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Sindrome de Encefalopatia Reversible Posterior (PRES)

Sindrome clinico-radiologico -> afecta principalmente a la sustancia
blanca posterior del cerebro

La reversibilidad del sindorme -> caracteristica importante, pero no
siempre se observa

Es mas frecuente en pacientes inmunocomprometidos -> tratamiento
con quimioterapia o trasplante de medula 6sea
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Sindrome de Encefalopatia Reversible Posterior (PRES)

CLINICA ,
RADIOLOGIA
Cefalea _ _ _ _
. . Hiperintensidades en secuencias
Alteraciones visuales

T2/FLAIR, en la sustancia blanca de
los |I0bulos parietooccipitales
(edema vasogenico)

Hipertension
Disminucidon del nivel de conciencia
Convulsiones
Coma

REVERSIBLE
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Sindrome de Encefalopatia Reversible Posterior (PRES)

- INCIDENCIA

Dificil de determinar -> variabilidad en su presentacion clinica

Poco comun
Probablemente infradiagnosticado
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Sindrome de Encefalopatia Reversible Posterior (PRES)

FISIOPATOLOGIA - 2 hipétesis:

- - AUMENTO BRUSCO DE LA PRESION ARTERIAL: bloquearia la
autorregulacion de la PA cerebral -> VD arteriolar y disfuncion
endotelial + alteracion de la BHE y trasudado capilar -> EDEMA

+ EFECTO CITOTOXICO DIRECTO sobre endotelio vascular:
causado por farmacos inmunosupresores/citotoxicos -> lesion
endotelial + alteracion de la BHE y trasudado capilar -> EDEMA
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FACTORES DE RIESGO en pacientes oncologicos

Quimioterapia e inmunosupresores, antiangiogenicos
Hipertension arterial
Enfermedad renal aguda/cronica
Sindrome de lisis tumoral
Sepsis y disfuncion endotelial
Hiponatremia o alteraciones metabolicas
EICH en trasplantados de médula osea
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FACTORES DE RIESGO en pacientes oncologicos

Quimioterapia e inmunosupresores, antiangiogenicos
- Hipertension arterial

Enfermedad renal aguda/cronica
Sindrome de lisis tumoral
Sepsis y disfuncion endotelial
Hiponatremia o alteraciones metabolicas
EICH en trasplantados de médula osea
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Enfermedades oncologicas mas frecuentemente asociadas

- LEUCEMIA LINFOBLASTICA AGUDA

Es el cancer infantil mas comun y el mas relacionado con PRES

La quimioterapia con metotrexato, vincristina, corticoides o el uso de
inhibidores de la calcineurina en trasplantes hematopoyeticos pueden
aumentar el riesgo
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Enfermedades oncologicas mas frecuentemente asociadas

- LINFOMA NO HODKING

Ninos con enfermedad avanzada o sometidos a trasplante de medula
osea

Relacionado con tratamiento intensivo o disfuncion endotelial por
sepsis o enfermedad injerto contra huesped
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Enfermedades oncologicas mas frecuentemente asociadas

- TUMORES SOLIDOS CON TPH

Neuroblastoma, sarcomas o tumores de celulas germinales,
especialmente cuando reciben quimioterapia mieloablativa y terapia
Inmunosupresora postrasplante
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’o@, Nifia de 4 afios
— Hepatoblastoma embrionario con trasplante hepatico

-~ Tratamiento con sirolimus, prednisona y valganciclovir
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Nina de 4 anos
Hepatoblastoma embrionario con trasplante hepatico
Tratamiento con sirolimus, prednisona y valganciclovir

- - -

‘ f0 Episodio de desconexion del medio
.\ *fA con movimientos ténico clénicos

Oz  Midazolam x2 + levetiracetam

\
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Nina de 4 anos
Hepatoblastoma embrionario con trasplante hepatico
Tratamiento con sirolimus, prednisona y valganciclovir

-~

<= e Episodio de desconexion del medio
A *fA con movimientos ténico clonicos
“awZ -  Midazolam x2 + levetiracetam

TC craneal urgente se descartan
lesiones intracraneales

®
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Nina de 4 anos
Hepatoblastoma embrionario con trasplante hepatico
Tratamiento con sirolimus, prednisona y valganciclovir

’——-—\

0 Episodio de desconexion del medio
con movimientos tonico clonicos
Midazolam x2 + levetiracetam

TC craneal urgente se descartan
lesiones intracraneales

Inicio de cefepime + aciclovir
+ levetiracetam
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Nina de 4 anos
Hepatoblastoma embrionario con trasplante hepatico
Tratamiento con sirolimus, prednisona y valganciclovir

’——-—\

0 Episodio de desconexion del medio
con movimientos tonico clonicos
Midazolam x2 + levetiracetam

i LCR sin alteraciones

TC craneal urgente se descartan
lesiones intracraneales

Inicio de cefepime + aciclovir
+ levetiracetam
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Nina de 4 anos
Hepatoblastoma embrionario con trasplante hepatico
Tratamiento con sirolimus, prednisona y valganciclovir

-~

6' 60 Episodio de desconexion del medio
:\ *fA con movimientos tonico clénicos

B2,  Midazolam x2 + levetiracetam § . .
- LCR sin alteraciones

TC craneal urgente se descartan
Cifras de tension elevadas

lesiones intracraneales @
& durante su ingreso > p90

Inicio de cefepime + aciclovir Tratamiento con amlodipino

+ |levetiracetam
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Nina de 4 anos
Hepatoblastoma embrionario con trasplante hepatico
Tratamiento con sirolimus, prednisona y valganciclovir
Episodio crisis convulsiva

RMN cerebral
Edema vasogeénico de distribucion parietooccipital con
afectacion cortico subcortical. Leve restriccion a la difusion de
la corteza con minimo realce leptomeningeo. Lesiones de aspecto
similiar, con mayor afectacion de sustancia blanca, en ambos
lobulos frontales

X o
Servicio de
° _ Pediatria

DEPARTAMENTOD DE SALUD




Nina de 4 anos
Hepatoblastoma embrionario con trasplante hepatico
Tratamiento con sirolimus, prednisona y valganciclovir
Episodio crisis convulsiva

RMN cerebral
Edema vasogenico de distribucion parietooccipital con
afectacion cortico subcortical. Leve restriccion a la difusion de
la corteza con minimo realce leptomeningeo. Lesiones de aspecto
similiar, con mayor afectacion de sustancia blanca, en ambos
lobulos frontales

SINDROME DE ENCEFALOPATIA POSTERIOR REVERSIBLE
——— como 1¢ posibilidad diagnostica "
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Nina de 4 anos
Hepatoblastoma embrionario con trasplante hepatico
Tratamiento con sirolimus, prednisona y valganciclovir
Episodio crisis convulsiva
Sindrome de encefalopatia posterior reversible

En consenso con Unidad de Trasplante hepatico de H la
Fe se desciende dosis de prednisona por ser el
probable agente causal

Adecuado control tensional
NoO nuevas crisis
Alta a domicilio
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Nino de 9 anos 2\
Tumor de Wilms g
Tratamiento QT pre cirugia: VCR + actinomicina D a

Episodio de desconexion del medio sin movimientos tonico-clonicos
v_ Midazolam x1

Episodio de bradipnea -> soporte ventilatorio con AMBU
Ctes: HTA 170/100 mmHg

subcortical del lobulo parietal posterior derecho

@ TC cerebral urgente: hipodensidad cuneiforme en sustancia blanca
TC abdominal para descartar complicaciones intraabdominales
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Nino de 9 anos 2\
Tumor de Wilms e
Tratamiento QT pre cirugia: VCR + actinomicina D a

Ingreso en UCIp
Inicia tratamiento con cefepime + levetiracetam
HipoK , hipoNa , hipoMg , hipoP -> suplementacion oral

Hipertension arterial > p97 -> inicio nicardipino
Posteriormente + labelatol -> buen control tensional
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Nino de 9 anos N
Tumor de Wilms g
Tratamiento QT pre cirugia: VCR + actinomicina D a

RMN cerebral
Afectacion cortico-subcortical parcheada, predominantemente en
territorio vascular posterior, altamente sugestivo de Sindrome de
encefalopatia posterior reversible

EEG
Desestructuracion y lentificacion de la actividad durante vigilia y
sueno, de predominio en areas posteriores -> enfepalopatia
moderada-grave compatible con PRES
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Nino de 9 anos 2\
Tumor de Wilms e
Tratamiento QT pre cirugia: VCR + actinomicina D ﬁ

RMN cerebral
A los 3 meses: mejoria radiologica, focos milimetricos de gliosis
cortical residual a nivel parietal y occipital derecho

A los 10 meses: disminucion del tamano de la lesion focal milimétrica
de gliosis

A los 2 anos: minimo foco de alteracion de senal cortical
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Los sintomas pueden aparecer de forma aguda o subaguda
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I I SOSPECHA CLINICA + ESTUDIOS DE IMAGEN
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+ ESTUDIOS DE IMAGEN
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ESTUDIOS DE IMAGEN

TC

Valoracion inicial

Normal
Hipodensidades cortico-subcorticales, de predominio en regiones
cerebrales posteriores
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ESTUDIOS DE IMAGEN

RMN
Técnica de eleccidon -> alta sensibilidad

EDEMA VASOGENICO -> areas hiperintensas en T2 y FLAIR
Secuencias de difusion -> diferencian entre edema vasogenico y citotoxico
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ESTUDIOS

Técnica de elecci

EDEMA VASOGENICO ‘> ir

+sTOTT -> diferenci.
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Hallazgo radiologico CLAVE

Mas frecuente en sustancia blanca
regiones parietooccipitales de

forma bilateral

Tambien -> |obulos frontales vy
temporales, TE, ganglios basales y

cerebelo

Bilateral y simetrico
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ESTUDIOS DE IMAGEN

RMN
Técnica de eleccion -> alta sensibilidad

EDEMA VASOGENICO -> areas hiperintensas en T2 y FLAIR
Secuencias de difusion -> diferencian entre edema vasogenico y citotoxico

HALLAZGOS ATIPICOS: hemorragias, realce con el contraste o edema
citotoxico -> peor pronostico

X o
Servicio de
° _ Pediatria

DEPARTAMENTOD DE SALUD




ESTUDIOS DE IMAGEN

Caracteristica que define al PRES -> REVERSIBILIDAD de los hallazgos
radiologicos

Seguimiento mediante imagen -> resolucion del edema vasogenico con
tratamiento adecuado

Algunos casos -> secuelas: necrosis laminar o encefalomalacia

. .
Servicio de
° _ Pediatria

DEPARTAMENTOD DE SALUD




ELECTROENCEFALOGRAMA

\

Hallazgos EEG -> diversos, no existe patron especifico

Mas frecuente: enlentecimiento focal o difuso, con disminucion de la
actividad compatible con encefalopatia

No siempre se correlacionan con alteraciones encontradas en RMN

Puede verse afectado por estado clinico del paciente, convulsiones, uso
de medicacion anticonvulsiva...

e
Servicio de
' Pediatria

DEPARTAMENTOD DE SALUD




Otros estudios

- TA y funcion renal: descartar hipertension o insuficiencia renal

Analitica de sangre: hiponatremia o alteraciones metabdlicas

Estudio de LCR: si se sospecha infeccion concomitante
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MEDIDAS GENERALES
Monitorizacion estrecha
+/- ingreso en UCIp
Control de electrolitos y correccion si alteraciones
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MEDIDAS GENERALES
Monitorizacion estrecha
+/- ingreso en UCIp
Control de electrolitos y correccion si alteraciones

MANEJO DE HIPERTENSION ARTERIAL
labetalol, nicardipino

X e
Servicio de
' Pediatria

DEPARTAMENTOD DE SALUD




MEDIDAS GENERALES
Monitorizacion estrecha
+/- ingreso en UCIp
Control de electrolitos y correccion si alteraciones

- MANEJO DE HIPERTENSION ARTERIAL

labetalol, nicardipino

SUSPENSION DE FARMACOS DESENCADENANTES
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MEDIDAS GENERALES
Monitorizacion estrecha
+/- ingreso en UCIp
Control de electrolitos y correccion si alteraciones

- MANEJO DE HIPERTENSION ARTERIAL

labetalol, nicardipino

* ~ ’ SUSPENSION DE FARMACOS DESENCADENANTES

MANEJO DE CONVULSIONES
levetiracetam si crisis
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Generalmente REVERSIBLE con tratamiento adecuado
Recuperacion en 2-4 semanas en la mayoria de los casos

Secuelas poco frecuentes, pero pueden persistir déeficit cognitivo leve o
epilepsia post-PRES en casos graves

Edema vasogenico extenso, isquemia y hemorragia cerebral -> peor
recuperacion funcional

A pesar de pacientes con FR persistentes (medicacion, patologia de base...),
el riesgo de recurrencia del PRES es bajo (< 10%)
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El sindrome de encefalopatia posterior reversible es una complicacion
neurologica grave pero potencialmente reversible, que se puede observar en
pacientes oncologicos debido a factores de riesgo como el uso de quimioterapicos,
O inmunosupresion

El cuadro clinico es muy variado e incluye sintomas como cefalea, convulsiones,
alteracion del estado de conciencia y deficits visuales

Es importante realizar una buena anamnesis y pruebas complementarias dirigidas a
descartar otras posibles causas (metastasis en SNC, infecciones del SNC,
accidentes cerebro vasculares...)
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La RMN es el gold estandar para el diagnostico. Es caracteristica la presencia de
edema vasogenico que predomina en regiones occipitales y parietales

El manejo se basa en controlar los factores desencadenantes, como la hipertension y
la toxicidad farmacologica, ademas de medidas de soporte neurologico

La mayoria de los casos tienen un pronostico favorable si se identifica y trata a tiempo
Retrasos en el diagnostico o cuadros graves pueden llevar a complicaciones como
hemorragia, infarto cerebral o secuelas neurologicas permanentes

Es fundamental la monitorizacion estricta de la presion arterial, la funcion renal y los
efectos adversos de los tratamientos para prevenir la aparicion del PRES y mejorar
la evolucion clinica
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