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Zespot tylnej odwracalnej
encefalopatii — opis przypadku

Maciej Rozycki, Agata Tomczak
Oddziat Neurologii i Oddziat Udarowy Szpitala $w. Wincentego a Paulo w Gdyni, Szpitale Pomorskie Sp. z 0.0.

STRESZCZENIE
Zespot tylnej odwracalnej encefalopatii (posterior reversible
leukoencephalopathy syndrome) po raz pierwszy opisano sto-
sunkowo niedawno, bo okoto 20 lat temu, gtownie na podstawie
charakterystycznego obrazu mézgowia w badaniu rezonansu
magnetycznego (MR). W odrdznieniu od zmian stwierdzanych
w badaniach neuroobrazowych zakres objawow klinicznych
w badaniu przedmiotowym moze by¢ bardzo szeroki, co moze
utrudnia¢ ustalenie rozpoznania. Do najczestszych objawow
naleza: bole i zawroty gfowy, zaburzenia widzenia, jakoSciowe
i iloSciowe zaburzenia Swiadomo$ci. Rzadziej obserwuije sig nie-
dowtad pofowiczy lub zespdt mozdzkowy. Za gtowng przyczyne
PRES uznaje sie wysokie wartosci ci$nienia tetniczego, a takze
schorzenia mogace sie przyczyni¢ do jego wysokich wartosci
— wsrdd nich ostre i przewlekle choroby nerek oraz schorzenia
autoimmunologiczne. Poza badaniami podmiotowym i przedmio-
towym pierwszoplanowe znaczenie w ustaleniu rozpoznania ma
badanie MR mozgowia, w ktorym stwierdza sig charakterystyczne
obszary o hiperintensywnym sygnale w obrazowaniu T2-zaleznym.
Patologia ta dotyczy gtownie pfatow potylicznych, ale zmiany moga
by¢ takze stwierdzane w innych czes$ciach mozgowia. W leczeniu
najwazniejsza role odgrywa normalizacja wysokich wartosci cis-
nienia tetniczego. Przy prawidtowym leczeniu farmakologicznym
obraz kliniczny i radiologiczny ulegaja catkowitej normalizacii
w ciggu kilku lub kilkunastu tygodni.
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Opis przypadku

Chora w wieku 24 lat zostata przyjeta na od-
dzial neurologii z powodu zaburzen zachowania,
pobudzenia psychoruchowego oraz bélu glowy
o niewielkim natezeniu. W wizualnej skali analo-
gowej stopien nasilenia dolegliwo$ci odpowiadat
4 punktom. Objawy pojawily sie w sposéb ostry,
jednak jednoznaczny i obiektywny wywiad na
temat okoliczno$ci zachorowania byl trudny
do uzyskania, poniewaz chora mieszka sama.
Pacjentka wezwala Pogotowie Ratunkowe z po-
wodu poczucia obrzeku jezyka i gardta; podawata
mozliwosé polkniecia nieokreslonego insekta.
Poza tym w wywiadzie stwierdzono od kilku lat
rozpoznanie tocznia rumieniowatego uktadowego
oraz przewleklej niewydolnosci nerek w przebie-
gu choroby podstawowej. Pacjentka byta poddana
leczeniu immunomodulujgcemu (mykofenolan
mofetilu 500 mg/d.), a takze przyjmowata hydro-
chlorochine (200 mg/d.). Ponadto w uzupelnio-
nym po6zniej wywiadzie ustalono niewlasciwie le-
czone nadci$nienie tetnicze, z czestymi epizodami
ci$nienia tetniczego na poziomie 200/100 mm Hg.

W badaniu neurologicznym przy przyjeciu do
szpitala dominowaly zaburzenia zachowania.
Chora byta dysforyczna, placzliwa, okresowo
pobudzona i agresywna. Obserwowano réwniez
jakoSciowe zaburzenia §wiadomosci; pacjentka
byla zdezorientowana co do miejsca i czasu.
Nie stwierdzono objawéw oponowych, niedo-
wladu koficzyn ani cech zespotu mézdzkowego.
W badaniu internistycznym stwierdzono wysokie
wartosci ci$nienia tetniczego — 220/130 mm Hg.

W trybie pilnym wykonano badanie tomografii
komputerowej (TK) glowy, w ktérym opisano nie-
wielkie (do 1 cm Srednicy) ogniska hipodensyjne
w obu poétkulach mézgu jako mozliwe zmiany
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Rycina 1. Badanie rezonansu magnetycznego w sekwenc;ji T2-za-
leznej. Obraz mézgowia w pierwszych dobach leczenia— widoczny
charakterystyczny hiperintensywny sygnat w pfatach potylicznych
(dzieki uprzejmosci RadiologicaNet w Gdyni)

ogniskowe w przebiegu tocznia rumieniowatego
uktadowego. W 1. dobie hospitalizacji wykonano
réwniez naktucie ledZwiowe w celu pobrania pty-
nu mézgowo-rdzeniowego. W badaniu ogélnym
wykluczono neuroinfekcje. W badaniu moczu
wykluczono obecnosé substancji psychoaktyw-
nych. Zdecydowano o poszerzeniu diagnostyki
i zlecono badanie rezonansu magnetycznego (MR,
magnetic resonance) mézgowia, w ktérym uwi-
doczniono zmiany hiperintensywne istoty bialej
platéw potylicznych oraz, w mniejszym stopniu,
w platach ciemieniowych i czolowych (ryc. 1, 2).
Na podstawie calosci obrazu klinicznego oraz
wynikéw badan pomocniczych wysunieto podej-
rzenie zespolu tylnej odwracalnej encefalopatii
(PRES, posterior reversible leukoencephalopathy
syndrome).

Zmodyfikowano i zintensyfikowano dotych-
czasowe leczenie hipotensyjne, uzyskujac w ko-
lejnych dniach normalizacje wartosci ci$nienia
tetniczego. W tym samym czasie obserwowano
takze znaczaca poprawe stanu klinicznego chore;j.
Pacjentka byta w pelni zorientowana co do miej-
sca, czasu i wlasnej osoby, nie byla pobudzona
psychoruchowo. Chora nie pamietata pierwszych
dni pobytu na oddziale. W badaniu elektroen-
cefalograficznym (EEG) opisano zapis niskona-
pieciowy, z tendencja do zwolnienia czynnosci
podstawowej, szczegblnie w odprowadzeniach

Rycina 2. Badanie rezonansu magnetycznego, ocena poréwnaw-
cza sekwencji T2-zaleznych w sekwencji TIRM (turbo inversion
recovery magnitude). Obraz mdzgowia w pierwszych dniach
leczenia — charakterystyczne zmiany hiperintensywne w ptatach
potylicznych. (dzigki uprzejmosci RadiologicaNet w Gdyni)

tylno-skroniowo-potylicznych, w ktérych réwniez
pojawialy sie fale theta. Chorg obserwowano na
oddziale przez kolejne 2 tygodnie; objawy stwier-
dzane przy przyjeciu nie nawracaty. Wartosci cis-
nienia tetniczego nie przekraczaty prawidtowych.
W 15. dobie hospitalizacji wykonano kontrolne
badanie MR moézgowia. Opisywane wczesniej
zmiany ogniskowe ulegly catkowitej regres;ji, obraz
moézgowia nie wykazywal zmian patologicznych
(ryc. 3, 4). Potwierdzono uprzednie rozpoznanie
PRES.

Oméwienie

Zespo6t tylnej odwracalnej encefalopatii opisali
po raz pierwszy w 1996 roku Hitchey i wsp. [1]
na podstawie charakterystycznych uszkodzen,
gléwnie tylomézgowia, widocznych w bada-
niach neuroobrazowych, ktérych gléwna, choé
nie jedyng przyczyna, byl nagly, znaczny wzrost
ci$nienia tetniczego. Przez lata zesp6t ten rzadko
rozpoznawano, obecnie — ze wzgledu na coraz
powszechniejszy dostep do badain MR — coraz
cze$ciej ustala sig rozpoznanie tego zespolu [2].

Epidemiologia

Wigksza dostepnos$é do badan neuroobrazo-
wych nie przetozyla sie na dokladne poznanie
epidemiologii PRES. Ma to zapewne zwigzek ze
sporadycznym wystgpowaniem tego typu powi-
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Rycina 3. Kontrolne badanie rezonansu magnetycznego w
sekwenciji T2-zaleznej po skutecznym leczeniu nadcis$nienia tetni-
czego — brak hiperintensywnych zmian widocznych na poczatku
hospitalizacji w obrebie ptatéw potylicznych

Rycina 4. Kontrolne badanie rezonansu magnetycznego, ocena
porownawcza sekwencji T2-zaleznych w sekwencji TIRM (turbo
inversion recovery magnitude) po skutecznym leczeniu nadcisnie-
nia tetniczego — brak hiperintensywnych zmian widocznych na
poczatku hospitalizacji w obrebie ptatow potylicznych

ktania wysokich wartosci ci$nienia tetniczego
iw zwigzku z tym trudng do okreslenia zapadalnosé.
Zespo6l wystepuje nie tylko u dorostych. W pis-
miennictwie sg opisywane zachorowania zar6wno
u kilkuletnich dzieci, jak i u 0s6b po 80. roku zy-
cia. Najczes$ciej jednak chorujg osoby w przedziale

wieku 39-47 lat. Wydaje sie, ze zespdl ten moze
wystgpowac nieco czesciej u kobiet, a takZze moze
sie pojawi¢ u oséb niewymagajacych leczenia
hipotensyjnego (10-30% przypadkéw) [3, 4].

Obraz kliniczny

Do objawéw PRES naleza najczesciej bdl glowy,
zawroty glowy, wymioty, iloSciowe i jakoéciowe
zaburzenia §wiadomosci, a takze zaburzeniami
widzenia (,rozmycie” obrazu, Slepota korowa). Po-
nadto moga wystepowaé napady padaczkowe [4].
Wsréd rzadziej spotykanych objawéw nalezy wy-
mieni¢ niedowlad potowiczy oraz zesp6t mézdz-
kowy lub pniowy (gltéwnie z dysfagia, dyzartria,
a takze diplopia). Czas trwania objawéw zalezy od
momentu wdrozenia leczenia, ktére polega przede
wszystkim na wyeliminowaniu czynnikéw wy-
wolujacych wzrost cisnienia tetniczego. Ogélnie
w piSmiennictwie dominujg opisy przypadkéw
szybko reagujacych na podjete leczenie (zwykle
od kilku dni do kilku tygodni), cho¢ zdarzaja sie
takze przypadki o dlugim i wielotygodniowym
przebiegu [4, 5].

Patofizjologia

W patofizjologii PRES podstawowg role od-
grywa obrzek naczyniopochodny, ktéry jest
wynikiem uposledzonych mechanizméw autore-
gulacji tetnic mézgowych w przebiegu wysokich
wartos$ci ciSnienia tetniczego. Lokalizacjg zmian
organicznych, tj najczesciej struktur tylnego dotu
czaszki, mozna wytlumaczy¢ stosunkowo ubogim
zaopatrzeniem we wiékna wspélczulne tetnic
tylnego obszaru unaczynienia. W warunkach
prawidiowych autoregulacja w tetnicach mézgo-
wia dziala skutecznie przy wartosciach sredniego
ci$nienia tetniczego na poziomie 150 mm Hg.
Powyzej tych warto$ci mechanizm moze ulec
upos$ledzeniu, prowadzac do dysfunkcji ba-
riery krew-mézg, przesieku hydrostatycznego
i w konsekwencji do naczyniopochodnego obrze-
ku konkretnych czesci moézgowia [5]. Obecnie
proponuje sie dwie teorie powstania powyzszych
patologii. W pierwszej jest mowa o zaburzonej
autoregulacji tetnic mézgowych w przebiegu
nadci$nienia tetniczego, co prowadzi do ciaglej
hiperperfuzji i w konsekwencji do uszkodzen
srédblonka, a nastepnie obrzeku naczyniopochod-
nego. Druga teoria jest zwigzana z PRES u os6b
z prawidtowymi warto$ciami ci$nienia tetniczego,
ale ze schorzeniami, ktére mogag predysponowac
do wystapienia tego schorzenia, co dotyczy takze
choréb autoimmunologicznych. Wedtug tej teorii
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Tabela 1. Najczestsze przyczyny zespotu tylnej odwracalnej
encefalopatii (PRES, posterior reversible leukoencephalo-
pathy syndrome)

Tabela 2. Schorzenia, z ktérymi nalezy ré6znicowac zespot
tylnej odwracalnej encefalopatii (PRES, posterior reversible
leukoencephalopathy syndrome)

Ostre/przewlekle nadcisnienie tetnicze
Ostre/przewlekle choroby nerek

Rzucawka u kobiet w cigzy (czesciej u pierworodek)
Zespol hemolityczno-mocznicowy

Toczen rumieniowaty uktadowy

Guzkowe zapalenie naczyn

Zakrzepowa plamica matoptytkowa

Leki (cisplatyna, interferon, erytropoetyna, cyklosporyna,
azatiopryna, takrolimus)

Przeszczepienie szpiku kostnego lub komoérek macierzystych
Sepsa, zwtaszcza o etiologii paciorkowcowej

Niewydolnos$¢ autonomiczna, np. w przebiegu zespotu
Guillaina-Barrégo

Przedawkowanie narkotykéw, np. kokainy

pierwotnie dochodzi do uszkodzenia §rédbtonka
na podlozu autoimmunologicznym, co wywotuje
skurcz naczyn i hipoperfuzje, a ostatecznie skut-
kuje niedotlenieniem tkanek mézgu i obrzekiem
naczyniopochodnym [6].

Przyczyny

Za najczestszg przyczyne wystgpienia PRES
uwaza sie nadci$nienie tetnicze (ryc. 1), choé
u niektérych chorych nie mniejsza role odgrywaja
inne schorzenia, ktére mogg predysponowaé do
wystapienia objawéw tego zespolu klinicznego
[4-6]. Uwaza sig, ze gléwng role w patofizjologii
PRES odgrywa kontakt z substancjami toksyczny-
mi, takimi jak leki cytotoksyczne, srodki immuno-
modulujace czy przeciwciata monoklonalne [3].

Réznicowanie

W ré6znicowaniu nalezy uwzglednié schorzenia
przebiegajace z podobnymi objawami klinicznymi
oraz zblizonym obrazem zmian w neuroobrazowa-
niu [3-5]. W tabeli 2 przedstawiono schorzenia,
ktére nalezy réznicowac z PRES.

Diagnostyka

Podstawowym badaniem diagnostycznym
jest MR mézgowia. Zmiany w przebiegu PRES
charakteryzujg sie hiperintensywnym sygnalem
w sekwencji T2-zaleznej, natomiast w sekwencji
T1-zaleznej sg hipointensywne. W obrazowaniu
dyfuzji (DWI, diffusion-weighted (MR) imaging)
obraz mézgowia z reguly pozostaje prawidlowy.

Zakrzepica zatok zylnych mézgu
Guzkowe zapalenie tetnic

Zapalenie mozgu, szczegdlnie w przebiegu infekgji
wirusem Herpes simplex

Zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych
Encefalopatie metaboliczne

Zakrzep tetnicy podstawnej

Postepujaca encefalopatia wieloogniskowa

Szybko postepujgce procesy demielinizacyjne
(np.: choroba Marburga)

MELAS
CADASIL

MELAS (mitochondrial myopathy, encephalopathy, lactic acidosis, stroke-like episo-
des) — miopatia mitochondrialna, encefalopatia, kwasica mleczanowa, wystepo-
wanie incydentéw podobnych do udaréw; CADASIL (cerebral autosomal dominant
arteriopathy with subcortical infarcts and leucoencephalopathy) — mézgowa au-
tosomalna dominujaca arteriopatia z podkorowymi zawatami i leukoencefalopatia

Waznym parametrem jest rzeczywisty wspétczyn-
nik dyfuzji (ADC, apparent diffusion coefficient),
ktory jest pomocny w odréznieniu PRES od uda-
ru niedokrwiennego w obszarze unaczynienia
tetnicy podstawnej. W encefalopatii nadcisnie-
niowej zmiany sg hiperintensywne w zawiazku
ze zwigkszong dyfuzjg, natomiast obszary objete
niedokrwieniem — hipointensywne. W wigk-
szosci (ok. 95%) przypadkéw zmiany lokalizujg
sie symetrycznie w obrebie platéw potylicznych
i ciemieniowych. Czasem ogniska obrzeku naczy-
niopochodnego sg réwniez widoczne w okolicach
skroniowych, czolowych, a takze w mézdzku i/lub
pniu moézgu. Procesem zajeta jest zar6wno istota
biala, jak i kora mézgu. U mniej niz 5% chorych
zmiany sg niecharakterystyczne — asymetryczne
albo dotycza tylko pnia mézgu lub jader podsta-
wy. W badaniu TK obraz mézgowia jest zwykle
prawidlowy, niekiedy jednak moga by¢ widoczne
zlewne ogniska hipodensyjne [6]. Jezeli opisywane
zmiany hipodensyjne lokalizuja sie w charaktery-
stycznych miejscach, to przy odpowiadajgcych im
objawach klinicznych PRES mozna podejrzewac
juz po wykonaniu badania TK. W pierwszych
dniach badanie to koreluje z obrazem MR jedy-
nie w 30% przypadkow, ale w kolejnych dobach
korelacja obrazu radiologicznego moze dochodzié¢
do 75%, co moze by¢ przydatne w sytuacji braku
mozliwoéci wykonania badania MR [3]. Opisywa-
ne zmiany organiczne z reguly ustepuja po kilku
tygodniach od wdrozenia leczenia [4].
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Leczenie

W leczeniu podstawowgq role odgrywajg wyeli-
minowanie czynnika sprawczego, a takze skutecz-
ne leczenie hipotensyjne.

Podsumowanie

Opisany przypadek PRES rozpoznano na pod-
stawie obrazu klinicznego, ktéry miat ostry pocza-
tek i towarzyszyly mu wysokie warto$ci ci$nienia
tetniczego. Ponadto pacjentka byta obcigzona
schorzeniem autoimmunologicznym, w przebie-
gu ktérego dodatkowo rozwinela sig przewlekta
niewydolnosé¢ nerek. W badaniach obrazowych
uzyskano charakterystyczny obraz obrzeku naczy-
niopochodnego istoty biatej, gtéwnie w tylnych
obszarach mézgowia. Wykluczono inne istotne
przyczyny jakosciowych i iloSciowych zaburzen
$wiadomosci. Uzyskano radykalng poprawe stanu
klinicznego po normalizacji wartosci ci$nienia
tetniczego. Ostatecznie wykazano catkowitg regre-
sje zmian organicznych mézgowia w kontrolnym
badaniu neuroobrazowym. Warto podkresli¢, ze
wspotwystepowanie PRES z toczniem rumienio-
watym ukladowym jest dosé rzadkie. Objawy
wynikajace jedynie z obecnosci tocznia rumienio-
watego, bez wystepowania nadci$nienia tetnicze-
go, dotycza bowiem tylko okoto 1% wszystkich
przypadkoéw. Chorzy ci sg z reguly w mlodszym
wieku (22.-27. rz.). Zachorowania dotycza plci
zenskiej, majq jednak typowg manifestacje klinicz-
ng, a zmiany organiczne w badaniu MR obejmujg
najczesciej regiony potyliczne oraz ciemieniowe.
Nalezy réwniez podkreéli¢ fakt, Zze pojawienie
sie objawow PRES najczesciej koreluje z wyzsza
punktacjg w skali Systemic Lupus Erythematosus
Disease Activity Index (SEDAI). Pomiar wedlug
tej skali dotyczy obrazu klinicznego chorych
w ostatnich dniach przed wizyta lekarska [7].

W tych przypadkach leczeniem z wyboru pozo-
staja kortykosteroidy [8, 9].

U pacjentéw ze wspdlistniejgcymi niespecy-
ficznymi objawami neurologicznymi, takimi jak
béle i zawroty glowy, zaburzenia orientacji allo-
psychicznej czy ilo§ciowe zaburzenia §wiadomo-
$ci — zwlaszcza u chorych z wysokimi wartoScia-
mi ci$nienia tetniczego i schorzeniami o podtozu
autoimmunologicznym — w rozpoznaniu rézni-
cowym nalezy bra¢ pod uwage PRES. Szybkie
ustalenie prawidlowego rozpoznanie umozliwia
w tych przypadkach wdrozenie skutecznego lecze-
nia z szybkim i catkowitym powrotem do zdrowia.
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