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PRES (posterior reversible encephalopathy syndrome) in pediatric
population. Cases presentation and bibliographical review

Sr. Editor:

El sindrome de encefalopatia posterior reversible (PRES) sigue
siendo una entidad poco frecuente en la edad pedidtrica. Esta
carta al editor es de gran importancia para los lectores dado
que analiza el nimero pediatrico més amplio hasta la fecha.

El PRES es una entidad neurolégica cuyo diagnéstico se
basa en la clinica y la neuroimagen. Las lesiones cerebrales
consisten en edema vasogénico de predominio parietal y occi-
pital que se detecta en resonancia magnética (RM)'. Es de buen
prondstico cuando la causa desencadenante se corrige, pero
se han descrito casos con elevada morbimortalidad?.

El espectro de sintomas varia desde cefalea y anomalias
visuales hasta convulsiones y coma. Su incidencia real es
desconocida debido a una presentacién muy variada que com-
plica su diagnéstico diferencial.

Presentamos un estudio retrospectivo de los pacientes
ingresados en Cuidados Intensivos Pedidtricos en un Hospi-
tal de tercer nivel en los ultimos 20 afios con diagnéstico de
PRES incluyéndose un total de 14 pacientes (tabla 1). Para el
analisis de las variables se tuvieron en cuenta:

- Fallo renal agudo: creatinina > 2 veces el valor normal para
la edad o incremento > al doble sobre su basal o necesidad
de depuracién extrarrenal.

- Hipertensién arterial (HTA): se tuvo en cuenta la TA
maxima mantenida en > 3 determinaciones, considerando
HTA > p95.

- Afectacién cardiaca: signos de hipoperfusién tisular man-
tenida, hipotensién arterial persistente (TAS<-2 DS) y
reduccién grave del indice cardiaco (<2 /min/m? con inotré-
picos), con presiones de llenado ventricular adecuadas/altas
o necesidad de dispositivos de asistencia ventricular.

- Infeccién: aislamiento microbiolégico (hemocultivo o cul-
tivo del tracto respiratorio).

- Alteracioén del nivel de conciencia: escala de coma de Glas-
gow <15 en pacientes extubados y <11 en intubados.

La mayoria de los pacientes (9 casos) fueron diagnosticados
en los Ultimos 10 anos. El 64,3% de los pacientes fueron varo-
nesy el 35,7% mujeres, siendo la edad media al diagnéstico de
6,3 anos.

Con respecto a la patologia de base, el 71,4% (10/14 pacien-
tes) habian recibido un trasplante (3 hepaticos, 6 cardiacosy 1
bipulmomonar y hepatico combinado). Del resto, 2 sucedieron
en el contexto de una sepsis y otros 2 en el contexto de enfer-
medad hematolégica (leucemia linfoblastica aguda y aplasia
medular).

Las formas de presentacién mas frecuentes fueron la alte-
racién del nivel de consciencia y las convulsiones (objetivadas
en 14/15 pacientes). La alteracién visual se objetivé en el 42,9%
de los nifos.

El 85,7% de los pacientes recibieron farmacos quimiotera-
picos oinmunosupresores antes de presentar la encefalopatia,
siendo més frecuentes estos ultimos (78,6% del total).

Analizando otros factores relacionados, observamos que
5 pacientes presentaron fallo renal agudo y 8 tuvieron HTA
mantenida durante la evolucién del PRES.

En el 42,9% de los pacientes se realizé TC craneal de urgen-
cia. Se pudo realizar RM en el 85,7% (12/14) de los pacientes
y los hallazgos fueron sugestivos de PRES en el 75% (9/12). Se
realizé6 RM de control en 3 pacientes, en los cuales se observd
resolucién o mejoria de las lesiones. El EEG de la mayoria de
los pacientes (57,1%) mostré una lentificacién generalizada y
se registraron paroxismos en el 28,6% de los casos.

Cuando se relaciond el PRES con un farmaco, este fue
suspendido. Todos nuestros pacientes evolucionaron favora-
blemente, siendo el PRES un evento reversible.

El PRES es una encefalopatia aguda cuya incidencia real se
desconoce ya que, hasta la fecha, no se han realizado estudios
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Tabla 1 - Datos generales de los pacientes admitidos con diagnéstico de PRES

Caso Diagnéstico Edad Sexo Tratamiento Secuelas TC Lenti- Paroxi-smos EEG RM PRES RM Afectacién Afectaciéon RM
urgente  ficacién bilate- occipi- con-
EEG ral tal trol
1 Aplasia medular 9 afnos Varén Tratamiento No St No No No - - -
anti-HTA
+ cambio
IS
2 AVBEH 8 meses Varén Mg, No No No No No = = = =
Trasplante cambio IS
hepatico
3 MCD dilatada 11 meses Mujer Cambio IS No No Si No Si St Si St No
Trasplante + levetira-
cardiaco cetam
4 Hepatitis no 7 meses Mujer Ganciclovir Hipotonia No Si Si Si Si Si St Si
filiada
Sospecha inmu-
nodeficiencia
5 MCD restrictiva 24 meses Varén Cambio IS No No Si No Si No No No No
Trasplante + levetira-
cardiaco cetam
6 MCD dilatada 14 anos Varén Midazolam No No No No Si Si Si No No
Trasplante + levetira-
cardiaco cetam
7 LLA PRE-B + 9 afos Mujer Midazolam+ Paresia VI Si Si Si Si Si Si No No
hidronefrosis levetirace- par
tam + craneal
trata-
miento
anti-HTA
8 Shock séptico 4 anos Mujer Antibioterapia  Alteracién Si Si No Si Si Si Si Si
coordina-
cién
9 Glucogenosis I 13 anos Varén Midazolam+ No No No No Si No No No No
Trasplante fenitoina
hepético + cambio
IS
10 ALCAPA 17 meses Varén Retirada No No No No Si Si Si Si No
Trasplante IS
cardiaco
11 Retrasplante 9 afnos Mujer Carbamacepina Alteracién No Si Si Si Si No No No
cardiaco + levetira- visual
cetam +

cambio IS
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Tabla 1 - (continuacién)

Caso Diagnéstico Edad Sexo Tratamiento Secuelas TC Lenti- Paroxi-smos EEG RM PRES RM Afectacién Afectaciéon RM
urgente  ficacién bilate- occipi- con-
EEG ral tal trol
12 Trasplante 10 anos Varén Fenitoina Bradipsiquia, Si Si Si St St No Si No
cardiaco + lagunas
Estatus valproico
epiléptico + levetira-
cetam +
midazo-
lam +
retirada IS
13 Cirrosis hepatica 8 afnos Varén Fenitoina No Si Si No Si St Si No No
criptogenética + ajuste IS
Trasplante
hepético
14 FQ. Trasplante 13 anos Varén Acido No Si No No Si No No No Si
bipulmonar y valproico
hepatico + ajuste IS
Renal Inflamatorio Farmacolégico Otros Neurolégico
Caso Fallo HTAP Alteracién  SRIS IS Intoxi- Corti- Basiliximab QT Mg Infeccién  Alteracién Alteracién Crisis Cefalea
renal® car- cacion coides visual con- con-
diaca IS cien- vul-
cia siva
1 No Si No No Si No No No Si Bajo No No Si Si No
2 No Si No No Si No Si Si No Normal No No Si Si No
3 No Si No No Si No Si Si No Bajo No No No Si No
4 No Si Si No No No No No No Normal Si No Si Si No
5 Si Si Si Si Si No Si No No Normal Si Si Si Si No
6 Si Si Si Si Si No Si Si No Normal No No Si Si No
7 No Si No No No No No - Si - No Si Si Si No
8 Si No Si Si No No Si No No Normal Si No Si No No
9 No No No No Si - Si No No Bajo No Si Si Si No
10 No No Si Si Si No Si No No Normal No Si Si St No
11 Si Si Si No Si No Si Si No Normal Si Si Si Si Si
12 No No Si No Si No Si Si No Bajo No No Si Si No
13 No No No No Si Si Si No No Normal Si Si Si Si No
14 Si No Si St Si No Si No No Bajo Si No Si Si No

ALCAPA: arteria coronaria izquierda anémala desde la arteria pulmonar; AVBEH: atresia de vias biliares extrahepaticas; EEG: electroencefalograma; FQ: fibrosis quistica; HTA: hipertensién arterial;
IS: inmunosupresores; LLA PRE-B: leucemia aguda linfoblastica PRE-B; MCD: miocardiopatia; Mg: magnesio; PRES: sindrome de encefalopatia posterior reversible; QT: quimioterapia; RM: resonancia
magnética; SRIS: sindrome de respuesta inflamatoria sistémica; TC: tomografia computarizada.

2 Fallo renal: creatinina > 2 veces el valor normal.

b HTA > p95 para la edad.
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multicéntricos que la determinen. Aunque cada vez hay des-
critas mas series de casos, los datos de poblacién pediétrica
son todavia insuficientes®.

Multitud de factores se han descrito como causa de PRES,
siendo especialmente frecuentes la hipertensién o el trata-
miento inmunosupresor. En nuestros pacientes, las causas
mas frecuentemente relacionadas con la aparicién de PRES
fueron los inmunosupresores y quimioterapicos. En la mayo-
ria de los casos se pudo establecer de forma clara la causa del
PRES ya que, al eliminar dicho factor, los pacientes presenta-
ron resolucién clinica completa.

La entidad se manifiesta con cefalea, disminucién del nivel
de consciencia y convulsiones®. Se describen alteraciones
visuales en un porcentaje variable segin las series*. En nues-
tro caso, estas alteraciones visuales se han encontrado con
mayor frecuencia que en otras series, teniendo en cuenta su
dificil valoracién en lactantes.

Las pruebas de neuroimagen resultan esenciales en el diag-
néstico, siendo la RM el gold standard’. No se ha establecido
una relacién entre los hallazgos de neuroimagen y la grave-
dad del sindrome®. En nuestra serie observamos que a un
pequerio porcentaje de los pacientes no se les realizé RM, en
probable relacién con su situacién clinica de inestabilidad. En
estos casos se llegd a un diagnéstico clinico tras excluir otras
posibles causas. Estos pacientes fueron incluidos en el estudio
dada la plausibilidad clinica, aunque se debe tener en cuenta
que el diagnéstico confirmatorio de PRES debiera ser a través
de RM.

En cuanto al manejo, las recomendaciones actuales se
basan en tratamiento sintomético® y correccién de la causa
desencadenante. En nuestra serie se suspendié temporal-
mente la inmunosupresién cuando fue posible o se cambib el
farmaco inmunosupresor desencadenante por otro, con bue-
nos resultados.

Esta serie de casos cuenta con un numero importante de
pacientes, pero hacen falta estudios pediatricos mas amplios
para conocer la verdadera prevalencia de esta enfermedad, asi
como la clinica que puede presentarse en pacientes con menor
gravedad y menores comorbilidades.

Financiacién
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