea subcortical.!
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O manejo adequado da crise hipertensiva no
contexto da emergéncia neurovascular, com risco de
dano orgénico iminente, visa reduzir os niveis pres-
soricos em 20-25% em duas horas, e o uso de ura-
pidil e clonidina como primeira linha de tratamento
¢ indicado. Como terapia antiepiléptica, benzodia-
zepinicos, valproato, levetiracetam e magnésio sdo
alternativas terapéuticas eficazes. Os niveis séricos
de magnésio devem ser avaliados periodicamente se
ele for utilizado na terapia. O manitol pode ser usa-
do para tratar a hipertensdo intracraniana e, apenas
em casos selecionados, considerar drenagem de uma
eventual hemorragia para descompressio ou mesmo
hemicraniotomia.'' O manejo clinico é descrito na
Figura 2.

Quanto ao progndstico, 25-45% dos pacientes
apresentam achados radioldgicos persistentes e 10-
25% apresentam déficits neuroldgicos sem recupera-
¢do completa. Até 8% dos pacientes necessitardo de
tratamento cronico para epilepsia. A taxa de recor-
réncia é de 5% a 15% em 2 anos.!!




Figura 2. Manejo terapéutico da SEPR.
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ConcLusAo

A SEPR resulta da falha dos mecanismos de autor-
regulagao cerebrovascular em um contexto de niveis
elevados de pressdo arterial. A hipertensdo secundaria
em criancas é comumente relacionada a alteragoes
renais, sugerindo que estas sejam a principal etiologia
da SEPR na infincia. O diagndstico precoce e o ma-
nejo adequado podem determinar um melhor prog-
noéstico e minimizar a gravidade de seu curso clinico.
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