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Resumo: Sindrome da Encefalopatia Posterior Reversivel (PRES) é uma desordem caracterizada pela
presenca de cefaleia, alteragbes visuais e sensoriais e convulsdo, relacionada a hipertenséo
arterial sistémica, insuficiéncia rena e doengas autoimunes, como a Dermatomiosite juvenil
(DMJ), uma doenca inflamatoria cronica rara da pele e musculos estriados gque acomete
principalmente meninas, com inicio geramente entre os 6 e 7 anos de idade, que ocorre devido
alteracGes imunogenéticas. A associacdo de PRES e doencas reumatol 6gicas tem sido raramente
descrita e, até 0 momento, esse é o primeiro relato de PRES em paciente com DMJ. Relato de
caso individual, de cardter narrativo e reflexivo a partir de dados obtidos durante a pratica
meédica, realizado em hospital de referéncia no periodo de maio a setembro de 2022. Estudo
aprovado pelo Comité de Etica da instituicio. Paciente 12 anos, sexo feminino, com fraqueza
muscular proximal simétrica, mialgia, poliartrite em peguenas e grandes articulagBes, com
heliotropo e papulas de Gottron, compativeis com DMJ. Iniciada pulsoterapia com
metilprednisolona, evoluiu com pneumonia e encefalopatia hipertensiva, foi admitida em UTI
sob intubacdo orotraqueal e ventilagdo mecanica. Mantido metilprednisolona (40 mg/dia),
iniciado hidroxicloroquina e imunoglobulina humana, devido a impossibilidade de otimizar o
tratamento imunossupressor. Durante a internagdo apresentou diversas intercorréncias
infecciosas, no 4° més de internacdo apresentou escotomas e crise convulsiva em vigéncia de
hipertensdo arteria sistémica, mesmo em uso de anti-hipertensivos. Em ressonancia magnética de
cranio identificou-se edema cerebral em areas corticais e subcorticais das regides frontal e
parietal. Diagnosticou-se PRES por critérios clinicos e de imagem, readlizado tratamento anti-
hipertensivo, infusdo de imunoglubulina humana para controle da atividade de DMJ e reducdo na
dose do glicocorticoide. Optado pelo uso de acido valproico e carbamazepina para a prevencao
de convulsdes. A paciente recebeu alta hospitalar apds 5 meses de internagdo, com manutencéo
de terapias medicamentosas e acompanhamento multiprofissional, objetivando retomada das
atividades de vida didria e da autonomia. PRES € grave e ameagadora a vida, decorre de
hipertensdo e falha na autorregulacédo do fluxo sanguineo cerebral, levando a edema vasogénico,
podendo haver dano e disfuncdo endotelial com consequente vasoconstricdo e hipoperfuséo
cerebral com extravasamento liquido, que leva ao achado cléssico na RNM de edema em
substéncia cinzenta e branca em lobos occipital e parietal. Ha relatos de danos neurol6gicos
persistentes em até 20% dos pacientes, podendo cursar com edema agudo, hidrocefdia e
compressdo cerebral. A estabilizacdo ou resolucdo da causa (quando possivel) € essencial ao
tratamento. Deve ser investigada na presenca de crises convulsivas em pacientes portadores de
doencas autoimunes, sobretudo agquel es em corticoterapia.
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