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Las manifestaciones oftalmicas en el
sindrome de Sturge-Weber.
Primera Parte
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Gargia Ortega, J. A. v otros. Las manifestaciones oftélmices en el sindrome de Sturge-
Webher. Primera Parte. Rev Cub Ped 53: 1, 1981,

Se estudiaron 30 pacientes del Instituto de Neurologia y Neurocirugia que tenian entre
2 v 56 afos de edad v que padecian el sindrome de Sturge-Weber, tomando como crite-
rio diagndstico la presencia de sintomas o signos de angiomatosis Intracraneal asociados
o no con otras manifestaciones de la enfermedad. El 86.6% de los casos presentaron
manifestaciones oftdlmicas. superadas por la epilepsia, el neves cutdneo y la subnorma-
lidad mental. El signo ccular més frecuente fue la malformacion vascular de la conjun-
tiva, que se observd en el 63.3% de los pacientes, También se encontrd anisocoria
[23.3%). heterocromia del iris [20.0%), anomalia de los vesos de la retina ([26.6%),
bultalmia (16.6%). glaucoma simple (13.3%]), atrofia dptica (16.6%:). trastornos pigmenta
rios de la retina [166%), angioma de coroides [13.3%), defectos campimétricos [10.0%),
etc. El angioma de coroides se puede detectar por angiografia fluoresceinics cuando no
es posible por la oftalmoscopia, la heterocromia del iris se puede explicar por la pre-
sencia de la malformacion vascular o por las consecuencias de ella sobre el estroma

iridiano

INTRODUCCION

El sindrome de Sturge-Weber [SSW)
se caracteriza por: 1) angioma cutaneo-
facial; 2) epilepsia, preferentement= mo-
tora focal; 3) hemiplejia o hemiparesia
contralaterales al angioma cutaneo-me-
ningeo; 4) retraso mental; 3) trastornos
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oculares y 6) manifestaciones radiogra-
ficas como signos de atrofia v calcifica-
ciones tipicas.

Las manifestaciones oftalmoldgicas
del SSW se remontan a sus primeras
descripciones, vy ya en 1860, Rudolf
Schirmer de Greifswald,’ comunicd te-
langiectasias de la cara v del cuerpo, e
hidroftalmia y glaucoma en un paciente
de 36 afos, correlacionando la anomalia
vascular de la piel con las varicocidades
de la retina. El caso de Sturge® presen-
tado en 1879, por el cual lleva su nom-
bre el sindrome, también tenia buftal-
mia. En 1883, Harrocks, comunicé un
caso similar al de Sturge con buftalmia,



tortuosidad de los vasos retinianos y va-
s0s conjuntivales dilatados. En 1884, W,
Jennings Milles,* informéd sobre un en-
fermo parecido al de Schirmer, con an-
gioma de coroides y desprendimiento de
retina, en el examen microscopico del
ojo ciego enucleado de un paciente de
15 anos. Posteriormente Lawfort® en
1930, comunicd un caso con glaucoma
simple.

A pesar del tiempo transcurrido desde
que se encontraron por primera vez las
alteraciones oculares en el SSW, que-
dan muchas interrogantes, las cuales
nos motivaron a hacer este estudio. El
glaucoma, por su importancia, se abor-
dard en la segunda parte de este tra.
bajo.

MATERIAL ¥ METODO

Se estudiaron 30 pacientes con SSW,
tomando como criterio diagndstico la
presencia de sintomas o signos de an-
giomatosis intracraneal asociados o no
con otras manifestaciones de la entidad.

Se les realizo, ademds del examen
fisico y neuroldgico general, un examen
ocular consistente en: estudio de la
agudeza wisual, anexos oculares, seg-
mento anterior. medios, fondo de ojo,
reflejos, motilidad ocular, refraccion, to-
nometria, gonioscopia, campimetria vy
exoftalmometria. A 6 pacientes, en los
que la cooperacion lo permitié, se hizo
hiomicroscopia, retinofoto v angiogra-
tia fluoresceinica.

Para e|] examen se utilizd: cartilla de
Snellen, oftalmoscopio. colirio de tetra-
caina al 1%, tondmetro de Shidtz, exof.
talmometro de Hertel, gonioscopic de
Goldman de 3 espejos, biomicroscopio,
fluoresceina sodica al 10%, retinografo
y pantalla tangente de Bjerrum.

La edad de los pacientes oscild entre
2 y 56 anos. Once eran del sexo muscu.
lino y 19 del femenino, De los 30 casos,
29 tenian epilepsia; 28, subnormalidad
mental: 25, anomalias radiograficas en
las placas del craneo:; v 12, defecto mo-
tor {grafico 1)
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RESULTADDS

Se encontraron trastornos oftalmicos
en 26 pacientes que representaban el
86.6% de la serie; estas alteraciones
ocuparon el cuarto lugar en orden de
frecuencia, superadas, como se puede
observar en el grafico 1, por la epilep-
sia, el nevus cutdneo y la subnormalidad
mental.

Los trastornos oftdlmicos consistie-
ron, segun se muestra en el grafico 2,
en: anisocoria en 7 casos (23.3%): he-
terocromia del iris en 6 (20.0%); mal-
formacion bien delimitada del iris en 1
(3.3%): estrabismo divergente o con-
vergente de diverso grado en 9 (30.0%);
nistagmo en 2 (6.6%); malformacion
vascular de la conjuntiva, incluyendo las
de cualguiera de sus partes en 19
[63.3%]); de la conjuntiva bulbar en 13
(433%): del parpado superior en 9
(30.0%); y del parpado inferior en 6
(20,0%); vasos dilatados epiesclerales
en 3 [10,0%): anomalias de los vasos
de la retina en 8 (26,6%); en 2 pacien-
tes la pupila era piriforme (6,6%); en
5 habia buftalmia (16,6%); glaucoma
simple en 4 {13.3%); angioma de coroi-
des en 4 (13.3%); exoftalmia en 1
{2.3%); atrofia dptica en 5 (16,6%); tras.
tornos pigmentarios de la retina en 5
(16,6%); defectos campimétricos en 3
(10.0%): cataratas en 1 [3.3%); entro-
pion en 2 [6,6%) y triquiasis en 1
(3.3%).

Grafico 1
PRINCIPALES MANIFESTACIONES
DETECTADAS
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Grafico 2
MANIFESTACIONES OFTAIAMICAS

63.3%

Levenda

1 Mallormacion vascular de la conjuntiva
2 Estrabismo

3 Anomalias de los wasos de la reting
4 Anisocoria

5 Heterocromia del iris

& Buftalmia

Fuente: INN DE LA HABANA, 1962-

Algunas de las manifestaciones, por
ejemplo, las cataratas, son incidentales,
pues no creemos que tengan relacion
con el 35W; otras, como el entropion y
la triguiasis que se obsérvaron en uno
de los casos, eran secundarias a la re-
traccion del parpado por la lesidn cica.
trizal causada por la terapia radiante,

La heterocromia del iris, que se en.
contrd en 6 pacientes, se debia en 3
casos a oscurecimiento de un iris con
respecto al otro en pacientes con pig.
mentacion clara constitucional, en los
otros 3 casos ocurria lo contrario y to.
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%166% 166
: el 133230

7 Atrofia optica

8 Trastornos pigmentarios de la reting
9 Glaveoma simple

10 Angioma de coroides

11 Deftectos campimétricos

12 Exoftalmia

1978.

maba una coloracion amarillenta, uno de
ellos tenia una malformacion vascular
peripupilar de forma radiada, mas no.
table en uno de los lados.,

Se encontraron 4 pacientes con an-
gioma de coroides: en 3 habia bufta'mia,
y en 1, glaucoma. Sin embargo, también
encontramos 5 enfermos con glaucoma,
en 2 congénito, y en 3 simple, vy sin
malformacion vascular coroidea,

Con cierta frecuencia encontramos
anomalias de los vasos de la retina,

59



Figura 1. Exoftalmia en OD. que
desaparecit posteriormente con la
radioterapia,

Figura 2. Malformacidn vascwlar de la con
juntiva bulbar v palpebral.

principalmente de las wvenas, Consis-
tian en dilatacion segmentaria. esteno-
sis, irregularidad. y a veces defectos de
su trayecto por acodadura, etc. Ningln
caso presentaba un verdadero angioma
de retina, como los observados por al-
gunos autores.

Las alteraciones del campo visual con-
sistieron en hemianopsia homdnima o
defecto de algunos sectores, que eon el
caso con angioma de coroides fotocoa-
gulado correspondia a la zona de atro.
fia coriorretiniana,
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En un caso gue tenia exoftalmia, ésta
parecia ser por protrusion retrocular y
desaparecié con las radiaciones, posi-
blemente debido a la regresion de la
angiomatosis (figura 1),

La malformacion vascular de la con-
juntiva bulbar y palpebral se observd
en 19 pacientes (63.3%) y constituvo el
signo mas frecuente en forma de verda-
deros angiomas o de vasos tortucsos,
irregulares o dilatados, algunos veno-
;05 0 capilares que cuando eran epies-
clerales le daban al ojo en esa zona un
aspecto amoratado purpirico (figura 21,

En todos los pacientes en que hahia
malformacidn vascular en el péarpado,
eésta también existia en la conjuntiva
subyacente,

Se encontrd, en varios cascs, trastor-
nos de la vision debidos a defectos re-
fractivos, los cuales no se diferencia-
ron en su frecuencia de los observados
en la poblacién general, por lo que no
los detallaremos.

DISCUSION

La incidencia de las manifestaciones
oculares en el SSW wvaria de un trabajo
a otro; Roizin v colaboradores” las en-
contraron en el 67%; Takahashi vy cola-
boradores,” en el 44,3%; Peterman y co-
faboradores,” en el 37.1%; Greenwald v
Koota,” en el 36,2%; Alexander v Nor-
man," en el 30%, etc,

La Ovea esta frecuentemente danada
por la anomalia wvascular, su porcion
méas afectada es la coroides. El angioma
de coroides es una de las manifestacio-
nes oftdlmicas mas importantes, estd
formado por canales vasculares dilata-
dos, limitados por endotelio ¥ separados
por una pequena cantidad de estroma.
La naturaleza congénita de la lesién se
demuestra por el hecho de que los va-
sos malformados emergen impercepti-
blemente de la vascularizacidn coroidea
normal, no aumentando de tamano y pu-
diendo ir a la regresidn espontanea; es
una lesion plana, situada generalmente
entre la macula v el disco dptico vy que
se acentia en direccion al polo poste-
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rior del globo ocular. Se ha notificado
que a veces se acompana de despren-
dimiento de retina v de coroides, v que
a causa de esto se producen defectos
campimétricos casi siempre sectoriales;
puede haber contenido exudativo en el
espacio subretinial,'-"* ¥y membranas fi-
brosas con anomalias pigmentarias; ade-
masg, calcificacion u osificacidon entre el
angioma y la retina,”"" Cuando e! cal-
cio se deposita en la estructura coroi-
dea, se delimita en ocasiones un arco
opaco en las radiografias, que nosotros
no hemos observado. Estas calcificacio-
nes encontradas en las radiografias o
por la enucleacién demuestran el pa-
rentesco del angioma coroideo con el
intracraneal,

El angioma de coroides ocasionalmen-
te se puede sospechar en presencia
de manchas rojo vinosas, oscuras e irre-
gulares en el fondo del ojo, o de una
mancha azulada con bordes ligeramente
emplomados, generalmente del tamano
de una papila y situado cerca del polo
posterior.'” A wveces tiene aspecto de
panal, con falta de pigmentacidn, de
forma que aparece a la transiluminacion
mas claro que sus alrededores.’” Un es-
figmomandmetro insuflado alrededor del
cuello ingurgita al angioma, mientras
que la compresion del globo ocular pue.
de hacerlo palidecer.

Se ha referido que casi siempre el
diagndstico de angioma de coroides se
hace por necropsia o por el estudio his-
topatolégico del ojo ya enucleado v que
es dificil ponerlo en evidencia en vida
del paciente. "' Sin embargo, noso-
tros, a pesar de no observarlo por la of.
talmoscopia vy de sdlo sospecharlo en
un caso, hemos podido diagnosticarlo
en 4 ocasiones a través de la angingra-
fia fluoresceinica. Cuando se invecta
este contraste fluorescente por via en-
dovenosa, se colecta en los espacios
cavernosos del angioma, se hace evi
dente y se puede precisar sus detalles
por seriografias fotogrificas, utilizande
el retindgrafo (figura 3).

El iris con frecuencia también esta
afectado. Encontramos heterocromiz. an-
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Figura 3. Angioffuoreceinogratia del fondo del

Q 1. Fase venpsa precos, Extenso angioma de

coroides del polo posterior, parciglmente fo.

tocoagulado. Excavacion glavcomalosa grados
Y de la papila.

giomatosis v deformidad de la pupila;
otros han observado aumento o dismi.
nucion en la densidad de su estroma,
atrofia, etc.'""*

En un caso existia una malformacion
vascular del iris en forma de corona ra-
diada peripupilar, que fue visualizada
por biomicroscopia, Estas anomalias an.
giomatosas del iris han sido referidas
en otros trabajos' "™ y son similares a
las del nevus facial.

La heterocromia se observd en 6 ca
s0s; esta anormalidad de la pigmenta.
cion lesionaba todo el iris o parte de él,
y se encontrd siempre en el lado del
nevus facial. En los pacientes con iris
oscuro, el discromico tenia coloracion
mas clara, y viceversa en los enfermos
con iris claros.

La heterocromia ha sido explicada por
la presencia de la malformacién angio-
matosa en el iris afectado o por el au.
mento o disminucion de su estroma,

La anomalia vascular del iris puede
visualizarse a veces, a través de la bio.
microscopia, como en un ¢aso nuestro,
aunque en ocasiones, a pesar de existir,
no se observa por estar incluida dentro
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del estroma; tal vez podria evidenciar-
se en los pacientes con iris claro. me-
diante la angiografia fluoresceinica del
segmento anterior.

Los cambios anormales de densidad
del estroma iridiano son dificiles de
precisar por la biomicroscopia, por lo
que no pudimos asegurar su existencia
en ninglin caso, es posible que con el
examen histopatolégico sea més facil-
mente demostrado.

Creemos que es posible explicar la
heterocromia del iris solamente por el
trastorno vascular y por sus consecuen-
cias. aunque sin tener elementos sufi-
cientes para aseverarlo. Es indudable
que cuando existe angiomatosis en el
iris, ella es capaz de modificar su colo-
racion y producir heterocromia; sin em-
hargo, a veces la malformacion vascu-
lar no es visible, pero se ha observado
entonces atrofia, aumento o disminucion
de su estroma. Como debido al origen
embrioldgico del S5W no tiene por que
estar primeramente danada la muscula-
tura iridiana, estos cambios pudieran
ser producidos por trastornos irnigato-
rios, o sea, que cuando hubiese incre-
mento de la irrigacién sanguinea por la
angiomatosis, se produciria un aumento
del estroma, y por el contrario, si la
irrigacion estuviese disminuida, lleva-
ria a la atrofia o a la reduccidn del es-
troma del iris.

La anisocoria se encontrd en 7 pa-
cientes: en 6 de ellos habia causas que
la explicaban, entre ellas: deformidad de
la pupila, malformacion vascular del
iris, atrofia optica, etc. En el restante
no se pudo detectar la causa.

Poco se ha informado de las altera.
ciones de los vasos retinianos, si excep
tuamos al angioma, que como tal es
poco frecuente y no estaba presente en
ningln ¢aso nuestro.

A pesar de su poca frecuencia se ha
referido la asociacion de angiomatosis
de la uvea vy de la retina.” ademas de
otros trastornos vasculares como venas
anastomdéticas perimaculares encontra-

G2

das por Bar® en un paciente con nevus
bilateral.

La lesion de la via Gptica y de la cor-
teza visual por el angioma puede llevar
a defectos campimétricos o a ceguera
cortical; estos trastornos pueden ser
causados también, como mencionamos
anteriormente, por afectacion de la re-
tina. En 3 enfermos encontramos alte-
raciones del campo visual; en el prime-
ro eran evidentemente motivados por la
retina fotocoagulada: en el segundo ha-
bia una hemianopsia homonima que
orientaba a plantear la existencia de la
lesion de la cintilla o de la radiacion op-
tica; en el tercero habia un defecto par-
cial e irregular del campo nasal y tem-
poral de un ojo; esta paciente no pre-
sentaba angioma de corcides, pensamos
en la posibilidad de gque tuviese un an-
gioma del nervio dptico como &l encon-
trado por Roizin y cofaboradores™ v por
Wohiwill y Yakovlev.”* Ninguno de nues-
tros enfermos tenia ceguera cortica! por
lesién del drea visual primaria como han
informado otros investigadores.'™' La
incidencia de los defectos campimeétri.
cos puede ser mayor de lo que aparen-
ta. va que en 12 pacientes no se pudo
explorar el campo visual por el trastor-
no mental.

La retina puede presentar trastornos
pigmentarios de distribucién irregular,
como se observaron en 5 de nuestros
casos v en 1 informado por Perera;™ en
ocasiones ofrece el aspecto de la dege-
neracion retiniana o retinocoroidea.

La atrofia optica primaria, total o par-
cial, se encuentra con cierta frecuencia
y es secundaria al glaucoma o a la afec-
tacion de la via dptica por la malferma-
cign intracraneal. La encontramos en 5
casos: en 3 de ellos se explicd por el
glaucoma; en otro, por la terapia radian-
te: el restante no tenia glaucoma, es po-
sible que la causa de la atrofia fuese
alguna lesion de la via dptica. pero el
campo visual no se pudo explorar por
el retraso mental: tenia estrabismo po-
siblemente secundario a la atrofia.

En 9 casos se encontro estrabismo;
en 3 de ellos habia atrofia optica ¥ qui-
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zds eésta fuese la causa, para el resto
no tenemos explicacion, pudiera ser por
paresia de la musculatura extrinseca
secundaria a defectos irrigatorios o por
dehilidad primaria.

Se han informado también otras alte-
raciones no observadas por nosotros.
como melanosis ocular y coloboma de
papila.

CONCLUSIONES

La anomalia vascular conjuntival es
el hallazgo mas frecuente en el SSW
dentro de las alteraciones oculares.

El angioma de coroides es dificil de
visualizar a través de la oftalmoscopia;
sin embargo, se puede diagnosticar en

SUMMARY

vida por la angiografia fluoresceinica, la
cual debe ser realizada a todos los en-
fermos con SSW, en que esto sea posi-
ble para si se detecta la malformacidn,
tratarla v prevenir las complicaciones.

La atrofia optica que se observd en
algunos de estos pacientes es primaria,
y puede ser causada tanto por la le-
sién de la via optica, debida a la angio-
matosis, como por el glaucoma.

La heterocromia del iris se puede ex-
plicar por la presencia de la malforma-
cion vascular o por las consecuencias
de ella sobre el estroma iridiano; la an-
giografia fluoresceinica del segmento
anterior, en los enfermos con iris cla-
ro. podria servir para detectar los vasos
displasicos del iris, que no son faciles
de detectar por la biomicroscopia.

Gargia Ortega, J. A, et al. Ophithalmological Manifestations in Sturge-Weber Syndrome,

Part, 1. Rev Cub Ped 53: 1, 1981,

Thirly patients with Sturge-Weber syndrome, age range 256 yeas, were studed at Newro-
logy and Neurosurgery Institule, taking as diagnostic criteria symptoms and signs of
intracraneal anglomatosis associaled or not with other indications of the disease. 866%
of cases showed ophthalmic manifestations, surpassed by epilepsy. skin nevus, and
mental subnormality. The most uwsual ocular sign was vascular malformation in the
conjunctivait was found in 63.3% of patients. Also aniseikonia (233%), ivis heterochromia
(20.0%), anomalies in retinal vessels (26.6%). buphthalmos (16.6%). simple glaucoma
{13.3%). optic atrophy (165%), retinal pigmentary disorders [166%), choroidal angiom:a
[12.3%). campimetric defects (100%), etc, were found. Choroidal angioma can be de-
tected by fluorescein angiography when not possible by ophthalmoscopy. Iris heterochro-
mia can be explained by the presence of vascular malformations or their consecuences

on iridic estroma.

RESLUME

Garcia Ortega, J. A, et al. Les manifestations ophtalmiques dans le syadrome de Sturge-

Weber. Premiere partie. Rev Cub Ped 53: 1,

1981,

. E— ] .-

L'étude a porté sur 30 patients de Pinstitut de Neurologie et Meurcchirurgie agés entre
2 et 56 ans, et atteints du syndrome de Sturge-Weber: on a pris comme critére diagnos-
tic la présence de sypmtomes ou de signes d'angiomatose intracranienne associés ou non
& d'autres manifestations de la maladie. 86.6% des cas ont présenté des manifestations
ophtalmiques, surpasées par U'épilepsie, le nacvus cutané et la subnoermalité mentale,
Le signe oculaire le plus fréquent a éteé la malformation vasculaire de la conjonctive,
observée dans 63.3% des patients. On a auss trouveé anisocorie (23,3%), hétérochromie
de liris (20.0%), anomalies des vaisseaux de la rétine [266%), buphtalmie [166%%]),
glaucome simple (13.3%:). atrophie optique [16.6%), troubles pigmentaires de la rétine
{16,5%). angiome de la choroide (13.3%), défauts campimétriques [10.0%), etc. Langiome
de la choroide peut détre détecté par angiopraphie fluorescéinique lorsque ce n'est pas
possible au moyen de l'ophtalmoscopie; Uhétérochromie de liris peut s'expliquer par la
présence de la malformation vasculaire ou par les conséquences de celle-ci sur le

stroma irien.
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