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RESUMEN

El sindrome de leucoencefalopatia posterior reversible se presenta con sintomas de edema cerebral e imagenes hiperintensas en las secuencias T2
y FLAIR en la resonancia magnética (RM) de cerebro. Las lesiones tipicamente comprometen la region parietooccipital, aunque también pueden
tener localizaciones atipicas. Presentamos el caso de una mujer de 33 afios que consultd por trastornos visuales asociados con dolor de cabeza
intenso e hipertension grave (220/140 mmHg). El examen del fondo de ojo reveld retinopatia hipertensiva grado IV y la RM mostr6 lesiones
hiperintensas en T2 y FLAIR a nivel centropontino, bulbo y médula espinal, las cuales regresaron tras el control sostenido de la presion arterial.
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POSTERIOR REVERSIBLE ENCEPHALOPATHY SYNDROME WITH BRAIN STEM AND SPINAL CORD
INVOLVEMENT AND GRADE IV HYPERTENSIVE RETINOPATHY

ABSTRACT

The posterior reversible leukoencephalopathy syndrome presents with symptoms of cerebral edema. On magnetic resonance imaging (MRI) of
the brain, hyperintensities on T,-weighted and FLAIR sequences typically affect the parietal-occipital region; however it may also have atypical
locations. We report the case of a 33 year old patient with visual disturbances associated with intense headache and severe hypertension (220/140
mmHg). The Fundus examination revealed grade IV hypertensive retinopathy, and MRI showed hyperintense lesions in T2 and FLAIR affecting

the pontine center, medulla and spinal cord, which regressed after sustain blood pressure control.
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Presentamos ¢l caso de una mujer joven con hipertension
maligna, retinopatia hipertensiva grado IV y leucoencefa-
lopatia posterior reversible con localizacion atipica.

CASO CLiINICO

Se trata de una mujer de 33 afios, oriunda de Parana (Entre
Rios), psicologa, tabaquista activa, sin otros antecedentes
médicos de relevancia. Un mes antes de ser derivada a
nuestro hospital comienza con vision borrosa y encan-
dilamiento. El examen de fondo de ojo mostrdé edema de
papila, exudados blandos, hemorragias en llama y estre-
chamiento arteriolar generalizado (Fig. 1 A). Inicialmente,
el cuadro es interpretado como neurorretinitis bilateral,
y se la trata con triamcinolona subtenoniana. Evoluciono
con 0jo rojo y disminucion de la agudeza visual. La reso-
nancia magnética (RM) de cerebro y columna evidencio
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area extensa de hiperintensidad en T2 y STIR desde el
bulbo raquideo hasta el segmento C7 de la médula espinal
(con predominio central) y otra pequefia imagen lineal
hiperintensa en region izquierda a nivel D4, sin realce con
gadolinio. El cuadro es interpretado como neuromielitis
optica o enfermedad de Devic y fue tratada durante 20
dias con meprednisona 40 mg diarios, sin mejoria de la
agudeza visual.

Es derivada a Neuro-Oftalmologia de nuestro hospital, don-
de se interpret6 el cuadro como retinopatia hipertensiva y se
derivo a guardia donde se midi6 220/140 mmHg de presion
arterial y se reinterpreté el diagndstico como leucoencefalo-
patia posterior reversible con localizacion atipica asociada a
hipertension maligna. Se inici6 tratamiento antihipertensivo
con labetalol, que luego se rotd a enalapril combinado con
amlodipina, y se obtuvo una favorable respuesta antihiper-
tensiva con franca mejoria sintomatica.

El examen del fondo de ojo indirecto reveld papilas
edematosas de bordes difusos, estrechamiento arteriolar
generalizado con dilatacion venosa, multiples exudados
blandos hacia region temporal en relacion con ambas ar-
cadas vasculares temporales y, en el haz papilo-macular,
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Figura 1 A. Retinografias previas al tratamiento antihipertensivo (gentileza de la Dra. Carla Yisel Breczinski
del Insituto Santa Lucia del Parand). Se observan ambas papilas edematosas de bordes difusos (indicado
con flechas negras), estrechamiento arteriolar generalizado con dilatacion venosa, multiples exudados
blandos (areas de isquemia en retina) temporales a ambas arcadas vasculares temporales y en el haz
papilo-macular en ojo derecho (indicado con flechas blancas), exudados duros (extravasacion de proteinas)
a predominio inferior y nasal inferior, y dispuestos alrededor de la fovea (estrella macular, indicada con

una estrella blanca), hemorragias en llama sobre arcadas vasculares temporales proximas a la papila
(indicado con flecha negra vacia). Leve edema retiniano difuso predominantemente alrededor de las arcadas
vasculares temporales. Todos los hallazgos antedichos son de menor magnitud en ojo izquierdo.

1 B. Retinografias de control (2do mes de tratamiento con enalapril). Ausencia del edema de papila,
hemorragias en llama, edema retiniano y exudados algodonosos. Persisten exudados duros (indicados con
una estrella blanca) y aumento de la tortuosidad vascular.

exudados duros con predominio inferior y nasal inferior,
hemorragias en llama sobre arcadas vasculares temporales
proximas a la papila, estrella macular (exudados duros
dispuestos alrededor de la fovea) y leve edema retiniano
difuso con predominio en las zonas de las arcadas vascu-
lares temporales.

Se repitid la RM cervical y de cerebro (Fig. 2A) que mostrd
lesiones hiperintensas en T2 y FLAIR a nivel centroponti-
no, una extensa bulbo-medular y otra lesion de similares
caracteristicas a nivel medular en C3 y C6-7.

En el laboratorio se constatd hipopotasemia 3,1 mmol/L,
con hemograma, recuento de plaquetas, funciéon renal y
hepatograma, uricemia y orina sin alteraciones. La pun-
cion lumbar fue normal. Los anticuerpos antinucleares
resultaron positivos a titulo 1/160, con patrén moteado
fino. La actividad de renina plasmatica fue muy elevada
(> 20 ng/mL/h), concordante con la fisiopatologia de la hi-
pertension maligna'. En el ecocardiograma transtoracico se
evidenciaron diametros y funcion del ventriculo izquierdo

conservados, espesor del VI incrementado en forma difusa
con predominio septal. La cardiografia por impedancia
mostr6 aumento de la resistencia periférica total.

Luego de 2 meses de sostenido control de la hipertension
con enalapril como tnico tratamiento, la paciente recuper6
agudeza visual de 10/10 en ambos ojos. En el fondo de
ojos persistieron los exudados duros en las maculas, pero
sin el edema de papila, las hemorragias ni los exudados
algodonosos (Fig. 1B). En la nueva RM ya no se visuali-
zaron lesiones (Fig. 2B).

Finalmente, la pesquisa de hipertension arterial secundaria
resultd negativa. Se recibi6 el resultado de la prueba de
anticuerpos antiacuaporina 4 que le habian solicitado para
investigar neuromielitis dptica, que fue negativo.

DISCUSION

El sindrome de leucoencefalopatia posterior reversible se
expresa clinicamente con cefalea, alteraciones visuales
(escotomas centellantes, disminucion de la agudeza visual,
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Figura 2 A. Resonancia magnética. Lesiones hiperintensas en T2 y FLAIR (flechas) a nivel
centropontino, una bulbo-medular extensa y otra lesién de similares caracteristicas a nivel medular
en C3. B. Resonancia magnética realizada al 2do mes de tratamiento mostrando ausencia de las lesiones.

diplopia), y puede llegar a las convulsiones y el comaZ. En
la RM tipicamente se observan imagenes hiperintensas pa-
rietooccipitales, temporooccipitales o frontales posteriores
en las secuencias T2 y FLAIR?. Existen escasos informes
de casos de leucoencefalopatia posterior reversible de
localizaciones atipicas como lobulos frontales, cuerpo
calloso, lesiones unilaterales, cerebelo, tronco cerebral y,
mas raramente, médula espinal®*.

La incidencia es desconocida; suele ser mas comuin en
mujeres jovenes y son frecuentes las condiciones asocia-
das tales como la hipertension arterial, la insuficiencia
renal aguda o cronica y el trasplante de organos solidos
en especial en pacientes bajo tratamiento con inhibidores
de la calcineurina®. El mecanismo fisiopatologico se
relaciona con alteraciones de la autorregulacion de la
circulacion cerebral en el circuito posterior que derivan
en hiperperfusion, aumento de la permeabilidad vasculary
el consiguiente edema vasogénico subcortical sin infarto?.
En la retinopatia hipertensiva, las manifestaciones resultan
del compromiso vascular a nivel de la retina, la coroides o
el nervio Optico. Se producen esclerosis y hialinizacion de
la pared de las arteriolas, cruces arteriovenosos, exudados
algodonosos, exudados duros y hemorragias. La etapa mas
avanzada incluye edema de papila (retinopatia hipertensiva
grado IV de la clasificacion de Keith-Wagener-Barker),
como presentaba nuestra paciente. Por lo general, los
pacientes con leucoencefalopatia posterior reversible

no suelen presentar alteraciones en el fondo de o0jo® Sin
embargo, la encefalopatia posterior reversible con compro-
miso de la médula espinal se asocia a hipertension severa
y retinopatia hipertensiva grado IV”.1°

La localizacion atipica del sindrome de leucoencefalopa-
tia posterior reversible planteo el diagnostico diferencial
con mielopatias agudas!'!. Inicialmente, antes de ser
derivada a nuestro Hospital, el diagnostico se orientd
erroneamente hacia la neuromielitis optica o sindrome
de Devic. En la neuromielitis Optica, la autoinmunidad
contra la acuaporina 4 predispone al edema vasogénico y
al desarrollo de leucoencefalopatia posterior reversible'2.
Sin embargo, ese diagndstico es absolutamente incom-
patible con el fondo de ojo caracteristico de retinopatia
hipertensiva en su maxima expresion que presentaba
esta paciente, sumado a la regresion de las lesiones tras
el control de la hipertension.

En conclusion, presentamos un caso de hipertension
maligna complicada con retinopatia hipertensiva grado
IV y leucoencefalopatia posterior reversible con dafio del
tronco encefalico y médula espinal, que revierten con el
tratamiento antihipertensivo eficaz.
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