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RESUMO

As crises hipertensivas são situações
frequentes na urgência hospitalar. Por este

termo compreendem-se um conjunto de
situações que têm em comum a presença de
níveis elevados de pressão arterial. Quando
existe lesão de orgãos alvo designam-se por
emergências hipertensivas, por oposição às
urgências hipertensivas, em que tal não se
verifica. Um tipo específico de emergência

hipertensiva é a hipertensão maligna que cursa
com exsudados e/ou hemorragias retinianas ou

edema da papila.
Para além da terapêutica, que deve ser

intensiva e rapidamente instituída, o despiste
de causas secundárias é obrigatório. 

Neste artigo descreve-se um caso de um doente
de 40 anos, sem antecedentes prévios de
hipertensão, internado por um quadro de

hipertensão maligna. A este propósito faz-se
uma revisão sobre fisiopatologia, aspectos

clínicos, abordagem e prognóstico desta
situação.
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ABSTRACT

Malignant Hypertension, Severe
Hypertensive Retinopathy and Malignant
Nephroangiosclerosis

Hypertensive crises are frequent in the
emergency room. The term covers a group of
syndromes that have in common high blood
pressure. When accompanied by acute organ
damage, it is known as a hypertensive
emergency, as opposed to a hypertensive
urgency, in which there is no such damage.
One specific type of emergency is malignant
hypertension, in which there are exudates
and/or retinal hemorrhages or papilledema. 
Besides effective and prompt treatment, it is
mandatory to screen for secondary causes of
the hypertension.
We present the case of a 40-year-old patient,
with no previous history of hypertension, who
was admitted for malignant hypertension. In
this article we review the pathophysiology,
clinical aspects and prognosis of this condition.
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INTRODUÇÃO

Ahipertensão arterial é uma doença frequente,
calculando-se uma prevalência mundial de

cerca de 1 bilião de indivíduos e estimando-se em
7,1 milhões as mortes anuais devidas a esta

INTRODUCTION

Hypertension is a common disease, affecting
around one billion individuals worldwide,

and causing an estimated 7.1 million deaths a
year (1). Before the advent of current



situação (1). Estima-se que até à disponibilização
das terapêuticas antihipertensivas actuais cerca
de 7% de todos os doentes hipertensos
desenvolveriam, durante a sua vida, uma crise
hipertensiva, sendo actualmente esta incidência
significativamente menor e calculada em 1%. (2)

Por crise hipertensiva define-se uma situação
de elevação da pressão arterial diastólica
>120mmHg. Quando esta elevação ocorre sem
lesão dos órgãos alvo designa-se por urgência
hipertensiva, por oposição à situação em que tal
se verifica, e que se denomina por emergência
hipertensiva. Dentro deste último grupo
descrevem-se classicamente dois tipos, de acordo
com os achados retinianos: hipertensão acelerada
que corresponde à presença de exsudados e
hemorragias retinianas (correspondendo a
retinopatia de grau 3 da classificação de Keith-
Wagener) e hipertensão maligna, em que há ainda
edema da papila (correspondendo a retinopatia de
grau 4 segundo a mesma classificação). (3)

Algumas situações, como o feocromocitoma
e a doença renovascular são particularmente
propensas à apresentação sob esta forma. No
entanto, dada a sua maior prevalência, a
hipertensão primária é responsável pela maior
parte das crises hipertensivas. (4)

Neste artigo apresenta-se um caso de um
homem de 40 anos que se apresentou com
hipertensão maligna. Embora os exames
complementares de diagnóstico iniciais fossem
sugestivos de causa renovascular, constatou-se
tratar-se de uma hipertensão primária.

CASO CLÍNICO

Um doente de 40 anos, de raça branca, sexo
masculino, casado, natural de Lisboa e residente
desde há vários anos em Luanda, onde trabalhava
como delegado comercial, foi internado no nosso
serviço em Janeiro de 2006 por hipertensão
maligna.

Nos antecedentes pessoais do doente
destacava-se história de asma na infância, dois
internamentos prévios por pancreatite etanólica
(em 1999 e 2001), dois episódios de paludismo em
Abril de 2005 e uma história de psoríase vulgar em
placas desde há 14 anos. O doente havia feito
várias tentativas de tratamento da sua doença
cutânea com corticoterapia e PUVA, estando
aquando do internamento medicado, desde há 5

antihypertensive therapies, it is estimated that
7% of hypertensive patients would have suffered
a hypertensive crisis at some stage in their lives,
but the incidence is now significantly lower, at
around 1% (2).

A hypertensive crisis is defined as a rise in
diastolic blood pressure to >120 mmHg. If this
elevation occurs without end-organ damage, it is
termed a hypertensive urgency, as opposed to a
hypertensive emergency when there is such
damage. The latter is divided into two types,
according to retinal findings: accelerated
hypertension, which is associated with exudates
and retinal hemorrhages (corresponding to grade
3 Keith-Wagener retinopathy), and malignant
hypertension, in which there is also papilledema
(corresponding to grade 4 in the above
classification) (3).

Certain conditions, such as pheochromo-
cytoma and renovascular disease, are particularly
liable to present in this form. Nevertheless, given
its greater prevalence, primary hypertension is
responsible for most hypertensive crises (4).

We present the case of a 40-year-old man who
presented with malignant hypertension. While
initial diagnostic exams suggested a renovascular
cause, it was subsequently found to be a case of
primary hypertension.

CASE REPORT

A 40-year-old man, white, married, born in
Lisbon but resident in Luanda, Angola for several
years, where he worked as a commercial
representative, was admitted to our department in
January 2006 for malignant hypertension.

The patient’s personal history included
childhood asthma, two previous admissions for
alcohol-related pancreatitis (in 1999 and 2001),
two episodes of malaria in April 2005, and scaly
psoriasis for the previous 14 years. The patient
had made several attempts to cure his skin
disease with corticotherapy and PUVA therapy,
and had been taking cyclosporine (200 mg/d) for
five years at the time of his admission.
Cardiovascular risk factors included the fact that
he smoked (20 pack/years). His family history
included two cases of hypertension, his father and
his sister.

The patient reported reduced visual acuity
beginning in September 2005, which prompted374
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anos com ciclosporina (200 mg/d). Como factores
de risco cardiovasculares a referir ainda que se
tratava de um fumador (20 UMA). Na história
familiar identificaram-se dois casos de hipertensão
arterial, o pai e a irmã.

O doente referia desde Setembro de 2005 uma
diminuição da acuidade visual que motivou
uma observação por Oftalmologia, na qual se
detectaram duas lesões retinianas de aparência
isquémica (sequelares), que foram confirmadas por
angiografia fluoresceínica. Foi medicado com
antocianosidos com aparente estabilização do
quadro. Durante o mês seguinte terá medido em
duas ocasiões a pressão arterial, com níveis
150/90-100mmHg.

Um mês e meio antes do internamento, para
além de uma rápida progressão da dificuldade
visual, iniciou cefaleias, inicialmente localizadas
na região da nuca e posteriormente holocraneanas
e de intensidade crescente. Um mês antes do
internamento inicia episódios de hematúria
macroscópica recorrente, tendo sido medicado
com ciprofloxacina durante 7 dias por alegada
infecção urinária, sem melhoria. Realizou análises
que revelaram creatinina plasmática de 1,0mg/dL
(N:0,8-1,5) e ureia plasmática de 29,7mg/dL
(N:15-45). Por agravamento das cefaleias e do
défice visual na última semana recorreu
novamente a oftalmologia, tendo-lhe sido dito
tratar-se de uma “retinopatia urémica” e
aconselhado o regresso a Portugal para melhor
avaliação da situação.

No exame objectivo destacavam-se níveis
tensionais de 240/145mmHg (com valor
semelhante em ambos os membros superiores,
com o doente sentado). A auscultação cardíaca
e pulmonar não revelou alterações e não se
detectaram sopros nas áreas renais. No exame da
pele destacavam-se apenas lesões de psoríase em
placas dispersas pelo tronco e membros. No exame
neurológico era patente uma acentuada redução da
acuidade visual, sendo o doente incapaz de contar
dedos a 1 metro de distância. A fundoscopia
mostrava presença de exsudados, hemorragias e
edema da papila, compatíveis com retinopatia
de grau IV (Figuras 1 e 2). Analiticamente:
hemoglobina (Hb)13,9mg/dL (N: 12-14), plaquetas
135 u/L (N: 150-300), ureia 100.3mg/dL (N:15-45)
e creatinina 4,3mg/dL (N:0,8-1,5), ionograma
normal, desidrogenase láctica (LDH) 1827mg/dL
(N: 313-618); pesquisa de esquizócitos negativa;
urina II com proteinúria e eritrocitúria. Proteinúria

referral for an ophthalmology consultation. Two
sequelar retinal lesions of ischemic appearance
were detected, confirmed by fluorescein
angiography. He was prescribed anthocyanosides,
with apparent stabilization. His blood pressure
was measured twice during the following month,
showing values of 150/90-100 mmHg.

Six weeks before admission, besides rapid
worsening of his vision problems, he began to
suffer headaches, initially localized at the base
of the skull and then becoming holocranial
and of increasing intensity. A month before
hospitalization, he began experiencing recurring
episodes of macroscopic hematuria, and was
prescribed a seven-day course of ciprofloxacin for
a suspected urinary infection, with no
improvement. Laboratory tests revealed plasma
creatinine of 1.0 mg/dl (normal: 0.8-1.5) and
urea of 29.7 mg/dl (normal: 15-45). Due to
worsening headaches and vision in the previous
week, the patient had another ophthalmology
consultation and was told he had “uremic
retinopathy” and advised to return to Portugal for
further assessment.

Physical examination showed blood pressure
of 240/145 mmHg, with similar levels in both
arms with the patient seated. Cardiac and
pulmonary auscultation revealed no
abnormalities and no murmurs were detected in
the renal areas. Skin examination showed only
psoriatic lesions in patches on the trunk and
limbs. There was a marked reduction in visual
acuity on neurological examination, the patient
being unable to count the number of fingers
held up at a distance of one meter. Fundoscopy
showed the presence of exudates, hemorrhages
and papilledema, compatible with grade 4
retinopathy (Figures 1 and 2). Laboratory tests
showed hemoglobin 13.9 mg/dl (normal: 12-14),
platelets 135 u/l (normal: 150-300), urea 100.3
mg/dl (normal: 15-45), creatinine 4.3 mg/dl
(normal: 0.8-1.5), normal electrolytes, lactic
dehydrogenase 1827 mg/dl (normal: 313-618);
negative for schistocytes; type II urine showing
proteinuria and erythrocyturia and 24-hr
proteinuria 7140 mg/dl, compatible with
nephrotic syndrome. Thyroid function and
plasma renin were normal, as were levels of
urinary catecholamines, metanephrines, cortisol
and aldosterone. Immunological and serological
studies for HIV and hepatitis B and C were
negative. The electrocardiogram showed criteria 375
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de 24h 7140mg/dL, compatível com síndrome
nefrótica. A função tiroideia e doseamento da
renina plasmática foram normais, bem como o
doseamento de catecolaminas, metanefrinas,
cortisol e aldosterona urinários. Os estudos
imunológicos e serologias VIH, VHC e VHB foram
negativos. No electrocardiograma evidenciava
critérios de hipertrofia ventricular esquerda que se
confirmou em ecocardiograma. A ecografia renal
mostrou rins simétricos, de ecogenicidade
aumentada e tamanho dentro dos parâmetros da
normalidade.

Realizou Eco-doppler das artérias renais que
identificou, ao nível da artéria polar inferior
esquerda, um vaso com traçado arterial mas sem
diástole positiva, o que configurava um aumento da
resistência arterial sugestivo de estenose vascular
àquele nível. Perante este achado, e dado o risco
de agravamento da função renal com exame com
contraste endovenoso, procedeu-se à realização de
renograma com prova de captopril que foi positivo
para o diagnóstico de doença renovascular
hemodinamicamente significativa. A fim de definir

for left ventricular hypertrophy, which was
confirmed by echocardiography. Renal
ultrasound showed symmetrical kidneys, of
normal size but with increased echogenicity.

Doppler ultrasound of the renal arteries
showed a vessel at the level of the left inferior
polar artery with an arterial course but without
positive diastole, reflecting increased arterial
resistance due to vascular stenosis. In the light of
this finding and the risk of aggravating renal
dysfunction by administration of intravenous
contrast, captopril renography was performed,
which was positive for a diagnosis of
hemodynamically significant renovascular
disease. In order to determine the anatomy of the
renal vessels more precisely, magnetic resonance
angiography was performed, which showed a
persistent focal change in the caliber of the left
renal artery next to the ostium (Figure 3).

Renal arteriography showed normal arteries
(Figure 4).

In order to exclude cyclosporine toxicity, a
renal biopsy was performed, which showed376
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Figura 1. Fundoscopia do olho
direito, mostrando a presença de
exsudados, hemorragia e edema da
papila

Figure 1. Fundoscopy of the right
eye, showing exudates, hemorrhage
and papilledema

Figura 4. Arteriografia renal, mostrando
artérias renais sem lesões

Figure 4. Renal arteriography, showing
renal arteries without lesions

Figura 5. Biópsia renal (ampliação 250x) mostrando glomérulo isquémico colapsado

Figure 5. Renal biopsy (magnification x250), showing ischemic glomerular collapse 

Figura 2. Fundoscopia do olho
esquerdo (vide legenda figura 1)

Figure 2. Fundoscopy of the left eye
(findings as in Fig. 1)

Figura 3. Angio ressonância
magnética renal mostrando uma
alteração focal do calibre da artéria
renal esquerda em posição justa-
osteal

Figure 3. Renal magnetic resonance
angiography, showing a focal change
in the caliber of the left renal artery
next to the ostium



de forma mais rigorosa a anatomia dos vasos renais
efectuou-se angio ressonância magnética renal que
mostrou alteração focal persistente do calibre da
artéria renal esquerda em posição justa-osteal
(Figura 3).

Realizou arteriografia renal que veio mostrar a
normalidade das artérias renais (Figura 4).

Para exclusão de toxicidade pela ciclosporina
realizou biópsia renal que mostrou rim isquémico
compatível com nefroangiosclerose maligna
(Figura 5). Não se detectaram lesões dos tubulos
contornados (vacuolização, necrose e calcificação)
típicos das lesões por ciclosporina. (5)

Durante o internamento a pressão arterial foi
controlada com nifedipina, atenolol, furosemido e
clonidina. Após exclusão da lesão renovascular,
e por o doente referir efeitos secundários do
beta bloqueante, introduziu-se o captopril em
substituição do atenolol. Nove meses após o início
do quadro, e mantendo eficaz controle da pressão
arterial, verificou-se uma melhoria da função
renal, com creatinina plasmática de 1,8mg/dL e
proteinúria de 874mg/dia.

DISCUSSÃO

O termo crise hipertensiva define um conjunto
de situações que cursam com pressão arterial
diastólica >120mmHg, incluindo a urgência
hipertensiva, em que não se verifica lesão de
órgãos alvo, e a emergência hipertensiva. Esta
última foi pela primeira vez descrita em 1914
por Volhard e Fahr, que a caracterizaram como
hipertensão grave acelerada que se acompanhava
de evidência de lesão vascular no coração, retina,
sistema nervoso central e/ou rim, e por uma
evolução rápida e fatal (6). Nos casos em que se
verifica a presença de exsudados e/ou hemorragias
retinianas ou edema da papila (correspondendo,
segundo a classificação de Keith-Wagener, a
retinopatia de grau 3 e 4 respectivamente), fala-se
em hipertensão maligna. (3)

As crises hipertensivas são mais frequentes na
raça negra, no sexo masculino e nos idosos. Alguns
estudos apontam como principais factores de risco
a inexistência de um médico assistente e a má
aderência à terapêutica anti-hipertensiva (7).

A emergência hipertensiva representa um
estado de disfunção dos normais mecanismos de
autorregulação da pressão arterial, com um
aumento abrupto da resistência vascular

ischemia compatible with malignant
nephroangiosclerosis (Figure 5). No vacuo-
lization, necrosis or calcification typical of
cyclosporine-induced lesions were detected in
the convoluted tubules (5).

During hospital stay, the patient’s blood
pressure was controlled with nifedipine, atenolol,
furosemide and clonidine. After exclusion of
renovascular damage, atenolol was replaced by
captopril after the patient reported adverse effects
from the beta-blocker. Nine months after the
onset of the setting, with effective blood pressure
control, there was an improvement in renal
function, with plasma creatinine of 1.8 mg/dl and
24-hr proteinuria of 874 mg.

DISCUSSION

The term hypertensive crisis covers a group of
syndromes that involve diastolic blood pressure
of >120 mmHg, and is classified as a
hypertensive urgency when there is no end-organ
damage, or a hypertensive emergency if there
is. The latter was first described in 1914 by
Volhard and Fahr, who characterized it as
accelerated severe hypertension accompanied by
evidence of vascular damage to the heart, retina,
central nervous system and/or kidneys, with a
rapid and fatal course (6). Cases with exudates
and/or retinal hemorrhages or papilledema
(corresponding to grade 3 and 4 retinopathy
respectively in the Keith-Wagener classification)
are referred to as malignant hypertension (3).

Hypertensive crises are more common among
black people, men and the elderly. Some studies
have suggested the lack of primary health care
and poor compliance with antihypertensive
therapy as the main risk factors (7).

A hypertensive emergency involves
dysfunction of the normal blood pressure
regulatory mechanisms, leading to a sharp
rise in peripheral vascular resistance. In
pathophysiological terms, there is endovascular
damage, with fibrinoid necrosis of the arterioles,
which creates a vicious cycle of ischemia, platelet
aggregation and release of vasoactive substances,
leading to organ damage. The triggering factor or
factors remain unknown (3).

Clinical manifestations are those associated
with end-organ dysfunction and vary from patient
to patient. Although absolute blood pressure 377
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periférica. Em termos fisiopatológicos verifica-se
lesão endovascular, com necrose fibrinóide das
arteríolas, que cria um ciclo vicioso de isquémia,
adesão plaquetária e libertação de substâncias
vasoactivas que leva à lesão dos órgãos alvo. O
factor, ou factores, desencadeantes permanecem
desconhecidos (3).

As manifestações clínicas são as associadas à
disfunção dos órgãos alvo e variam de doente para
doente. Embora os níveis absolutos de pressão
arterial não sejam essenciais para o diagnóstico
importa referir que níveis de pressão arterial
diastólica abaixo de 130mmHg raramente
causam lesão de órgãos alvo. A encefalopatia
hipertensiva pode manifestar-se por alteração
do estado de consciência, cefaleia e/ou sinais
focais, podendo-se objectivar nestes doentes
sinais de retinopatia com alterações arteriolares,
hemorragias, exsudados e/ou papiledema.
Nalguns doentes predominam os sintomas
cardiovasculares, com angina, enfarte agudo do
miocárdio ou insuficiência ventricular esquerda
aguda ou uma insuficiência renal aguda manifesta
por oligúria e/ou hematúria (8).

A hipertensão maligna pode surgir de novo ou
complicar uma hipertensão previamente
conhecida e, habitualmente, mal controlada.
Na raça branca só 20 a 30% dos casos de
hipertensão maligna estão associados a
hipertensão primária, sendo esta percentagem
significativamente superior na raça negra, em que
80% dos doentes têm hipertensão essencial. O
despiste de causa secundária é mandatório (2).

Neste doente o estudo inicial fez suspeitar de
lesão ao nível de uma das artérias renais. A
hipertensão de causa reno-vascular apresenta-se
em 1/3 dos casos na forma maligna ou resistente
à terapêutica e, embora o sedimento urinário
seja habitualmente inactivo, pode surgir com
proteinúria nefrótica e insuficiência renal aguda (9).
A abordagem inicial é feita mediante métodos
não invasivos. A sensibilidade/ especificidade
do eco Doppler renal e da cintigrafia com prova
de captopril é num estudo recente, de,
respectivamente, 73/71% e 52/63%. Perante a
positividade de um exame não invasivo
recomenda-se actualmente a realização de
angiografia (10). Neste caso, e dada a contra-
-indicação relativa para realização de contraste
endovenoso advinda da insuficiência renal
do doente, decidiu-se pela realização de
angio ressonância renal, exame com

levels are not essential for diagnosis, it should be
remembered that diastolic blood pressure below
130 mmHg rarely causes organ damage.
Hypertensive encephalopathy can be manifested
by an altered state of consciousness, headache
and/or focal signs, and signs of retinopathy such
as arteriolar changes, hemorrhages, exudates
and/or papilledema can be observed. In some
patients cardiovascular symptoms predominate,
with angina, myocardial infarction or acute left
ventricular dysfunction, or acute renal
insufficiency manifested by oliguria and/or
hematuria (8).

Malignant hypertension can be de novo or a
complication of previously known hypertension,
usually poorly controlled. In white people, only
20 to 30% of cases are associated with primary
hypertension, but the percentage is far higher in
black people, with 80% of such patients having
essential hypertension. It is mandatory to screen
for secondary causes of the hypertension (2).

In this patient, initial exams suggested
damage to one of the renal arteries. A
renovascular origin is found in one-third of cases
of malignant and refractory hypertension, and
while urinalysis usually shows inactive urinary
sediment, there can be nephrotic proteinuria or
acute renal failure (9). Initial assessment is by
noninvasive methods. A recent study showed
the sensitivity/specificity of renal duplex
ultrasonography and captopril renography to be
73/71% and 52/63% respectively. When a
noninvasive exam is positive, angiography is
currently recommended (10). In the present case,
given the relative contraindication for
administration of intravenous contrast due to the
patient’s renal insufficiency, it was decided to
perform renal magnetic resonance angiography,
which has sensitivity and specificity close to 93
and 91%. However, angiography showed both
renal arteries to be normal, which highlights the
fact that diagnosis of renovascular disease can
still be difficult despite recent advances in
imaging techniques, and that conventional
angiography, being the most sensitive and
specific exam, should be performed immediately
after a positive noninvasive study.

Therapeutic advances have significantly
improved prognosis in these patients in recent
years. Nevertheless, the condition remains
extremely serious, with 80% survival at five
years (4). Renal function is an important factor in378
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sensibilidade/especificidade próxima aos 93/91%.
A realização de angiografia veio, no entanto,
estabelecer a normalidade de ambas as artérias
renais, pondo de manifesto que o diagnóstico da
doença reno-vascular, não obstante os recentes
avanços na área da imagiologia, permanece
difícil e a angiografia é o exame mais sensível e
específico, devendo ser realizado logo após um
exame não invasivo positivo.

A terapêutica permitiu melhorar signi-
ficativamente o prognóstico destes doentes nas
últimas décadas. No entanto permanece uma
situação de grande gravidade, calculando-se uma
sobrevida de 80% aos 5 anos (4). Outro aspecto do
prognóstico é o que diz respeito à função renal.
Embora em alguns doentes, como parece ter sido o
caso, a função renal permaneça estável ou sofra
discreta melhoria após atingido o controle
tensional, uma percentagem significativa evolui
para insuficiência renal terminal, mesmo com
valores de pressão arterial normais (11). 

CONCLUSÃO

Embora longe dos 90% de mortalidade aos 5
anos verificados até há alguns anos, a hipertensão
maligna continua a ser uma situação grave, cujo
prognóstico, quer em termos de sobrevida, quer de
função renal é reservado. O aumento de
prevalência dos subgrupos sociais, com escassos
recursos aos cuidados de saúde primários, pode
levar, num futuro próximo, a um aumento do
número de casos, pelo que se trata de um tema
relevante.

prognosis. Although in some cases, as apparently
with our patient, renal function remains stable or
even improves slightly after blood pressure
control is achieved, a significant percentage
develop end-stage renal failure, even with normal
blood pressure levels (11). 

CONCLUSION

While associated mortality is far from the
90% at five years seen in the past, malignant
hypertension remains a serious condition, with
poor prognosis in terms of survival and renal
function. The growing number of social groups
with limited access to primary health care may
lead to increased prevalence in the near future,
which makes the issue an important one.
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