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RESUMEN
—
El Síndrome de Encefalopatía Posterior Reversible (PRES) es una 
entidad neurológica aguda que clínicamente se manifiesta con 
cefalea, alteración del estado mental, convulsiones, trastornos 
visuales y ataxia; radiológicamente se caracteriza por la presencia 
de edema vasogénico y hemorragia cerebral a nivel parietoocci-
pital. El objetivo es describir el caso de una paciente con Lupus 
Eritematoso Sistémico (LES) que desarrolló PRES. Se trata de una 
adolescente de 15 años con diagnóstico reciente de LES y nefritis 
lúpica clase IV en tratamiento con prednisona y micofenolato de 
mofetilo que acudió a emergencias por cuadro clínico de 24 horas 
de cefalea holocraneana de intensidad 10/10, asociado a tres crisis 
convulsivas tónico clónicas generalizadas e hipertensión arte-
rial de 142/106 mmHg. Se descartó cuadro infeccioso, trastorno 
hidroelectrolítico y metabólico. El electroencefalograma fue 
normal, mientras que la RMN mostró múltiples zonas hiperin-
tensas en T2 y FLAIR en ambos hemisferios cerebrales, ganglios 
de la base, hemisferios cerebelosos y tallo encefálico. Por la acti-
vidad de la enfermedad con SLEDAI-2K de 36 puntos, se inició 
metilprednisolona y ciclofosfamida. Tras 14 días de haber iniciado 
el tratamiento la neuroimagen de control reveló únicamente 2 
imágenes hiperintensas a nivel del lóbulo cerebeloso derecho y 
occipital izquierdo. El PRES es una entidad poco frecuente, aso-
ciado a entidades autoinmunes, de las cuales la más significativa 
es el LES, sobre todo en pacientes con alta actividad de la enfer-
medad. El reconocimiento de factores de riesgo y la sospecha clí-
nica orientarán un diagnóstico y tratamiento adecuados.
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ABSTRACT
—
Posterior Reversible Encephalopathy Syndrome (PRES) 
is an acute neurological disease that clinically manifests 
with headache, altered mental status, seizures, visual 
disturbances, and ataxia; Radiologically, it is characte-
rized by the presence of vasogenic edema and cerebral 
hemorrhage at the parieto-occipital level. The objec-
tive is to describe the case of a patient with Systemic 
Lupus Erythematosus (SLE) who developed PRES. She 
is 15 years old with a recent diagnosis of SLE and class 
IV lupus nephritis under treatment with prednisone 
and mycophenolate mofetil who attended the emer-
gency department due to a 24-hour clinical picture 
of holocranial headache of 10/10 intensity, associated 
with three seizures generalized tonic clonic and arterial 
hypertension of 142/106 mmHg. Infectious symptoms, 
hydroelectrolytic and metabolic disorders were ruled 
out. The electroencephalogram was normal, while 
the MRI showed multiple hyperintense zones on T2 
and FLAIR in both cerebral hemispheres, basal gan-
glia, cerebellar hemispheres, and brainstem. Based on 
SLEDAI-2K disease activity of 36 points, methylpred-
nisolone and cyclophosphamide were started. Fourteen 
days after starting treatment, control neuroimaging 
revealed only 2 hyperintense images at the level of the 
right cerebellar and left occipital lobes. PRES is a rare 
entity, associated with autoimmune diseases, of which 
the most significant is SLE, especially in patients with 
high disease activity. Recognition of risk factors and 
clinical suspicion will guide an appropriate diagnosis 
and treatment.

INTRODUCCIÓN
—
El Síndrome de Encefalopatía Posterior Reversible 
(PRES, por sus siglas en inglés) es una afección neuro-
lógica caracterizada por manifestaciones clínico-radio-
lógicas típicas. Las manifestaciones clínicas incluyen 
alteración del sensorio, cefalea, convulsiones, trastornos 
visuales y déficits neurológicos focales. Las hiperinten-
sidades reversibles de la resonancia magnética nuclear 
(RMN) sugieren edema vasogénico de la sustancia blanca, 
que se observa predominantemente en las regiones parie-
tales y occipitales.1-5 Aunque se denominan "posteriores", 
las anomalías de imagen pueden ocurrir en cualquier 
región del cerebro.5

Aisen et al., en 1985 notificaron hiperintensidades rever-
sibles de RMN compatibles con PRES en pacientes con 

LES y manifestaciones neuropsiquiátricas.6 Más tarde, 
Sibbitt et al.7 describieron lesiones punteadas o focales de 
alta intensidad sugestivas de edema que se resolvió con el 
tratamiento con corticosteroides. Por primera vez en 1996 
se describió esta entidad como un diagnóstico clínico y 
radiológico.8,9 En 2000, Casey et al.10 propusieron el tér-
mino PRES para esta entidad.

Los mecanismos fisiopatológicos propuestos incluyen el 
desarrollo de edema vasogénico secundario a la autorre-
gulación cerebral desordenada y la lesión endotelial.5,11 Se 
sabe que el PRES ocurre en hipertensión, eclampsia, insu-
ficiencia renal, inmunosupresión y enfermedades autoin-
munes, incluyendo LES.1 A continuación, se describe el 
caso de una paciente con LES juvenil que desarrolló PRES.

CASO CLÍNICO
—
Se presenta el caso de una adolescente femenina de 15 
años, sin antecedentes de importancia, diagnosticada de 
LES con base a los criterios del Colegio Americano de 
Reumatología (ACR) de 1997 debido a: eritema malar, 
artritis no erosiva, anticuerpos antinucleares 1:640 patrón 
homogéneo, Anti DNA ds y anti Smith positivos, afección 
renal (Proteinuria de 87.2 mg/m2/h). Además de nefritis 
lúpica proliferativa difusa clase IV con índice de acti-
vidad de 17 y cronicidad 3, fibrosis intersticial del 15% 
y atrofia tubular 5% asociado con nefritis lúpica mem-
branosa clase V, inmunoflorescencia con patrón FULL 
HOUSE e hipertensión arterial secundaria. Se inició tra-
tamiento con prednisona 20 mg cada 8 horas, micofeno-
lato de mofetilo 1200 mg/m2/día, vitamina D 800 UI, cal-
trate 600+D cada 24 horas y protector solar con FPS+50 
cada 3 horas.

Acudió 3 semanas posterior al diagnóstico con cuadro clí-
nico de 24 horas caracterizado por cefalea holocraneana 
de intensidad 10/10, sin nausea ni vómitos, asociado a 
3 crisis convulsivas tónico clónicas generalizadas, a su 
ingreso a emergencia se evidenció nueva crisis tónico 
clónico generalizado de 3 minutos de duración, asociado 
a hipertensión arterial 142/106 mmHg. Tras abordaje se 
descartó cuadro infeccioso, trastorno hidroelectrolítico 
y metabólico como causa de convulsiones. El electroen-
cefolograma fue normal, mientras que la RMN (Figura 
1) mostró múltiples hiperintensidades en ambos hemis-
ferios cerebrales a nivel de la sustancia gris y sustancia 
blanca subcortical con alteración de la intensidad de señal 
con patrón giral de comportamiento isointenso en T1 e 
hiperintenso en T2 y Fluid-attenuated inversion recovery 

Reporte de Caso Clínico
Loor Chavez R., Félix Iñiguez A.

44    |    Reumatología al Día  |  Volumen 16  |  Número 3  |  Noviembre 2022



(FLAIR), afectando el parénquima de forma dispersa con 
predominio hacia los lóbulos occipitales. En ganglios de 
la base se observa la cabeza del núcleo caudado derecho, 
el cuerpo del núcleo caudado izquierdo y núcleos lenti-
culoestriados bilaterales con alteración de la intensidad 
de señal de comportamiento hiperintenso en T2 y FLAIR. 
El cuerpo calloso en rodilla y esplenio, cápsula interna 
y externa con cambios similares a los previamente des-
critos. Elementos de la fosa posterior, se observan ambos 
hemisferios cerebelosos con mismos cambios de la inten-
sidad a nivel de ambas sustancias de distribución alea-
toria, que se extienden en pedúnculos cerebelosos y en 
elementos del tallo encefálico. En secuencias de Difusión 
y Apparent Diffusion Coefficient (ADC)  dichas lesiones 
no presentan restricción de la señal.

Por datos de actividad de la enfermedad con SLEDAI-
2K de 36 puntos, se indicó bolos de metilprednisolona 
a 30 mg/kg/dosis por 3 días y ciclofosfamida 750 mg/
m2/mensual, además de tratamiento anticonvulsivante y 
antihipertensivo oral e intravenoso. A los 14 días se rea-
lizó RMN de acontrol, comparada con estudio previo se 
observó 2 imágenes hiperintensas en FLAIR e isointensas 
en T1 a nivel del lóbulo cerebeloso derecho y occipital 
izquierdo. El resto de las lesiones mencionadas en estudio 
previo ya no se identificaron. Tras inicio de tratamiento 
la paciente no volvió a presentar eventos convulsivos, no 
tuvo niguna secuela neurológica.

DISCUSIÓN
—
La asociación de LES - PRES predomina en mujeres en 
la segunda y tercera década de la vida, especialmente 
en pacientes con un alto índice de actividad de la enfer-
medad, en ocasiones puede ser al debut del LES en el 
6%-50% de los casos. Los factores etiopatogénicos habi-
tualmente asociados tanto en adultos como en pacientes 
pediátricos son injuria renal, hipertensión y altas dosis de 
inmunosupresores.12

En pediatría, el PRES es una entidad rara y está prin-
cipalmente asociado a patologías renales y hematoló-
gicas.13-15 Es así que en una cohorte de 3855 pacientes 
con LES tomada de 4 estudios importantes  describen 
22 casos pediátricos.16-18 Con referencia solo a patologías 
renales pediátricas asociadas a PRES, en 3 cohortes de 43 
pacientes, 9 pacientes presentaron dicha asociación.13,19,20

La paciente con diagnóstico de LES presentó al debut 
afección renal importante, en el lapso de 1 mes acudió a 
emergencia con manifestaciones típicas de PRES desen-
cadenada por hipertensión arterial luego de haber iniciado 
el tratamiento inmunosupresor (micofenolato de mofetilo 
y altas dosis de glucocorticoides). Estos datos concuerdan 
con la literatura en relación con los factores más comunes 
que originan el PRES.

Figura 1. RMN cerebral, en secuencia FLAIR en cortes axiales se evidencia en ambos hemisferios cerebrales se identifican 
a nivel de la sustancia gris y blanca subcortical áreas hiperintensas con patrón giral afectando el parenquima de forma dis-
persa a predominio de lóbulos occipitales, así como también se aprecia afectación a ganglios basales y hemisferios cerebe-
losos (A – E). Estudio de control 14 días después en secuencia FLAIR se evidencia disminución de las lesiones hiperintensas 

visible en estudio previo (F – J).
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El lupus neuropsiquiátrico (LNPS) es común en niños 
con diversas manifestaciones, la prevalencia oscila entre 
el 23% y el 95%.1 Las manifestaciones clínicas del PRES 
son similares al LNPS, por lo tanto, es difícil de diferen-
ciar. Se recomienda el uso de la RMN para llegar a un 
diagnóstico de certeza y planear el tratamiento corres-
pondiente.12 Los diagnósticos diferenciales más impor-
tantes incluyen accidente cerebrovascular, trombosis de 
senos venosos y meningoencefalitis aséptica e infecciosa; 
dichas enfermedades fueron descartadas en la paciente 
con base a los estudios de imagen y de laboratorio.

Existe controversia en la literatura sobre si el PRES es 
una manifestación activa del lupus, una complicación de 
la enfermedad o es secundaria al tratamiento.2,21,22 Algunos 
autores recomiendan tratar la asociación LES – PRES en 
pacientes con alta actividad con drogas inmunosupresoras 
para evitar daños mayores a otros órganos.12 Otros acon-
sejan en pacientes con LES con baja actividad que reciben 
inmunosupresores y desarrollan PRES reducir la dosis o 
retirar la inmunosupresión; al momento no existe con-
senso al respecto.12 En el caso reportado, se decidió inicio 
de ciclofosfamida y bolos de metilprednisolona, además 
del resto de medicamentos de soporte incluidos antihi-
pertensivos y anticonvulsivante, lo que logró controlar la 
enfermedad, obteniéndose una buena evolución eviden-
ciada en el control de RMN a los 14 días.

CONCLUSIONES
—
El PRES se considera una manifestación neurológica 
inusual del LES desencadenada por múltiples factores. El 
uso de la RMN en pacientes con sospecha de PRES per-
mite un diagnóstico oportuno. La instauración temprana del 
tratamiento, aunado a la supresión de los desencadenantes 
permiten un resultado favorable. En pacientes con LES con 
alta actividad de la enfermedad que presentan PRES, los 
glucocorticoides y la ciclofosfamida, sumada a la terapia 
antihipertensiva y anticonvulsivante de apoyo han demos-
trado ser la estrategia de tratamiento más efectiva.
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