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Posteriorinen reversiibeli
enkefalopatiaoireyhtyma

Posteriorinen reversiibeli enkefalopatiaoireyhtyma (PRES) on akuutti neurologinen sairaus, jossa neuro-
logiset puutosoireet, enkefalopatia ja kohtausoireet yhdistyvidt aivojen edeemisiin muutoksiin. Nimes-
tddn huolimatta tila ei aina rajaudu isoaivojen takaosiin tai ole tdysin korjaantuva. Akuutisti alkava sai-
raus on aina toisen, joskus vahaoireisen taustasairauden sekundaarinen ilmié. Sairauden tunnistaminen
ja sen hoito edellyttavat vankkaa neurologisten erotusdiagnoosien tuntemusta sekd neurologilta ettd
radiologilta. Kliiniset ja radiologiset 16ydokset ovat tunnistettavia, mutta taustasyyn tunnistaminen ja
hallinta ei ole aina yksinkertaista. Esittelemme sairauden aiheuttajat, hoidon kulmakivet ja kolme poti-
lastapausta, joissa diagnoosiin ei padsty aivan suoraviivaisesti.

RES, toiselta nimeltddn reversiibeli pos-

teriorinen leukoenkefalopatiaoireyhtyma

(RPLS), on akuutti neurologinen sairaus,
joka tunnistetaan tyypillisten kliinisten ja ra-
diologisten piirteiden ja tunnettujen vaarateki-
joiden pohjalta (1). PRES:n ilmaantuvuudesta
tai esiintyvyydestd ei ole tehty laajoja tutki-
muksia. Sen esiintyvyydeksi on arvioitu 0,8 %
loppuvaiheen munuaissairautta sairastavien,
0,7 % systeemisti lupus erythematosusta (SLE)
sairastavien ja 0,5 % elinsiirron saaneiden jou-
kossa. Sairautta esiintyy kaikissa ikdryhmiss,
mutta useimmiten nuorilla ja keski-ikiisilld,
keskimairin 45 vuoden idssi (2-5).

Kliininen kuva

PRES tunnistetaan kliinisen oirekuvan, vaarate-
kijoiden ja aivojen magneettikuvauksen (MK)
16ydosten perusteella. Ehdotettuja diagnostisia
kriteereja ovat akuutisti alkava neurologinen oi-
rekuva, aivokuvantamisessa havaittava vasogee-
ninen turvotus seka kliinisten ja MK-16ydésten
normalisoituminen (6). PRES:n tyypillinen
oireisto esitetddn KUVASSA 1. Nikohdirididen
kirjoon kuuluvat ni6ntarkkuuden heikentymi-
nen, nikokenttipuutokset, kaksoiskuvat, véri-
naon muutokset, nikoharhat ja kortikaalinen
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sokeus. Muita kuvattuja oireita ovat tajunnan
hiiriot, epileptiset kohtausoireet, pahoinvointi,
lihasheikkous, sensoriset oireet ja puhehiiriot.
Oireisto kehittyy useiden tuntien tai pdivien

aikana (7).

Vaaratekijat

Korkean verenpaineen ohella useat eri tekijit
voivat johtaa PRES:n kehittymiseen (TAULUK-
Ko 1). Vallitsevan teorian mukaan PRES kehit-
tyy, kun aivoverenkierron perfuusio ylittaa te-
hokkaan itsesiitelyn rajat (50-150 mmHg) ja
tastd aiheutuu nesteen tihkumista soluvilitilaan
(7,8). Toisaalta 20-30 % PRES-potilaista on
normo- tai hypotensiivisid oireiston kehittyes-
s, ja ndissd tapauksissa PRES kehittyy muiden
tekijoiden kuten vasta-aine- ja soluvilitteisten
tekijoiden sekd verisuonivaikutusten kautta
(9,10).

Verenpaineen hallitsematon nousu ja sen ai-
heuttama hiussuonten endoteelisolujen vaurio
ja nitraattia sisdltavien yhdisteiden kertyminen
elimistoon vaikuttavat yhdessd hiussuonten la-
péisevyyteen. Taman seurauksena arvioidaan
kehittyvin vasogeenista turvotusta keskusher-
moston rakenteisiin. My6s immuunijirjestel-
man aktivoituminen ja sytokiinimuodostus
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KUVA 1. Oireiden esiintyvyyden vaihteluvali (prosenttiosuus potilaista) posteriorisissa reversiibeleissa enkefalo-

patiaoireyhtymatapauksissa lahteiden mukaan (1,6,7).

heikentévit veri-aivoestettd ja aiheuttavat pro-
teiinien ja nesteen tihkumisen keskushermos-
ton rakenteisiin (11).

PRES on naisilla hieman yleisempi, vaikka
mukaan ei laskettaisi eklampsiapotilaita. Ek-
lampsia on tirkein yksittiinen PRES:n vaara-
tekijd, ja muutoksia MK-16ydoksissd tavataan
jopa 98 %:lla eklampsiapotilaista (12). Toinen
suuri potilasryhmi ovat luuydinsiirron saaneet
(2,7-25 %) (13,14). PRES voi ilmaantua myds
muun elinsiirron komplikaationa (0,4-6 %)
(3). Munuaisten akuutti vajaatoiminta ja myds
loppuvaiheen munuaissairaus ovat merkittavia
PRES:n vaaratekijoita (4).

Muita tunnistettuja vaaratekijoitd kohon-
neen verenpaineen ja autoimmuunisairauk-
sien lisaksi ovat sepsis, runsas alkoholinkayttd,
kokaiini, hypomagnesemia, hyperkalsemia ja
hyperkolesterolemia. Sairastumisriskid lisdavit
my6s immunosuppressiiviset lidkeaineet ja
ndistd erityisesti siklosporiini ja takrolimuu-
si, syovan hoidossa kiytetyt monoklonaaliset
vasta-aineet ja kinaasin estdjit sekd litium ja

linetsolidi (5,15,16).

Diagnostiikka

PRES:n diagnosoinnin keskidssi on aivojen
MK FLAIR- ja diffuusioherkin sekvenssein.

M. Moisala ym.

Sairaudelle tunnusomainen kuvantamisloydos
on vasogeeniseen turvotukseen liittyvd subkor-
tikaalisiin ja kortikaalisiin rakenteisiin ulottuva
molemminpuolinen FLAIR-runsassignaali-
suus. Muutoksia havaitaan yleisimmin (70-
90 %) parieto-oksipitaalisesti (KUVAT2A jaB),
mutta niitd voidaan todeta myos otsalohkoissa
(noin 60 %), ohimolohkoissa (noin 40 %) seki
pikkuaivoissa (noin 30 %) (17,18).

Muutosten painottuminen posteriorisesti
saattaa liittyd takakierron vihdisempdin sym-
paattisen hermojirjestelmian vaikutukseen
sekd etukiertoa huonompaan itsesaitelyyn ve-
renpaineen &killisen kohoamisen yhteydessa
(17). Pikkuaivojen, aivorungon ja tyvitumake-
alueiden signaalimuutokset ovat isoloituneina
harvinaisia, mutta niitd saattaa esiintyd jopa
kolmanneksessa tapauksista yhdessd parieto-
oksipitaalisten signaalimuutosten kanssa (17).
Selkdytimeen painottuvia 16ydoksid on pidet-
ty selvisti harvinaisempina, mutta selkdydinta
vaurioittava PRES saattaa olla my6s tdysin oi-
reeton ja siten ehkd hieman yleisempi kuin kir-
jallisuudessa on kuvattu (19).

Tuoreeseen iskemiaan viittaavaa diffuusio-
restriktiota signaalimuutosten alueella ei tyy-
pillisesti todeta, mutta 10-30 %:ssa tapauksis-
ta on havaittavissa samanaikaisia iskeemisii tai
hemorragisia muutoksia (17). Jopa 65 %:ssa
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tapauksista voidaan akuuttivaiheen jilkeen
tutkitussa aivojen MK:n SWI-sekvenssissd
todeta mikrohemorragiaa (20). Veri-aivoes-
teen vaurioituminen johtaa osassa tapauksista
(20-40 %) affisioituneiden parenkyymialu-
eiden tehostumiseen gadoliniumilla, mutta
tehostumisen maird tai laajuus eivit suoraan
korreloi kliinisen oirekuvan vakavuuden tai
toipumisennusteen kanssa. PRES:lle ominai-
nen 16ydés on signaalimuutosten korjaantu-
minen (noin 60 %:ssa tapauksista) tai vihene-
minen seurannan aikana. Signaalimuutosten
korjaantuminen liittyy hyvdin ennusteeseen
ja on yleensi todettavissa pdivien tai viikkojen
kuluessa (17,20).

Kuvantamisessa huomioitavat erotusdiag-
nostiset kokonaisuudet ovat demyelinoivat
sairaudet kuten akuutti disseminoitunut enke-
falomyeliitti, etenevd multifokaalinen leukoen-
kefalopatia (PML) ja neuromyelitis optica -kir-
jon sairaudet (NMOSD) (TAULUKKO 2). Muita
erotusdiagnostisesti huomioitavia sairauksia
ovat aivoverenkiertohiiriot mukaan lukien si-
nustromboosi ja vasokonstriktio, aivoverisuon-
ten vaskuliitti, enkefaliitti sekd sy6vit. PRES-
potilaista 15-40 %:lla on kuvattu vaihtelevaa
valtimoiden epdsdannéllisyyttd ja supistumista
sekd MK- etti katetriangiografiassa (17). Valti-
mokuvantamisloydoksissd on paillekkaisyyttd
muun muassa aivojen korjaantuvan vasokonst-
riktio-oireyhtymin (RCVS) kanssa, ja nididen
kahden sairauden onkin ehdotettu edustavan
saman patofysiologian eri ilmenemismuotoja
(21).

Oireiston alkaessa ensilinjan péivystykselli-
nen kuvantamistutkimus on usein tietokone-
tomografia (TT). Se on MK:ta epiherkempi
PRES:n havaitsemisessa, ja 16ydos saattaa jaada
alkuvaiheessa normaaliksi, mutta siti voidaan
kayttad akuutissa vaiheessa muiden oireil-
taan vastaavien sairaustilojen poissulkemiseen
(6,17,18).

Laboratoriotutkimuksia kiytetdan kliinisten
ja radiologisten 16ydésten ohjaamina, erotus-
diagnostiikan tukena ja liitinniissairauksien
tunnistamiseksi (22,23). Aivo-selkiydinneste-
tutkimuksesta on hyétya erotusdiagnostiikassa
erityisesti demyelinoivien sairauksien ja keskus-
hermostoinfektioiden poissulkemiseksi (24).
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TAULUKKO 1. Posteriorisen reversiibelin enkefalopa-
tiaoireyhtyman etiologiset vaaratekijat.

Raskauteen liittyvat
Pre-eklampsia, raskaus, lapsivuodeaika

Yleissairaudet

Verenpainetauti, verenpaineen voimakas vaihtelu sekun-
daarisesta syystd

Guillain—-Barrén oireyhtymd, kaulavaltimon end-
arterektomia, lddkeaineella aiheutettu hypertensio
SAV:n hoidossa

Sepsis, syovat

Elinsiirrot
Parenkyymielimen siirto, luuydinsiirto, kantasolusiirto

Autoimmuunisairaudet

Nivelreuma, Sjégrenin oireyhtymd, Crohnin tauti, SLE,
skleroderma, vaskuliitit, NMO-kirjon sairaudet, Behgetin
tauti, Hashimoton tyreoidiitti, primaarinen sklerosoiva
kolangiitti, kryoglobulinemia, polyarteritis nodosa, gra-
nulomatoottinen polyangiitti

Hematologiset syyt

TTP, Henoch—Schénleinin purppura, leukemia, lymfoo-
mat, sirppisoluanemia

Verensiirrot

Nefrologiset syyt

Munuaisten akuutti tai krooninen vajaatoiminta, hemo-
lyyttis-ureeminen oireyhtyma, akuutti glomerulonefriitti,
munuaisparenkyymitaudit, munuaisvaltimon stenoosi

Endokriiniset ja metaboliset syyt
Feokromosytooma, akuutti porfyria
Hypomagnesemia, hyperkalsemia, hyperkolesterolemia

Paihteet ja myrkyt
LSD, alkoholi, kokaiini, skorpionin myrkky

Ladkeaineet

Sytotoksiset ja muut syopaladkkeet
(Hydroksi)daunorubisiini, adriamysiini, vinblastiini,
vinkristiini, gemsitabiini, platinaa sisaltavat (sispla-
tiini, oksaaliplatiini, karboplatiini), bortetsomibi,
tyrosiinikinaasin estdjat, kapesitabiini, 5-fluorourasiili,
sytarabiini, etoposidi

Immunosuppressiiviset

Syklofosfamidi, interferonit, takrolimuusi, IVlg, glu-
kokortikoidit, rituksimabi, siklosporiini, sirolimuusi,
mykofenolaatti, metotreksaatti, atsatiopriini

Muut

Linetsolidi, litium, retrovirusladkkeet, jodivarjoaine,
efedriini

IVlg = laskimoon ruiskutettava immunoglobuliini (intra-
venous immunoglobulin), NMO = neuromyelitis optica,
SAV = lukinkalvonalainen verenvuoto, SLE = systeeminen
lupus erythematosus, TTP = tromboottinen trombosyto-
peeninen purppura

Posteriorinen reversiibeli enkefalopatiaoireyhtyma
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KUVA 2. Posterioriseen reversiibeliin enkefalopatiaoireyhtymaan (PRES) liittyva vasogeeninen turvotus nakyy
T2/FLAIR-kuvissa kuorikerroksen alaisena valkean aineen signaalinvoimistumana, joka saattaa ulottua myos kuo-
rikerroksen alueelle. Muutokset painottuvat yleensd oksipitaalisesti sekd takaparietaalisesti (A) tai hemisfaarita-
soisesti vedenjakaja-alueille (B). Harvinaisena varianttina PRES:iin liittyvia signaalimuutoksia voidaan kuitenkin
nahda myds aivosillan (C ja D), selkdytimen (E) tai pikkuaivojen (F) alueella.

M. Moisala ym.




Hoito

PRES:n hoidon kulmakivet ovat verenpaineen
aktiivinen hallinta ja mahdollisen taustasyyn,
kuten munuaisten vajaatoiminnan, tunnista-
minen ja tehokas hoito. Verenpaineen alenta-
misen osalta tavoitetasona pidetddn keskive-
renpainetasoa 105-125 mmHg. Sekundaari-
iskemian riskin viahentimiseksi pyritian myos
siihen, ettei ensimmaisten hoitotuntien aikana
laskettaisi verenpainetasoa enempii kuin 20-
25 %. Aivoverenvuodon tai lukinkalvonalaisen
verenvuodon yhteydessd nopea verenpaineen
lasku voi aiheuttaa alueellista aivoperfuusion
vajausta vasospasmin kautta. Raskaana olevia
hoidettaessa tulee harkita magnesiuminfuusio-
ta ja synnytyksen kidynnistimisti (25-28).
Jopa 70 % potilaista tarvitsee tehohoitoa ja
35-40 % mekaanista ventilaatiotukea (29). Te-
hostettua hoitoa tulee harkita, mikili potilaan
tajunta heikkenee, hinelld esiintyy epileptisid
kohtauksia tai hengitysvajetta taikka hinen
verenpainetasonsa edellyttdd huomattavaa va-
soaktiivisten ladkkeiden kayttod. Tajunnan sy-
vemmin heikkenemisen (enintiin 8 pistettd
Glasgow’n kooma-asteikolla, GCS) yhteydessi
on kansainvilisessd kirjallisuudessa kaytetty ni-
mitysti pahanlaatuinen PRES (30). Téssi tilan-
teessa suositetaan kallonsisdisen paineen seu-
rantaa. Pahanlaatuisen PRES:n yhteydessi riski
hyytymisjarjestelmén héirididen kehittymiseen
on lisddntynyt, jolloin saatetaan taustasyyn ja
sen vaikeusasteen perusteella tarvita glukokor-
tikoidihoitoa tai plasmanvaihtoa (29,31).
PRES:n uusiutumisriski on pienten aineis-
tojen perusteella 4 %. Uusiutumiselle altista-
vat pitkdaikaiset taustasyyt kuten munuaisten
vajaatoiminta, hypertensiiviset kriisit, autoim-
muunisairaudet ja mitokondriotaudit (32,33).
Vaikka tautia on tavattu pitdd korjaantuvana
ja hyvinlaatuisena tilana, on kokonaiskuollei-
suus kuitenkin noin 19 % ja 44 %:lle potilaista
jdd pysyvid neurologisia oireita tai heikentynyt
toimintakyky. Kuvantamisseurannassa voidaan
todeta pysyvid rakenteellisia keskushermoston
muutoksia jopa 40 %:lla potilaista. Huonon
toipumisennusteen merkkejd ovat heikentynyt
tajunta, veren hyytymisen estyminen (lidkkeen
tai sairauden aiheuttamana) ja aivo-selkiydin-
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TAULUKKO 2. Posteriorisen reversiibelin enkefalopa-
tiaoireyhtyman diagnostiikassa huomioitavat erotus-
diagnoosit.

Vaskulaariset

Aivoverenkiertohairiot

- Sinustromboosi

- Aivojensisdinen verenvuoto

— Aivoinfarkti

— Hypoksis-iskeeminen enkefalopatia
Iskeemis-degeneratiivinen rappeuma
Aivovaskuliitti

Amyloidiangiopatia (mukaan lukien tulehduksellinen muoto)

Ei-vaskulaariset

Tulehduksellinen
- Enkefaliitti
¢ Infektiivinen
* Autoimmuunienkefaliitti
* Paraneoplastinen
- Eteneva multifokaalinen leukoenkefalopatia (PML)
— Akuutti demyelinoiva enkefalomyeliitti (ADEM)
Osmoottinen myelinolyysi
Syovat
— Mm. lymfooma, gliomatosis cerebri, aivoetdpesakkeet

Metabolinen tai toksinen enkefalopatia

nesteen pienentynyt glukoosipitoisuus. Kuvan-
tamistutkimuksissa huonompaan ennusteeseen
viittaa muutosten pieni ADC-arvo (apparent
diffusion coefficient), aivorungon tai aivokurki-
aisen vaurio taikka aivojensisiinen tai lukinkal-
vonalaisen tilan hemorragia (1,34-38).

Esittelemme kolme potilastapausta, joissa
PRES:n aiheuttamia tyypillisid isoaivojen ku-
vantamisloydoksid ei todettu ja kuvantamisloy-
dokset rajautuivat epityypillisesti aivorunkoon,
pikkuaivoihin ja selkdytimeen.

Tapausselostukset

POTILAS 1 on 52-vuotias henkild, jolla oli aiem-
min todettuun koholla olevaan verenpaineeseen
losartaaniladkitys. Potilaalle kehittyi aamulla nope-
asti herdamisen jalkeen kaksoiskuvia ja huimaavaa
tunnetta. Kliinisessa tutkimuksessa todettiin, ettei
hénen oikea silmédnsa kaantynyt kunnolla nasaali-
sesti. Laboratoriotutkimuksissa ainoana poikkeavana
|16ydoksena oli hieman suurentunut plasman kreati-
niinipitoisuus (134 pmol/l). Potilaan verenpaine oli
239/127 mmHg.

Posteriorinen reversiibeli enkefalopatiaoireyhtyma
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Paan TT:ssd tai kaula- ja aivovaltimoiden TT-angio-
grafiassa ei todettu oiretta selittdvad. Aivojen MK:ssa
todettiin aivosillan (pons) alueella oikeavoittoisesti laa-
ja-alainen, lievasti ekspansiivinen, epatarkasti rajautuva
T2-kirkassignaalimuutos, joka ulottui oikealla keskiaivo-
jen (mesenkefalon) alueelle (KUVAT 2 C ja D). Muutok-
sessa ei todettu diffuusiorestriktiota eikd se tehostunut
gadoliniumilla.

Erotusdiagnostisesti kyseeseen tulivat demyelinoiva
sairaus, matala-asteinen neoplasia ja aivorunkoenkefa-
liitti. Aivo-selkdydinnesteen solu- ja proteiinimaara oli
normaali, virusvasta-ainemaaritykset olivat negatiivi-
set, virtaussytometriassa ei todettu lymfoomasoluja ja
1gG oli polyklonaalista. Verenpainetta hoidettiin inten-
siivisesti, ja potilaalle aloitettiin demyelinoivan sairau-
den epadilyn vuoksi laskimonsisdinen metyylipredniso-
lonihoito 1000 mg:n vuorokausiannoksella kolmen
paivan ajaksi. Seuraavana paivana verenpaine oli laske-
nut tasolle 160/90 mmHg ja vajaan viikon paasta tasol-
le 130/79 mmHg. Kaksoiskuvat vaistyivat viikon hoito-
jakson jalkeen ja potilas kotiutettiin.

Potilaalle tehtiin suurentuneen kreatiniinipitoisuu-
den vuoksi munuaisten ja munuaisvaltimoiden kai-
kukuvaus, jossa ei todettu poikkeavaa. Viisi kuukautta
sairastumisesta otetussa munuaisbiopsiassa todettiin
sklerosoituneita glomeruluksia, arpeutumista ja mes-
angiaalisen véliaineen lisda. Loydds ei viitannut IgA-
nefropatiaan ja sopi verenpainetaudin aiheuttamaksi.
Kuukauden kuluttua sairastumisesta tehdyssa MK:ssa
aivorungon muutos oli ldhes tdysin havinnyt. Tilan-
ne oli ennallaan seitsemdn kuukautta sairastumisesta
otetussa kolmannessa aivojen MK:ssa. Aivomuutosten
katsottiin sopivan kirjallisuudessa aiemmin julkais-
tuiksi PRES:n aiheuttamiksi aivosillan muutoksiksi (39).
Munuaismuutosten katsottiin aiheutuneen korkeasta
verenpaineesta.

POTILAS 2 on yli 20-vuotias henkilg, jolla oli pitkdai-
kaissairauksina astma ja atooppinen ihottuma. Hanelle
kehittyi kahden viikon aikana hitaasti eteneva nakohai-
rio. Silmalaakari totesi molemminpuolisen papilliturvo-
tuksen, ja nadntarkkuus oli 0,5/0,2. Potilaan verenpaine
oli 195/136 mmHg. Neurologisessa tutkimuksessa ala-
raajojen jannevenytysheijasteet olivat lievasti kiihtyneet.
Laboratoriotutkimuksissa kreatiniinipitoisuus oli suuri
(483 pmol/l) ja virtsan sedimentti nefroottinen.

Pdan TT:ssd ei havaittu poikkeavaa. Paan ja kau-
larangan MK:ssa todettiin erittdin laaja, pitkulainen,
ydinjatkeesta (medulla oblongata) Cé6-tasolle ulottuva
turvotus (KUVA 2 E). Munuaisten ja virtsateiden kaiku-
kuvauksessa ei todettu poikkeavaa. Munuaisbiopsia- ja
immunofluoresenssindytteet eivdt olleet diagnostisia.
Myohemmin tehdyssa uudessa munuaisbiopsiassa to-
dettiin glomerulusnekroosia. Aivo-selkdydinnesteen
solumaard ja proteiinipitoisuus olivat normaalit.

Radiologisen 16ydoksen epdiltiin liittyvdn NMOSD-
sairauteen, minka vuoksi potilaalle annettiin laskimon-
sisaista metyyliprednisolonihoitoa annoksella 1 000 mg
vuorokaudessa viiden pdivan ajan, ja tdman jalkeen
aloitettiin prednisoloni (60 mg/vrk) pienenevin annok-
sin. Potilas oli kaulaytimen |6ydoksen osalta oireeton,

M. Moisala ym.

eikd hanelld todettu poikkeavia neurologisia status-
|6ydoksidkaan lievaa alaraajojen refleksilaajentumista
lukuun ottamatta. Kun akvaporiini 4 (AQP4)- ja myelii-
nioligodendrosyyttiglykoproteiini (MOG) -vasta-aine-
madritykset osoittautuivat negatiivisiksi, herdsi epaily
PRES:sta ja lisdhoidoista pidattaydyttiin.

Paan ja kaulaytimen MK uusittiin 21 vuorokautta en-
simmdisesta kuvantamisesta. Kaulaytimen edeeminen
muutos oli siistiytynyt téysin, ja ytimen signaali oli nyt
normaali. Prednisolonilddkitys purettiin nopeasti pois,
papilliturvotus korjaantui ja ndontarkkuus palautui nor-
maaliksi. Papilliturvotuksen tulkittiin aiheutuneen hy-
pertensiivisesta kriisistd. Munuaissairauden taustasyy ei
paljastunut. Potilaalle aloitettiin peritoneaalidialyysi, ja
hanelle suunniteltiin munuaisensiirtoa.

POTILAS 3 on yli 40-vuotias henkil6, joka oli ailemmin
sairastanut migreenid, verenpainetautia ja refluksitau-
tia. Vaaratekijoina hanella olivat lihavuus ja tupakointi.
Potilas sairasti sydaninfarktin, jonka aikana hénelle ke-
hittyi myos keuhkop6hd. Sairaalajakson aikana todet-
tiin diabetes, johon maarattiin tablettihoito, ja keskivai-
kea uniapnea. Sydaninfarktin alkuvaiheessa verenpaine
oli korkeimmillaan 165/104 mmHg. Myohemmin veren-
paineet normalisoituivat. Potilas kotiutui viiden pdivan
sairaalajakson jalkeen hyvakuntoisena.

Pari viikkoa kotiutumisen jilkeen potilaalla alkoi
vaihtelevasti esiintyd pahoinvointia, huimausta, tasa-
painovaikeuksia ja kehon kihelmointia. Kuukauden
kuluttua sydaninfarktin sairastamisesta potilas ha-
keutui ensiapuun vajaan viikon kestaneen aaltoilevan
dysartrian, niskakivun ja paansdryn vuoksi. Kliinises-
sa tutkimuksessa ei todettu merkittdvia neurologisia
puutosoireita. Vasemman ylaraajan hienomotoriikka
oli lievasti kompeld4, ja lievia toiminnanohjauksen on-
gelmia esiintyi. Verenpainetaso vaihteli valilld 117/72-
178/80 mmHg.

Paan TT:ssa ei todettu poikkeavaa. Aivojen MK:ssa
temporaalisesti vasemmalla ja pikkuaivoissa vasenpai-
notteisesti todettiin diffuusia kudosturvotusta, leptome-
ningeaalista tehostumaa ja petekiaalisia mikrohemorra-
gioita (KUVA 2 F). Aivo-selkdydinnestendytettd ei voitu
ottaa. Loydds sopi virusmeningiittiin tai tulehdukseen, ja
empiiriseksi hoidoksi aloitettiin mikrobiladkitys merope-
neemilla (10 vrk) ja asikloviirilla (8 vrk).

Hoitojakson aikana potilaalla esiintyi hypomagnese-
miaa, hypokalsemiaa ja hypokalemiaa, jotka korjattiin
suonensisaisilla elektrolyyttilisilla. Elektrolyyttihdirion
lisaksi laaja-alaisissa laboratoriotutkimuksissa ei todet-
tu oirekuvaa selittdvad. Diagnostisten selvitysten jal-
keen PRES oli todenndkdisin diagnoosi. Oirekuva alkoi
korjaantua nopeasti sairaalajakson aikana, ja potilas ko-
tiutui vajaan kahden viikon kuluttua.

Viikon kuluttua sairastumisesta otetussa MK:ssa
muutokset olivat selvasti vahentyneet, ja kuusi viikkoa
neurologisten oireiden alkamisen jélkeen otetussa ku-
vauksessa [6ydokset olivat Iahes tdysin havinneet. Kym-
menen viikkoa oireiden alusta tehdyssa neuropsykolo-
gisessa tutkimuksessa todettiin lievaa tehottomuutta
tarkkaavuudessa ja toiminnanohjauksessa. Potilas pa-
lasi tydeldmaan.
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Lopuksi

PRES on usein monitekijiinen akuutti sairaus-
tila, jonka tunnistamiseen vaaditaan laaja-
alaista neurologisten sairauksien tuntemusta ja
vahvaa kliinistd osaamista. Erotusdiagnostisista
vaihtoehdoista erityisesti neuroimmunologis-
ten sairauksien poissulku on oleellista. PRES
tulee tunnistaa ja erottaa niistd sairauksista,
koska sen hoito eroaa merkittavasti tulehduk-
sellisten neurologisten sairauksien hoidosta ja
ndiden sairauksien akuuttihoito voi joissain ti-
lanteissa jopa pahentaa PRES:n taustalla olevia
tautitiloja. Viive PRES:n hoidon aloituksen ja
seurannan yhteydessd voi heikentdi hoitojak-
son jilkeistd toimintakykyd merkittavisti (1).
PRES:n mahdollisuus on hyvd huomioida
muissakin tapauksissa kuin niissd, joissa oire-
kirjo tai kuvantamisloydésten profiili on klas-
sinen, silld kuvantamisldydokset voivat ulottua
tai rajautua isoaivojen lisaksi myos esimerkiksi
selkdytimen, pikkuaivojen tai aivorungon alu-
eelle. m
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Ydinasiat

»» Posterioriseen reversiibeliin enkefalopa-
tiaoireyhtymaan (PRES) liitetadn useita
sairaudelle viitteellisia radiologisia |6ydok-
sid, mutta eri 10yddsten laajuus ja sijainti
voivat vaihdella, ja muutokset eivat aina
havid seurannassa.

» Sairastumisriskia lisddvat muun muas-
sa loppuvaiheen munuaissairaus, SLE ja
moni muu autoimmuunisairaus, elinsiirrot
ja raskaus.

»» PRES:ia sairastavan potilaan oireisto ja ku-
vantamisloydokset voivat muistuttaa esi-
merkiksi akuutteja neuroimmunologisia
sairauksia, ja diagnostiikka vaatii neurolo-
gin ja radiologin yhteistyota ja kokemusta.

»» Potilaan tila voi heikentya akillisesti, ja
akuutissa vaiheessa voidaan tarvita teho-
hoitoa.

» PRES:n hoito keskittyy verenpaineen hal-
lintaan ja taustasyyn tunnistamiseen sekd
hoitoon.
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