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Resumen

La leucoencefalopatia posterior reversible es un sindrome cli-
nicorradiolégico que se presenta con cefaleas, vémitos, altera-
cién de la conciencia, trastornos visuales y convulsiones. Su
etiologfa es mdltiple, y entre sus causas mas frecuentes esté
la hipertensién arterial. Se produce como consecuencia de un
fracaso en la autorregulacion del flujo sanguineo cerebral que
origina un edema preferentemente de la sustancia blanca en
las regiones posteriores del cerebro. Tras la orientacién clinica,
la confirmacién diagndstica se realiza por medio de las image-
nes obtenidas por resonancia magnética. Presentamos el caso
de un nifio de 7 afos de edad que desarrollé una leucoencefa-
lopatia reversible asociada a hipertension.
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Abstract

Title: Reversible posterior leukoencephalopathy syndrome: an
unusual observation

Reversible posterior leukoencelopathy syndrome is a clinical
radiological syndrome that presents itself with headaches,
vomiting, and loss of consciousness, seizures and visual distur-
bances. The etiology is multiple and the most frequent is arte-
rial hypertension. It is produced as consequence of a failure of
the auto regulation of the cerebral blood flow, which causes an
edema mainly of a white substance in the posterior regions of
the brain. After the clinical suspicion the confirmation of the
diagnosis is made by means of the MRI. We present a 7 years
old boy who developed a reverse leucoencephalopathy associ-
ated with hypertension.
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Introduccion

El sindrome de leucoencefalopatia posterior reversible (SLPR)
es una entidad clinicorradiolégica de presentacién aguda o
subaguda, que afecta predominantemente a la sustancia blan-
ca de los hemisferios cerebrales, sobre todo en su zona poste-
rior. Fue descrita por primera vez por Hinchey et al. en 1996";
sin embargo, esta denominacién ha estado sujeta a controver-
sias, pues en muchos casos, ademds de la sustancia blanca,
resulta afectada la cortical y pueden hallarse lesiones en luga-
res diferentes de la region posterior. Por otro lado, las lesiones
no son reversibles en todos los casos, pues en ocasiones pue-
den dejar diferentes secuelas neurolégicas, como epilepsia o
ceguera®®.

Por ello, se han propuesto otras denominaciones alternati-
vas, como encefalopatia parietooccipital, sindrome de edema
cerebral posterior reversible, encefalopatia hipertensiva y en-
cefalopatia por hipertensién, pero al no expresar ninguna de
ellas una definicion clara de la enfermedad, el término de SLPR
contintia siendo el mas utilizado?.

Fecha de recepcidn: 10/07/09. Fecha de aceptacion: 03/09/09.

Caso clinico

Nifio de 7 afios de edad, que desde hacia 6 dias presentaba
voémitos frecuentes de contenido alimentario de aparicién es-
ponténea, y en tres ocasiones convulsiones tonicoclénicas de
inicio en el hemicuerpo derecho, posteriormente generaliza-
das, con pérdida de conciencia de unos 3 minutos de duracién,
sin sialorrea ni relajacion de esfinteres. No presenta antece-
dentes familiares ni personales de interés.

En la exploracidn fisica se observa un aceptable estado gene-
ral, con discreta obnubilacion, y un relleno capilar normal; la
frecuencia cardiaca es de 140-160 lat/min; no presenta anoma-
lias en el aparato respiratorio y el abdomen es normal. Respecto
al sistema nervioso, no hay signos de focalidad, los signos me-
ningeos son negativos, los reflejos osteotendinosos y plantares
son normales y el tono muscular esta conservado. El resto de la
exploracion no revela hallazgos patolégicos. La presion arterial
(PA) es de 140/110 mmHg (>p95) en el momento del ingreso.
Posteriormente, en todos los controles realizados, el paciente se
encuentra dentro de los valores normales para su edad y sexo.
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Figura 1. Resonancia magnética al ingreso

En los exdmenes complementarios, el hemograma completo
es normal, asi como los valores de glucosa, urea, creatinina,
GOT, GPT, LDH e iones; se obtuvo un valor de proteina C reac-
tiva de 0,58; en el liquido cefalorraquideo la bioguimica es
normal, con células 1-2 mm3. La actividad de renina plasmatica
(posicién supina), acido vanilmandélico, anticuerpos anticar-
diolipinas, ACTH, cortisol, aldosterona y catecolaminas frac-
cionadas eran normales; los anticuerpos antinucleares (ANA),
anti-SS-A (Ro), anti-SS-B (La), anti-SS-C, anti-Sm, Scl, Scl-70'y
anticentrémero eran negativos.

La serologia para herpes, citomegalovitus y virus de Epstein-
Barr fue negativa.

En los estudios de imagen, la ecograffa abdominal y la eco-
Doppler renal eran normales. La resonancia magnética (RM)
craneal revelaba focos de alteracion de la sefial, hiperintensos
en T2, y FLAIR de localizacidn corticosubcortical en ambos 16-
bulos frontales, parietales y occipitales (figura 1). El electroen-
cefalograma (EEG) revelaba una afectacion bioeléctrica cere-
bral difusa, acentuada en las zonas posteriores del hemisferio
izquierdo. Con estos datos se diagnosticé una leucoencefalo-
patfa posterior reversible.

A las pocas horas de su ingreso en el hospital, el paciente
present6 un nuevo episodio convulsivo de caracteristicas simi-
lares a los anteriores, y se inici6 tratamiento con acido valproi-
co con controles peri6dicos de sus niveles hematicos; desde
entonces no ha presentado ninguna sintomatologia. Al cabo de
1 mes se realizd una nueva RM, que mostraba una pequefia
lesion focal residual en la sustancia blanca frontal izquierda.
Se decidi6 continuar el tratamiento, y a los 10 meses se repitié
la RM, que era normal, asf como el EEG, por lo que se suspen-
di¢ el tratamiento y se dio el alta definitiva al paciente.

Discusion

El SLPR es una entidad clinicorradiolégica cuyos sintomas ini-
ciales méas frecuentes son cefaleas, vémitos, convulsiones y
alteracion del nivel de conciencia, todos presentes en este ca-

S0, asf como, en ocasiones, trastornos de la vision y otras alte-
raciones relacionadas con su etiologia, como la hipertension'.

Entre sus causas mas frecuentes se describe la subida brus-
cade la PA, como ocurrié en el presente caso, aunque todas las
pruebas realizadas para conocer su etiologfa resultaron nega-
tivas. También se ha relacionado con la glomerulonefritis agu-
da postestreptocécica y otras enfermedades renales y del teji-
do conectivo®'?, y con diversos farmacos, como tacrolimus,
anfotericina B, levamisol, eritropoyetina, ciclosporina, ciclofos-
famida, metotrexato y cisplating31115,

Como mecanismo productor se cree que existe un fallo en el
sistema de la autorregulacion del flujo sanguineo cerebral.

El cerebro se protege de las subidas de la PA por medio de
un sistema de autorregulacién que mantiene su flujo sanguf-
neo mediante la vasoconstriccién arteriolar, y cuando éste se
altera puede producirse el SLPR.

Existe una predisposicién para la localizacién en la region
cerebral posterior?8, pues en el sistema arterial vertebrobasilar
la inervacion simpatica perivascular procedente del ganglio
simpatico cervical es inferior a la de las regiones anteriores o
el territorio carotideo, por lo que esta peor protegida.

Ademas, la sustancia blanca esta constituida por fibras mie-
liticas inmersas en una matriz de células gliales, arteriolas y
capilares, pero con una menor concentracion de células y capi-
lares que la corteza cerebral, por lo que es mas susceptible de
acumular liquidos y macromoléculas.

En el origen del SLPR se han considerado dos mecanismos
patogénicos. En primer lugar, la produccién de un edema cito-
téxico secundario a la isquemia cerebral como respuesta al
vasospasmo producido por la hipertensién arterial. La altera-
cion de la barrera hematoencefélica producida por el efecto
citotoxico sobre las células endoteliales aumenta los niveles
de endotelina, prostaciclinas y tromboxano A,, que incremen-
tan la formacién de microtrombos que producen la isquemia
localizada?.

La hip6tesis alternativa mas admitida es que se trataria de
un edema vasogénico, pues cuando la PA se va elevando, al
inicio la vasoconstriccion limita la hiperperfusion, pero a pre-
siones mas elevadas falla la autorregulacion?®8 y se produce
la vasodilatacion y la alteracion del endotelio, con salida de
plasmay células al espacio extracelular. Este es potencialmen-
te reversible.

El diagnéstico se sospecha por la clinica y se confirma por
neuroinmagen. La RM es la prueba més eficaz, pues permite
observar lesiones pequefias, como zonas hipodensas en T1 o
hiperdensas en T2. Las secuencias FLAIR permiten distinguir
mejor entre las lesiones de la sustancia blanca y la corteza
cerebral; sin embargo, en la la RM no se distingue entre el
edema vasogénico y el citotdxico, irreversible en sus fases ini-
ciales, pero éstos pueden diferenciarse por medio de la imagen
ponderada por difusion (DWI1)2358.1516 | a5 |esiones suelen ser
bilaterales, aunque en ocasiones son unilaterales.
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Desde el punto de vista de la neuroimagen, es necesario
hacer el diagnéstico diferencial con otras entidades, como el
infarto isquémico, la leucoencefalopatia multifocal progresiva,
la gliomatosis cerebral, la trombosis de los senos venosos ce-
rebrales, la mielinosis péntica central o extrapdntica, y los
linfomas?58.

La evolucién suele ser favorable, los sintomas remiten en
7-10 dias y las lesiones en 4-8 semanas.

El tratamiento siempre debe ir dirigido a la eliminacion de la
causa y se discute sobre la necesidad de instaurar un trata-
miento antiepiléptico continuado para las crisis, pues algunos
autores lo mantienen hasta la normalizacién clinicorradiol6gi-
ca, mientras que otros lo hacen durante un periodo méas prolon-

gado®'. N
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