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SINDROME DE STURGE-WEBER: RELATO DE CASO CLINICO
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Resumen

Los sindromes son referidos como afecciones que presentan caracteristicas, patrones de distribucion y
asociaciones con otras alteraciones morfolégicas comunes. El Sindrome de Sturge-Weber (SSW) es
descrito como una facomatosis de origen mesodérmico, también conocido como angiomatosis
encefalofacial, meningofacial o encefalotrigeminal. Su etiologia aln es incierta, pero se especula la
existencia de fragilidad en la pared de los capilares y déficit del nUmero de nervios perivasculares
llevando a una deficiencia en la neuromodulacién del flujo vascular, siendo el SSW una malformacién
vascular de bajo flujo. El objetivo de esta investigacion es describir el caso de un nifio portador del SSW,
que se presento al servicio de Neurocirugia y Cirugia Buco Maxilofacial del H.G.J.A.F., Aracaju/SE, Brasil,
destacandose por su severa ocurrencia craneo facial, denotando el aspecto de "cara de elefante", con
presencia de nevus flammeus, siguiendo toda region la inervada por el nervio trigémino (V1/V2/V3),
bilateralmente, enfatizando las caracteristicas clinica, imagenolégicas y conducta.
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Abstract

The Sturge-Weber syndrome (SSW) is described as a facomatose of mesoderm origin, also described as
encefalofacial, meningofacial or encefalotrigeminal angiomatose. Its etiology is still uncertain, however
the fragility of capillaries walls or deficit of the number of perivascular nerves taking to a deficiency in the
neuromodulation of the vascular circulation. The SSW is a vascular malformation of the lower blood flux.
The objective of this paper is to report a case of a patient with SSW that was treated by neurosurgeon's
service and Oral and maxilofacial surgery of H.G.J.A.F., Aracaju/SE, Brazil, reporting the severity with the
"elephant face" aspect, with presence of flammeus nevus, following each bilateral area of the trigeminal
nerve (V1 / V2 / V3) and to emphasize its clinical and imaginological characteristics and the management
used.

Key-words: Sturge-Weber syndrome, angiomatose, syndromes neurocutaneas.

Introduccién

Los Sindromes son referidos como afecciones que presentan caracteristicas, patrones de distribuciéon y
asociaciones con otras alteraciones morfolégicas comunes (1). El sindrome de Sturge-Weber (SSW) es
una de las diversas patologias que hacen parte de la clasificacion de las malformaciones vasculares. Se
cree que sea causada por la persistencia de un plexo vascular alrededor de la porcién cefélica del tubo
neural (2).

Las anomalias vasculares estan asociadas a la presencia de nevus flammeus siguiendo una o mas
divisiones del nervio trigémino angiomas venosos en las leptomeninges y calcificaciones cerebrales
ipsilaterales, pudiendo ocasionar epilepsia y hemiparestesia contra lateral (3).

La manifestacion intraoral mas comun es la lesion hemangiomatosa de la encia, usualmente restricta a la
regién ipsilateral de la maxila, mandibula, piso de la boca, labios, palato, lengua y regién jugal (4).

Cualquier tratamiento de naturaleza quirdrgica en areas asociadas a malformaciones vasculares es contra
indicado debido al riesgo de hemorragias fatales. Una vez necesaria la realizacion de estos
procedimientos, deben hacerse en ambito hospitalario y con auxilio de métodos que puedan contener
hemorragias (3).

El presente trabajo describe un caso raro de Sindrome de Sturge-Weber, destacandose por la amplia
extension del nevus flammeus, extendiéndose por toda el area inervada por el nervio trigémino
(V1/v2/V3), bilateralmente.

Relato Del Caso

Paciente del género masculino de 8 afos de edad, se presento al servicio de Neurocirugia y Cirugia Buco
Maxilofacial del Hospital Governador Jodo Alves Filhos (H.G.J.A.F.), Aracaju/SE, Brasil. El enfermo
manifesté que sufria de frecuentes crisis convulsivas y reduccion de la agudeza visual. La progenitora
afirmé que al nacer, el nifio presentaba manchas en la cara, aumentando con el pasar de los afios y el
desarrollo fisico del nifio; relaté no haber otro caso idéntico en la familia, autorizandonos a divulgar el
caso clinico. En el examen clinico extrabucal se noté déficit neurolégico, aumento de volumen
maxilofacial, denotando el aspecto de "cara de elefante", com presencia de nevus flammeus, siguiendo
toda region inervada por el nervio trigémino (V1/V2/V3), bilateralmente (Fig 01). Al examen intrabucal
se observo severa hiperplasia de la encia, sangrante al toque, estando los dientes recubiertos por el
tejido (Fig. 02). Se procedi6 al examen imagenoldgico, a través de la tomografia computarizada,
revelando la presencia de displasia microvenular leptomeningea, determinando la extension, y
confirmando el diagnéstico de Sindrome de Sturge-Weber, siendo posible la visualizacion de
calcificaciones parenquimatosas y unidades dentales ectopicas (Fig. 03). El paciente fue sometido a
evaluacién por el Servicio de Oftalmologia de la mencionada Unidad hospitalaria, siendo diagnosticado el
glaucoma, confirmando la reduccion en la agudeza visual. El tratamiento sugerido fue el control de las
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crisis convulsivas, utilizandose farmacos anticonvulsionantes, reduciendose la crisis de aparicion de los
episodios epilépticos, sin agravar la lesion hemangiomatosa de las encias.

Fig.1
Aspecto frontal denotando la presencia de nevus flammeus, siguiendo toda regién inervada
por el niervo trigémino (V1/V2/V3) y Vista lateral, aumento de volumen Méxilo-facial,
denotando el aspecto de "cara de elefante".

Fig.2
Severa hiperplasia de la encia recubriendo las unidades dentales, con intensa sialorreia
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Fig.3
Tomografia computarizada en corte axial, denotando la presencia de displasia micro-venular
leptomeningea y calcificaciones parenquiomatosas y algunas unidades ectépicas dentales..

Discusion

Schirmer, al final del siglo XIX, fue el primero en describir el SSW. Después Sturge, en 1879 caracterizd
el sindrome. En 1897, Kalischer realiz6 el primer estudio anatomopatoldgico en pacientes con
manifestaciones clinicas semejantes a las descritas por Sturge. Weber, en 1922, y Dimitri, en 1923,
describieron otras caracteristicas del SSW (5,6).

El SSW esta descrito como una facomatosis de origen mesodérmico, también conocido como
angiomatosis encefalofacial, meningofacial o encefalotrigeminal (7). Es un sindrome raro, siendo su
ocurrencia estimada en alrededor de 1/50.000 nacimientos, sin embargo es el mas frecuente de los
sindromes neurocutaneos, con el predominio de anomalias vasculares (8,9).

Su etiologia alin es desconocida, pero se especula la existencia de fragilidad en la pared de los capilares y
déficit del nimero de nervios perivasculares, llevando a una deficiencia en la neuromodulacion del flujo
vascular en el sitio de la lesion (10). Las malformaciones vasculares son clasificadas de acuerdo con la
naturaleza de los canales vasculares afectados, pudiendo ser capilar, arterial, venosa o linfatica,
existiendo la posibilidad de ocurrir en una misma lesion. la ocurrencia concomitante de todos los vasos

).

Las malformaciones vasculares aun pueden ser clasificadas de acuerdo con el flujo sanguineo, en bajo
flujo y de alto flujo. Las de alto flujo comprenden las malformaciones arteriales, arteriovenosas o fistulas
arteriovenosas, y las de bajo flujo son malformaciones venosas, linfaticas o capilares, constituyendo el
SSW una malformacién vascular de bajo flujo, ya que la malformacion esta limitada a los capilares (1).

El SSW no tiene predileccién por género y raza, siendo esporadicos los casos con compromiso familiar,
pudiendo, eventualmente incidir el aspecto genético (11,12).

El diagndstico del SSW se basa en la presencia de angioma venoso en las leptomeninges, uni o
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bihemisférico, nervio angiomatoso facial ipsilateral y calcificaciones cerebrales (8,13). Existen casos en
que los pacientes pueden presentar nevus flammeus en la faz y glaucoma. sin anomalias meningeas o
angiomas meningeos sin nevus flammeus, no adecuandose a los criterios para que sean considerados

portadores del SSW (3,14).

En el caso expuesto, se observa que el paciente presentaba angioma venoso en las leptomeninges, nevus
flammeus y calcificaciones parenquimatosas, de acuerdo a todos los criterios para que sea considerado
un portador de SSW.

El nevus flammeus se puede encontrar en el 0,3 al 0,5% de los recién nacidos, pero no en todos los
casos esta asociado a SSW (11). Su aspecto clinico es referido como uma mancha de color vino tinto, es
una manifestacion vascular presente al nacimiento y no presenta tendencia a la involucién.
Frecuentemente se muestra unilateral y segmentaria, en general respeta la linea media (15). Las
manchas aumentan proporcionalmente al crecimiento del nifio, pudiendo estar presente en cualquier
region del cuerpo, siendo la cara y la region cervical las areas mas comunes (1).

En el presente caso, la mancha de color vino tinto no respetaba la linea media, extendiéndose por la cara
y region cervical, bilateralmente.

La lesion a la digitopresion es suavemente blanquecina, pero con el llanto del nifio se intensifica el color
de la dermis (1).

Alteraciones cutaneas en asociacion con epilepsia, déficits neurolégicos y glaucoma, son también signos y
sintomas que se pueden verificar en los pacientes portadores de SSW. (14,16). En el caso referido, el
paciente presenta glaucoma, déficit neuroldgico y episodios de crisis convulsivas asociados a las
caracteristicas ya descritas del SSW.

Las manifestaciones neuroldgicas se presentan como consecuencia de la presencia del angioma venoso
leptomeningeo y AL igual que este, pueden presentar caracter progresivo. Las crisis epilépticas ocurren
en el 75% al 90% de los casos, apareciendo frecuentemente en la infancia, pero, cuanto mas tardio sea
el inicio de la epilepsia, menor sera la probabilidad de que el paciente presente retardo mental (8,14).
Las crisis convulsivas constituyen el factor fundamental que motiva a la busqueda de tratamiento por
parte de esos pacientes (17). La isquemia venosa crénica es sefialada como una de las principales causas
del atraso del desarrollo psicomotor y de los déficits neuroldgicos (18).

El angioma ocular afecta las coroides y esclerética ocular, siendo ipsilateral al angioma cutaneo. El
glaucoma estéa presente entre el 25% y el 60% de los casos (19). Clinicamente se presenta como dolor
retrobulbar y reducciéon de la agudeza visual (20). El riesgo de glaucoma aumenta cuando hay lesiones de
los ramos V1 y V2 en conjunto, pudiendo ocurrir en el 45% de los casos (1). La evaluaciéon oftalmoldgica
es indicada solo para los casos con mancha en el area del V1 y V2 (21). En el presente caso fue realizada
evaluacion oftalmolégica, constatandose la reduccion de la agudeza visual referida en la anamnesis.

Las manifestaciones bucales del SSW pueden ocasionar cambios en la morfologia e histologia de la encia,
periodonto y, eventualmente, manifestaciones pulpares (22). Hiperplasias vasculares que afectan con
mas frecuencia el labio y la mucosa yugal, también pueden ocurrir en menor grado en la mucosa de la
encia superior, lengua, paladar y mucosa de la encia inferior (23). La hiperplasia de la encia y labio es
proporcional a la extension de la lesidon vascular facial (24). En el caso descrito observamos que la
hiperplasia de la encia y labio es proporcional a la lesién vascular facial, denotada a través del amplio
alcance de la lesion facial y la severa hemangiomatosis.

La administracion de farmacos antiepilépticos puede llegar a causar o agravar La hiperplasia de la encia
(25). Una mala oclusion también se puede eventualmente encontrar, como consecuencia de la
macroglosia e hipertrofia del hueso maxilar (16). Clinicamente observamos que la lesion
hemangiomatosa de la encia recubria las unidades dentales, imposibilitando la oclusion.
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Los exdmenes bucales se deben realizar periédicamente en los pacientes portadores del SSW,
controlando el indice de placa dental ya que esta puede agravar el cuadro vascular (3).

Los examenes imagenolégicos son fundamentales para la identificacion de la displasia micro-venular
leptomeningea, determinando su extension, y confirmando el diagndstico de SSW (26). Las
calcificaciones parenquimatosas presentadas a través de la tomografia computarizada, son las primeras
manifestaciones imagenoldgicas en el SSW, caracteristicamente descrita en la radiologia convencional
como calcificaciones piriformes en "linea de tranvia" (2).

Los principales diagndsticos diferenciales imagenoldgicos del SSW son las manifestaciones encefalicas de
la enfermedad celiaca, por la presencia de calcificaciones corticales, generalmente occipitales y bilaterales
en un enfermo con epilepsia y alteraciones encefalicas de la esclerodermia caracterizadas por esclerosis
leptomeningea y calcificacidén cortical subyacentes a la lesidon cutanea (26).

El tratamiento del SSW se debe dirigir primariamente al control de las crisis convulsivas, se debe realizar
lo mas precoz posible, debido a que los nifios mas jovenes generalmente requieren menor nimero
desesiones y presentan resultado terapéutico mas favorable (13,27,28). La principal causa que hizo que
el paciente y su progenitora fuesen en busca de auxilio médico, fueron los frecuentes episodios
epilépticos, siendo prioritario el tratamiento de las crisis convulsivas.

Cualquier tratamiento de naturaleza quirdrgica se debe hacer en ambito hospitalario y con auxilio de
métodos que puedan contener hemorragias (3). El uso de nuevas técnicas de laserterapia en el
tratamiento del nevus flammeus, reduce el riesgo de grandes hemorragias, pero tejidos blandos no
responden al Laser, y la correccion quirdrgica puede ser necesaria (27,28).

La embolizacion selectiva preoperatoria de la arteria nutricia del tumor, ha sido recomendada en la
literatura para disminuir la pérdida sanguinea intra-operatorio y con eso reducir la morbilidad del
procedimiento, que puede ser fatal (23,29). La embolizacion selectiva permite la oclusion del lecho
vascular con hemostasia efectiva (30).

Las principales complicaciones de la realizacion de ese procedimiento son: escape de émbolos para la
circulacion intracraneana, reaccién sistémica al contraste, infeccidon en el local de la puncién, ceguera,
parestesia en la faz, hemiparesia, hemiplegia, paralisis facial, dolor o hipersensibilidad local, necrosis de
paladar o region jugal (29).

Hay un consenso en cuanto al alto riesgo de morbilidad y mortalidad que estas maniobras quirdrgica
pueden proporcionar al paciente (3). Los procedimientos en La areas afectadas de la boca deben
realizarse con mucho cuidado, considerando el riesgo de grandes hemorragias. Tomando en
consideracion la severidad del caso presentado y la ausencia de recursos que aseguren una hemostasia
efectiva, se decidio la observacion clinica, sin intervencion quirdrgica, constatandose lareduccion en las
crisis convulsivas, sin agravamiento de la hemangiomatosis.

El abordaje multidisciplinario es necesario no solo para el diagndstico, sino para el tratamiento de las
malformaciones vasculares (31).

Consideraciones Finales

El diagndstico del SSW es basicamente clinico, siendo confirmado a través de examenes imagenoldgicos.
Su tratamiento se debe dirigir al control de las crisis convulsivas, y se debe realizar lo mas precoz
posible, tomando en consideracion que varios autores describen que las maniobras quirdrgicas pueden
producir alto riesgo de mortalidad. El abordaje multidisciplinario es necesario no solo para el diagnéstico,
sino para el tratamiento.
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