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Ahead of DOI

A Sindrome de Sturge-Weber (SSW) ou angiomatose encefalotrigeminal, € uma facomatose
rara, caracterizada por malformacgdes vasculares dérmicas da face, das leptomeninges e olhos.
Sintomas extracutaneos incluem convulsdes, atraso no desenvolvimento neuropscicomotor e
glaucoma. Descrevemos aqui um caso de SSW com acometimento encefélico bilateral, cuja
investigacao foi iniciada devido a sindrome epiléptica de dificil controle acompanhada de
hemangiomas generalizados na face e dorso.

Historico Clinico


http://bradcasesold.brad.org.br/pt/Cases/CaseDetails/339

Paciente do sexo masculino, 3 anos e 9 meses, encaminhado para investigacéo de atraso no
desenvolvimento neuropsicomotor, epilepsia de dificil controle, hemangiomas generalizados na
face e dorso, perda severa da audicdo, glaucoma congénito bilateral e laringotraqueomaléacia.

Achados Radiolégicos

O estudo por ressonancia magnética (RM) é o mais especifico para o diagnéstico da SWW,
demonstrando angiomatose pial com realce leptomeningeo (Figura 1), marcada reducao
volumétrica (Figura 2), isquemias venosas congestivas, e dilatacdo de vias
transparenquimatosas por drenagem venosa profunda anormal. O plexo coroide é
frequentemente aumentado de acordo com a extensédo do angioma leptomeningeo. Em T2,
nota-se baixo sinal da substancia branca subjacente aos angiomas, e em GE/SWI/ EPI,
evidencia-se queda de sinal por calcificaces distréficas grosseiras giriformes no cortex
cerebral. Ha espessamento da calvaria em associacdo com a atrofia cerebral, alargamento
compensatorio dos seios paranasais e de células da mastoide. A tomografia computadorizada
(TC) é mais sensivel na deteccado de calcificagdes corticais e subcorticais (Figura 3).

Discussao

A SSW, também denominada angiomatose encefalotrigeminal, € uma doenca congénita
neurocutanea rara, caracterizada por angiomas envolvendo as leptomeninges, a coroide do
olho e a pele da face, geralmente nas regides inervadas pelos ramos oftalmico e maxilar do
nervo trigémeo. Podem também ocorrer angiomas extracranianos e de partes moles. [1,2] Esta
facomatose faz parte de um amplo espectro de fenétipos incluidos na sindrome arteriovenosa
metameérica craniofacial (CAMS) e é causada por persisténcia de vasos do plexo transitorio
sinusoidal primordial, resultando nas malformacdes supracitadas. Além da malformacé&o
vascular meningea, evidencia-se com frequéncia atrofia subjacente do hemisfério cerebral,
sendo o0 acometimento unilateral mais comum. A maioria dos pacientes (80%) tém epilepsia de
dificil controle levando a rapida deterioracao neuroldgica, e mais de 50% tém deficiéncia
mental. [2,4] Os exames imaginoldgicos tém relevancia diante da suspeicao clinica e dentre os
principais métodos utilizados estdo a tomografia computadorizada e a ressonancia magnética.
A TC é mais sensivel que a RM na deteccao de calcificacdes corticais e subcorticais, porém, a
RM tem alta sensibilidade e especificidade na deteccdo de alteracdes na mielinizacdo, além de
demonstrar com nitidez exuberante realce leptomeningeo. Ainda, permite boa representacao de
malformacdes orbitais associadas a sindrome. [2,3] Cerca de 30% dos pacientes tém angiomas
de coroide e esclera. A presenca de angioma de coroide se correlaciona com a presenca de
doenca bilateral, entretanto, a extenséo do envolvimento facial ndo tem associacdo com o
tamanho do angioma pial intracraniano. [2] Contudo, outras causas de calcificacao intracraniana
e padrdes angiograficos semelhantes como os encontrados nas sindromes de Klippel-
Trenaunay-Weber e de Wyburn-Mason, podem néo ser diferenciados daqueles evidenciados na
SSW, sendo necessaria correlacdo com a epidemiologia e outras manifestacdes clinicas mais
comumente atribuidas a cada uma delas. Na sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber pode haver
crescimento excessivo de membros ou hipertrofia de tecidos moles [6]. Na sindrome de
Wyburn-Mason lesdes de pele ja foram relatadas, mas sédo incomuns, além disso, as lesdes
vasculares do sistema nervoso central séo tipicamente do mesmo lado do olho envolvido e
geralmente envolvem o mesencéfalo [7].

Lista de Diferenciais



. Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber
- Sindrome Wyburn-Mason

Diagnostico

- Sindrome de Sturge Weber

Aprendizado

Apesar do diagndstico da sindrome ser clinico, o estudo imaginolégico tem papel fundamental
na avaliacao da extenséo das lesdes e gravidade da anormalidade, resultando em disfuncéo
neuronal e outros sintomas neurolégicos. O acometimento bilateral como o apresentado aqui é
bastante raro, reforcando a importancia do seu relato e auxiliando no diagndstico por
radiologistas menos experientes. Os achados de imagem podem ainda ser Gteis no manejo e
implicacdes prognosticas.
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Imagens



Figura 1: Imagem axial de RM ponderada em T1 pds-gadolinio demonstrando realce pial (setas
finas) e impregnacéo difusa, além de engurgitamento dos plexos coroides (cabecas de seta)



Figura 2: Corte axial de RM encefélica ponderada em T2, evidenciando reducao volumétrica
encefalica difusa, configurando atrofia e dilatacdo compensatéria do sistema ventricular
supratentorial (*)



Figura 3: Imagem axial de tomografia computadorizada sem uso de contraste endovenoso
demonstrando acentuacao severa e difusa dos sulcos entre os giros corticais com dilatacao
compensatoria assimétrica dos ventriculos laterais. Também, calcificagBes grosseiras giriformes
no cortex cerebral (setas finas)
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