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RESUMO

A Leucoencefalopatia posterior reversivel (LEPR)
caracteriza-se por cefaléia, voémitos, alteragcao cognitiva,
convulsdes e perda visual, incluindo cegueira cortical. Essa
sindrome é resultante do vazamento capilar e ruptura
aguda da barreira sanguinea cerebral. A LEPR é
visualizada em algumas condic¢des clinicas, as principais
sdo: hipertensao abrupta e imunossupressdo. O
diagnostico é realizado através da clinica e
neurorradiolégica. A doenga é considerada benigna, caso
o diagndstico e tratamento sejam precoces, devido ao seu
potencial de reversibilidade. O objetivo foi escrever dois
casos de LEPR, analisando as manifestagdes clinicas
apresentadas, a fim de fazer uma discussdo comparativa
dos sinais/sintomas mais frequentes e incentivar a
importancia do diagnostico precoce dessa doenca. Foi
realizado estudo descritivo a partir dos dados do prontuario
de dois pacientes admitidos no Hospital Escola Alvaro
Alvim - Campos dos Goytacazes - RJ. Em relacdo aos
sintomas descritos pelos pacientes apesar de certa
variabilidade, ambos apresentaram uma alteracéo cognitiva
e perda visual abrupta. Essa &€ uma doenga de
conhecimento recente e é fundamental seu diagndstico
para abordagem adequada, promovendo menor morbidade
para o paciente.

Palavras-chaves: Leucoencefalopatia posterior reversivel.
Hipertensao. Perda visual.

ABSTRACT

A reversible posterior leukoencephalopathy (LEPR) is char-
acterized by headache, vomiting, cognitive impairment,
seizures, and visual loss, including cortical blindness. This
syndrome is the result of capillary leak and acute rupture
of the blood-brain barrier. The LEPR is viewed in some
clinical conditions, the main ones are: abrupt hypertension
and immunosuppression. Diagnosis is made by clinical and
neuroradiological. The disease is considered benign, if di-
agnosis and early treatment are due to its potential
reversibility. The goal was to write two cases of LEPR,
analyzing the clinical manifestations in order to make a
comparative discussion of the signs / symptoms frequently
and encourage the importance of early diagnosis of this
disease. Descriptive study was conducted based on data
from medical records of two patients admitted to the Hos-
pital Escola Alvaro Alvim - Campos dos Goytacazes - RJ.
Regarding symptoms described by patients despite some
variability, both showed a cognitive impairment and abrupt
vision loss. This is a disease of recent knowledge and its
diagnosis is critical for proper approach, promoting lower
morbidity for the patient.

Keywords: Reversible Posterior Leukoencephalopathy.
Hypertension. Visual loss.
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INTRODUCAO

Em 1996 foi descrito pela primeira vez uma
sindrome que ficou conhecida como leucoencefalopatia
posterior reversivel (LEPR), caracterizada clinicamente por
cefaléia, vomitos, alteragdo cognitiva, convulsdes e perda
visual, incluindo cegueira cortical. Na neuroimagem foi
detectado edema vasogénico geralmente na substéancia
branca, principalmente na parte posterior do cérebro. Os
achados clinicos e exames de imagem eram considerados
reversiveis com a terapéutica adequada’.

Devido a diversidade de apresentagao dos casos,
0o nome descrito em 1996 como LEPR néao é
completamente satisfatorio nos estudos mais atuais, visto
que nem sempre a doenca € reversivel e muitas vezes
nédo é limitada a substancia branca ou regides posteriores
do cérebro?.

Aincidéncia da LEPR né&o é conhecida, no entanto
essa sindrome é reconhecida e documentada por relatos
e séries de caso. Pacientes de todas as idades séo
suscetiveis, e sd0 mais comuns em mulheres?. E mais
frequentemente observada em determinadas condicbes
clinicas como pré-eclampsia, sepse e choque, infecgbes
sistémicas, doencas auto-imunes, doencas malignas,
quimioterapia, transplante, imunossupressao, bem como
a hipertensdo abruptas.

A sindrome é tipicamente desencadeada,
principalmente, por inicio agudo e grave de hipertensao
arterial. Embora os casos extremos possam progredir para
infarto e hemorragia, os déficits neuroldgicos podem ser
revertidos com tratamento correto, na auséncia deste pode
ocorrer lesdes neurolégicas permanentes®.

Os sintomas e sinais clinicos mais observados séo:
cefaléia, alteragdo do alerta e comportamento desde a
sonoléncia até o estupor, convulsdes, vomitos, alteracbes
mentais incluindo confusdo e diminuicdo da
espontaneidade e fala, e anomalias da percepgéao visual'.

O inicio da crise geralmente é subagudo, mas pode
ser iniciada por uma convulsao'.

Anormalidades da percepcgcao visual séo
detectaveis. Dentre elas encontramos hemianopsia,
negligéncia visual, auras, alucinagdes visuais e pode
ocorrer a cegueira cortical. O fundo de olho pode ser nor-
mal, mas, particularmente em pacientes hipertensos
crénicos e pacientes com eclampsia, o papiledema com
hemorragias retinianas e exsudato também podem estar
presentes?.

O diagnéstico é realizado com base clinica e
neuroimagem®.

A LPRE é uma doenga considerada benigna caso
o diagndstico e tratamento sejam realizados precocemente,
visto que é uma doenca de carater reversivel. A morte
pode ser resultado de edema cerebral progressivo,
hemorragia intracerebral, ou com uma complicacéo da
doenca subjacente?.

OBJETIVO
Descrever dois casos de LEPR, analisando as
manifestagdes clinicas apresentadas pelos pacientes, com

a finalidade de fazer uma discussao comparativa dos sinais
e sintomas mais frequentes e incentivar a importancia do
diagnostico precoce dessa doenga.

RELATO DO CASO 1:

C.A, masculino, 71 anos, casado, aposentado,
residente de Campos, RJ. Ha quatro dias episodio de
sincope com queda da propria altura, manifestando estado
de inconsciéncia posteriormente, intercalando com
"flashes" de consciéncia a desorientagcédo. Procurou
assisténcia médica onde apds o retorno do estado de
consciéncia iniciou quadro de perda progressiva da
acuidade visual evoluindo com amaurose bilateral. Relato
de niveis pressoricos nesta admissao bastante elevados.
Apds a primeira perda da consciéncia, acompanhantes
relataram paresia de lado esquerdo. Foi encaminhado ao
Hospital Escola Alvaro Alvim para prosseguir investigagéo.
Evoluiu com hemianopsia esquerda alguns dias apos o
episodio, recuperando parcialmente a visdo. Na historia
patoldgica, paciente hipertenso mal controlado (uso irregu-
lar Atenolol e Losartana).

Ao exame fisico: BOTE, aparelho cardiovascular:
Ritmo Cardiaco Irregular (fibrilacdo atrial) e sem sopros.
PA: 160/120 mmHg. FC: 105bpm. A tomografia
computadorizada do cranio € demonstrada na figura 1.

Figura 1. TC - caso 1: Areas parenquimatosas
hipoatenuantes coértico-subcorticais nos lobos parieto-oc-
cipital a direita e parieto-occipito-temporal contralateral,
com apagamento dos sulcos corticais e redugéo da ampli-
tude dos ventriculos laterais.

RELATO CASO 2:

F.G.D, feminino, 17 anos, solteira, negra, residente
de Campos, RJ. Mae relata que paciente comegou a
queixar-se de cefaléia intensa na véspera (28/06/2011) e
constante até admissdo (29/06/2011). Na unidade de
dialise onde faz hemodialise trés vezes na semana,
encontrava-se hipertensa (PA: 240x130mmHg), e
apresentava quadro de nauseas e cefaléia. Realizou
hemodialise sem heparina e com ultrafiltragao de 2000ml,
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além da administracdo de atensina, isordil, e dipirona,
mantendo a PA de 170x100 mmHg ao final do procedimento.
Relatou perda visual subida, sendo admitida no HEAA para
elucidacdo diagnostica. Negava febre.

Na historia patoldgica, portadora de nefropatia em
tratamento conservador desde os 7 anos de idade (etiologia
indeterminada). Submetida a nefrectomia direita ha 6
meses devido a abscesso renal. Apds a nefrectomia inicio
de hemodidlise; nega outras comorbidades, nega cirurgias.

Ao exame fisico: Paciente sonolenta, despertavel
e responsiva a comandos verbais. Sem déficit focal. PA:

. 92bpom. A tomoarafia

Figura 2. TC - caso 2: Areas de hipodensidade no
parénquima dos lobos parietais e occipitais, mal definidos,
algo simétricas, devendo estar relacionado a encefalopatia
hipertensiva. Fundo de olho: retinopatia hipertensiva grau
Il. Baixa viséo central (SNC).

DISCUSSAO

A LEPR é uma doenca descrita recentemente sua
incidéncia na populacao ainda é incerta. Isso demonstra a
importancia de descrevé-la e mostrar a necessidade de
diagnostica-la de forma precoce.

A patogénese da sindrome de LEPR ainda nao é
totalmente compreendida, mas acredita estar relacionada
a uma falha na auto-regulacédo cerebral conduzindo a um
edema vasogénico®.

A doenca possui diversas etiologias e devido a
esse carater heterogéneo, varios mecanismos podem estar
envolvidos na fisiopatogenia de acordo com a situagao
clinica do paciente?.

Ao se desenvolver rapidamente uma hipertensao,
ocorre uma alteracdo da auto-regulagé@o, em particular na
regido posterior do cérebro (onde hé relativa falta de
inervacdo simpatica). A hiperperfuséo resultante pode
causar a ruptura da barreira sanguinea do cérebro que
permite o extravasamento de liquido e produtos
sanguineos para o parénquima cerebral, constituindo um
edema vasogénico focal®.

Outra hipétese no desenvolvimento da LEPR
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ocorre como resultado de um vasoespasmo gerado
secundariamente a aumentos subitos e graves da pressao
arterial e isquemia do tecido cerebral. Essa isquemia produz
o edema citotoxico e edema extracelular. A reversibilidade
das anormalidades de imagem, mesmo com o tratamento
imediato n&o é consistente com a hipétese de vasoespasmo
e isquemia cerebral®.

Quando a sindrome se associa a
imunossupressores e citotoxicos, a patogenia &€ mais
incerta®.

Outros mecanismos podem estar envolvidos em
algumas situacdes clinicas como na sepse,
hipomagnesemia, uremia e outros distirbios metabdlicos?.

Em ambos os casos relatados acredita-se que a
fisiopatogenia envolvida seja a da hipertensao abrupta.

Como ja foi citado, as anormalidades
neurorradiograficos da LEPR sdo melhor representadas
pela ressonéncia magnética (RM). As alteragcdes mais
comuns s&o areas puntiformes ou confluentes de aumento
de sinais na densidade de protons e de T22.

O acompanhamento com RM permitiu observar
uma melhora nas anormalidades da substancia branca
apos a terapéutica, sugerindo o edema transitério e ndo
infarto cerebral'.

A RM também pode auxiliar na avaliacao
progndstica da doenca através da associagcao das técnicas
de difusdo (D-WI) e ADC, sendo um instrumento capaz de
prever lesdes irreversiveis que podem levar a sequela
neurolégica’.

A lesdo observada na TC da paciente do segundo
caso (FIG. 2) € menos intensa quando comprada ao
primeiro caso (FIG.1), que apresenta sinais de infartos
parenquimatosos e uma progressao da doenca para
irreversibilidade da lesdo cerebral.

A hipertensao esta presente na maioria dos
pacientes com LEPR, e com o controle da pressao arterial
ocorre uma melhora significativa do quadro.

O tratamento realizado em ambos os casos foi o
controle dos niveis pressoricos, visto que a hipertensao
era a causa do quadro clinico dos pacientes, além disso,
foi realizado o tratamento suporte e os cuidados gerais.

No paciente do caso 1 foram utilizados os anti-
hipertensivos: Losartana, Captopril, Hidroclorotiazida e
Anlodipino. Este paciente apresentou uma fibrilagao atrial
paroxistica, iniciando o uso de Amiodarona .

No paciente do caso 2 os anti-hipertensivos
utilizados foram: Losartana, Hidralazina, Atenolol,
Anlodipina .

Apoés diagnostico e tratamento, os pacientes
evoluiram bem sendo que o paciente do caso 1, devido a
extensa lesao cerebral posterior, ndo apresentou
reversibilidade total da cegueira, evoluindo para hemian-
opsia lateral esquerda e turvagao visual. J4 a paciente do
caso 2, que apresentava dano cerebral menos intenso,
conseguiu uma reversibilidade total da cegueira.

CONCLUSAO
A LEPR é uma doencga recente e é fundamental o
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conhecimento desta para abordagem adequada, promovendo
menor morbidade para o paciente. Para auxiliar no
diagnéstico é fundamental o exame de imagem
complementar e detectar o possivel fator causal da doenca
para retira-lo, visto que essa é a forma de tratamento
adequado para corrigir o quanto antes a leséo cerebral a
fim de que o paciente nao evolua com sequela.
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