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Las manifestaciones oftalmicas en el
sindrome de Sturge-Weber.
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Por los Dres.
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Garcia Ortega, J. A y otros. Las manifestaciones alftdlmicas en el sindrome de Sturge-
Weber. Sequnda Parte. Rev Cub Ped 53: 1, 1981,

Se estudiaron 30 pacientes del Instituto de Neurologia y Meurotirugia que tenian entre
2 v 56 aiios de edad y que padecian el sindrome de Sturge-Weber, tomando como criterio
diagnéstico la presencia de sintomas o signos de angiomatosis intracraneal asociados
o no con otras manifestaciones de la entidad. El 866% de los enfermos presentaron
manifestaciones oftdlmicas. superadas por la epilepsia. el nevus cuténeo y la subnorma-
lidad mental. El signo ocular mas frecuente fue la malformacion vascular de la con-
juntiva, que se observd en el 63.3% de los pacientes. También se encontrd anisocoria
(23.3%). heterocromia del iris (20.0%), anomalias de los pasos de la retina [26.6%:).
buftalmia (16.6%), glaucema simple [13.3%), atrofia dptica [16.6%]. trastornos pigmen-
tarios de la retina (16.6%). angioma de corcides (13.3%), defectos campimétricos
(10,0%), etc. El glaucoma es la manifestacion ocular de mayor trascendencia " patolo-
gica”. La causa del glaucoma es mdltiple y se debe a la malformacién vascular. Se

discute la fisiopatologia del glaucoma en el sindrome de Sturge-Weber,

INTRODUCCION

En esta segunda parte del trabajo nos
referiremos al glaucoma. En la primera,’
abordamos las manifestaciones oftalmo-
légicas restantes del sindrome de Stur-
ge-Weber (SSW), e hicimos una breve
resena histdrica de ellas.

MATERIAL ¥ METODO

El material v método utilizados es el
mismeo de la primera parte de este tra-
bajo.

* Especialista de | grade en neurclogia del
Instituto de Neurologia y Neurocirugia.

Especialista de | grado en oftalmologia
del Hospital oftalmolégice “Ramdn Pande Fe-
rrer”,

Residente en oftalmologia,

RESULTADOS

Se encontraron trastornos oftalmicos
en 26 pacientes, que representaban el
86,6% de la serie; estas alteraciones
ocuparon el cuarto lugar en orden de fre-
cuencia, superadas, como se puede ob-
servar (primera parte), por la epilepsia,
el nevus cutdneo y la subnormalidad
mental.

Los trastornos oftdlmicos consistie-
ron [primera parte), en: anisocoria en
7 casos (23.3%); heterocromia del iris
en 6 (20,0%); malformacion bien deli-
mitada del iris en 1 (3.3%); estrabismo
convergente o divergente de diverso
grado en 9 (30,0%); nistagmo en 2
(6,6%); malformacién vascular de la
conjuntiva, incluyendo las de cualquie-
ra de sus partes en 19 (63.3%); de la
conjuntiva bulbar en 13 (433%); del



parpado superior en 9 (30,0%); vy del
pdrpado 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 pacientes la pupila era
piriforme (6,6%); en 5 habia buftalmia
(16.6%); glaucoma simple en 4 (13,3%);
angioma de coroides en 4 (13,3%); exof-
talmia en 1 (3,3%); atrofia dptica en 5
(16,6%); trastornos pigmentarios de la
retina en 5 (16,6%); defectos campimé-
tricos en 3 (10,0%); cataratas en 1
(3,3%); entropidn en 2 (6.6%) y triquia-
sis en 1 (3.3%).

De los 9 enfermos que tenian buftal.
mia o glaucoma, solamente 2 fueron
operados, ambos con buenos resultados,
el resto lleva tratamiento conservador.

De los 4 enfermos con glaucoma sim-
ple, 3 tenian atrofia dptica, la cual in.
terpretamos como dependiente de él:
uno de éstos tenia, ademds, un angioma
de coroides que fue fotocoagulado, que-
dandole escotomas a causa de las dreas
danadas. Ninguno de los 2 casos ope-
rados por la buftalmia presentd atrofia
optica, y en 2 de los otros que tenian
atrofia, no se encontré glaucoma congé-
nito o simple; a uno le habian aplicado
radioterapia y posiblemente ésta fuese
la causa.

Se encontraron 4 pacientes con angio-
ma de coroides; en 3 habia buftalmia, v
en 1 glaucoma. Sin embargo, también 5
enfermos tenian glaucoma, 2 congéni-
to, ¥ 3 simple, ¥ no presentaban malfor.
macion vascular coroidea.

DISCUSION

El glaucoma es la manifestacién més
importante debido a sus consecuencias,
puede comenzar en distintas etapas de
la vida, pero es més frecuente desde
el nacimiento, o en la nifiez, que en
etapas posteriores; esto depende posi-
blemente del tipo o gravedad de las le-
siones que lo producen.

Encontramos en el 30% de los en.
fermos (9 casos) hipertensién intraccu-
lar, de ellos 5 tenian buftalmia y 4 glau-
coma.
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La lesion cldsica y méas llamativa es
el aumento del globo ocular por el glau-
coma congénito, conocida con el nom.
bre de buftalmia (del griego bous, buey,
y ophthalmos, ojos), y causado por el
aumento antenatal o muy temprano de
la tension intraocular por sobre los li-
mites normales, capaz de distender la
esclera y la cdrnea que adn se encuen-
tran inmaduras y plédsticas. Si el incre.
mento de la tensién se inicia a méds
edad, el crecimiento anormal del globo
ocular va siendo menor debido a la dis-
minucidn progresiva de la distensibili-
dad, la cual va aparejada al proceso de
maduracion ocular. Cuando este proce-
so ha terminado ya no se produce buf-
talmia, entonces el cuadro es indistin.
guible de la variedad de glaucoma cono-
cido como simple, crénico o de dngulo
abierto.

La buftalmia se pone de manifiesto
especialmente en los casos de nevus
facial de grandes dimensiones, déndole
a estos enfermos un aspecto pletdrico
caracteristico,

El glaucoma, ya sea simple o congé-
nito, generalmente afecta el ojo homo-
lateral al nevus facial. En 4 de los 5 pa-
cientes glaucomatosos con angiomato-
sis unilateral de la cara, el globo ocular
hipertenso era el de ese lado; en el otro
la buftalmia era bilateral, esto ha sido
comunicado, pero es excepcional v hace
pensar en la existencia de la angioma-
tosis en ambos ojos; sin embargo, sdlo
pudimos confirmarla en uno de ellos, en
el cual habia vasos malformados de la
conjuntiva bulbar y palpebral, v angioma
de coroides demostrado por angiografia
fluoresceinica. Cuando la vasculopatia
se encuentra en ambos lados de [a cara,
con mayor frecuencia el glaucoma pue.
de ser bilateral, como ocurrié en 1 de
los 4 enfermos en que el nevus tenia
estas caracteristicas, Casos similares
también han sido referidos por otros
autores.”

Parece existir relacion entre la afec-
tacion por el angioma del drea de la pri-
mera y segunda ramas del nervio tri.
gémino y la presencia de glaucoma o
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buftalmia, pues ambos elementos coin-
cidian en los 9 pacientes.

Se ha planteado®™® y hemos observado
en nuestros casos, que aparentemente
el glaucoma se asocia al nevus facial
s6lo en aquellos casos en los cuales los
parpados y otras estructuras oculares
como la conjuntiva, epiesclera, iris, co-
roides, etc., estdn afectados por la mal-
formacion vascular. Esta asociacién no
es fortuita, sino que es posible que al-
gunos de estos defectos vasculares
sean la causa del glaucoma.

La incidencia del glaucoma es varia-
ble, Peterman y colaboradores® lo encon-
traron en 10 de los 35 casos de su re-
vision: Roizin y colaboradores,® de 12
pacientes observaron glaucoma en 5 Y
buftalmia en 3; Alexander y Norman’
encontraron 48 enfermos con buftalmia
y 25 con glaucoma simple en sus 257
casos revisados de la literatura; Taka-
hashi y colaboradores® hallaron 32 pa-
cientes con glaucoma o buftalmia entre
los 88 obtenidos de su revision de la
literatura japonesa: O'Brien y Porter
observaron buftalmia en el 68% de sus
enfermos glaucomatosos, etc.

La causa de! glaucoma en el S5W no
es conocida: se han emitido muchas hi-
potesis para explicarlo, basindose en
hallazgos diferentes, y a veces contra-
dictorios, de un autor al otro; el que
ninguna teoria pueda por si sola expli-
car el aumento de la tensidn intraocu-
lar, nos hace pensar que la causa es
multifactorial, por lo que debemos te-
nerlas todas en cuenta y valorarlas en
cada caso en particular.

Entre las teorias emitidas para ex-
plicar el glaucoma en estos pacientes
tenemos: la teoria neural, que supone
un defecto congénito de la inervacidn
simpética del ojo que llevaria a una di-
latacion de los capilares uveales y a
enlentecimiento del flujo sanguineo, fue
emitida por Dunphy® y por Appelmans,"
y con ella también se explicaria la he-
terocromia del iris. Sin embargo, e! sin-
drome de Horner, que es una manifes.
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tacion grosera de deficiencia simpatica,
nunca se asocia con el glaucoma.

La teoria craneal sugiere un angioma
silente de las meninges en la zona del
drenaje tributario dal ojo dentro de!
seno cavernoso, o sea, una obstruccion
de la circulacion desde el ojo que pro-
voque estasis venoso y eventualmente
induzca al glaucoma.!’ Esta suposicion
de hecho no se sostiene porque el glau-
coma puede asociarse con el nevus
flammeus, sin que en ocasiones se pue-
da evidenciar ninguna anomalia intra-
craneal.

Segun la teoria mecénica, una mal-
formacién situada en el angulo de la
camara anterior o cambios vasculares
en el cuerpo ciliar, en la coroides, o en
ambos, como han encontrado algunos
sutores'™'* impedirian la salida de hu-
mor acuoso, entorpecerian el desarrollo
del canal de Schlemm, o blogquearian el
angulo de filtracién, llevando a la hi-
pertension intraocular.

Safar y Salud en 1923, citados por
Miller* y Barkan* en 1954, plantearon
que la obstruccion de la salida de hu-
mor acuoso era debida a tejido anormal,
presumiendo la existencia de un tipo
mesodérmico de &angulo cameral. En
contra de esta especulacion estd el he-
cho de que donde se han encontrado las
sinequias han sido en ojos generalmen-
te ciegos y con dolor antes de la opera-
cion, y la sinequia, quizés, puede haber-
se desarrollado como consecuencia del
glaucoma méas que como la causa de él;
ademés, las observaciones gonioscopi-
cas de algunos autores van en contra
de esta especulacion; en los pacientes
de Djacos y Joannidés,” ellos observa-
ron que el humor acuoso pasaba libre-
mente, lo que demuestra, por |0 menos
en estos casos, la integridad del sistema
camerular de filtracion.

La teoria vascular sustenta que la
presion anormalmente elevada en las
venas de paredes finas de la malforma-
cion wvascular de la coroides, lleva a
trasudacion y aumento excesivo de li-
quido, con incremento subsecuente de
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la presion intraocular, ademas de la po.
sible interferencia en el drenaje v ab-
sorcion del humor acuoso.'”

En algunos casos hay evidencias de
que la hipertensién intraocular se debe
a hipersecrecion, pues el coeficiente
de salida ha sido encontrado normal.'

Hay otras teorias, algunas de las cua-
les se caracterizan por plantear causas
mixtas.'”

Los que plantean que el glaucoma es
causado por hiperproduccidon de humor
acuoso al nivel de la angiomatosis de
la Gvea, con dificultad para la elimina-
cidn en segundo plano,' para sostener
esta hipdtesis indican las experiencias
de Tyson.' el que inyectando fluorescei-
na por via intravenosa observd, aun 3
horas después, colorante en el humor
acunso del globo ocular afectado y au-
sencia en el otro, que muestra un au-
mento de la permeabilidad de los vasos
en el ojo enfermo, que causa aumento
en la excrecion del humor acuoso e in-
cremento de la tension intraocular, con
dificultad en su reabsorcion,

Para Ginsburg' existe una predispo-
sicion congénita para el glaucoma. vy los
cambios vasculares del globo ocular
rompen el balance entre la produccion
y la absorcian del humor acuose.

La mayoria de los autores relacionan
el glaucoma con el angioma de coroi.
des. Los cuatro pacientes que encontra-
mos con angioma de coroides tenian
glaucoma o buftalmia. sin embargo,
otros enfermos tenian hipertensidn in-
traocular v no presentaban la malfor.
macion vascular coroidea, por lo que al
menos, ésta no era la Gnica causa (Hgu-
ras 1 y 2).

El angioma de coroides tambien se
puede encontrar sin glaucoma, como en
el caso de Danis y van Bogaert, 1950,
citado por Miller,” en el cual los ojos
fueron repetidamente examinados en
vida v se hallaron normales; la tension
nunca estuvo elevada, v sin embargo,
el estudio histopatolégico mostré un
extenso angioma de coroides en la ve-

RGP,
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Figura 1. Angiofluoresceinografis del fondo

del ofo. Fase arterial. Angioma de coroides

circompapilar, Excavacidn glaveomatosa gra-
do I de la papila del OD.

Figura 2. Angiofluoresceinografia del fondo

del ojo, Fase arteriovenosa. Excavacion glau-

comatosa grado IV de la papila del O I; no
lay angioma de coroides.,

cindad del disco aptico. A su wvez, la
kuftalmia puede existir sin que se ob-
serve en el examen histopatologico la
anomalia vascular coroidea.™
facilmente explicado cuando existe oclu-
El comienzo del glaucoma pueds ser
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sion del angulo de filtracion por hemo-
rragias organizadas, de la malla trabecu-
lar por pigmentos y del angulo o del
cuerpo ciliar por un angioma del iris o
por una sinequia siguiente a una uvei-
tis anterior: sin embargo, es muy dificil
o imposible ofrecer una justificacion
cuando estos cambios estan ausentes.”

En adultos, cuando el glaucoma es de
aparicién tardia, es posible que el me-
canismo de produccion sea la compre-
sién de una o de varias de las venas
vorticosas por el angioma coroideo, o
la interferencia del drenaje de la mal
formacion coroidea, debido a la existen-
cia de un angioma orbitario; pudiera tam-
bién haber interferencia por la dilatacion
de los vasos conjuntivales o por angio-
matosis conjuntival y epiescleral.

Tulia Vidal*' encontrd en 4 casos in-
sercion anomala del iris al trabéculo,
gue condicionaba una disminucidn en el
drenaje del humor acuoso por el angu-
lo de la cdmara anterior. En los adultos
sus estudios gonioscopicos fueron ne-
gativos en cuanto a anomalias visibles
del trabéculo e inserciones anomalas
del iris a éste; observé que los dngulos
eran ablertos y constaté sangre en el
canal de Schlemm en 3 adultos y en 2
nifios, que explicé por un aumento de
la presion wvenosa epiescleral. Seqgun
ella, es posible que la anomalia vascu-
lar determinada congénitamente, sea
capaz de provocar una displasia del én.
gulo, produciendo una separacidn in-
completa del iris y la cornea, disminu-
yendo el nimero de laminillas cérneo-es-
clerales y aumentando las uveales. con
reduccion de la filtracion: siendo anatd-
micamente indistinguible la estructura
del angule en el glaucoma congénito del
S5W de aquél no asociado a esta en
fermedad.

De los 9 pacientes nuestros que te-
nian hipertension intraocular, sélo fue-
ron operatlos 2 que presentaban buftal-
mia, a los 18 meses y a los 2 anos res-
pectivamente, ambos con buenos resul-
tados: el resto lleva tratamiento con-
servador. En varios enfermos la hiper
tensién intraocular se encontrd debido

T0

al estudio sistematico que se les rea-
lizé, principalmente en aquéllos que
tenian retraso mental de cierta enver-
gadura que les imposibilitaba expre-
sar los sintomas: después que el glau-
coma fue detectado y se tratd. la con-
ducta en ellos mejord notablemente.
Esto nos hace pensar que en algunos
casos las molestias del glaucoma pue-
den, en parte, intervenir como un factor
desencadenante de la agresividad.

Mos llamé la atencion que 3 de los 4
pacientes con glaucoma presentaron
atrofia optica, mientras que en ninguno
de los que tenia buftalmia esto se en-
contro.

En 2 pacientes no incluidos en el gru-
po de los glaucomatosos se observo
megalocornea, sin que se pudiera de-
tectar aumento de la tensién intraocu-
lar ni atrofia dptica; posiblemente esto
haya sido motivado por hipertension
ocular transitoria a edad temprana, que
después cesd por causas desconocidas,
sin dejar lesionado el nervio dptico, o
sea, un cuadro comparable con el de
las hidrocefalias detenidas espontinea-
mente, que dejan un aumento del peri-
metro craneal,

COUNCLUSIONES

Los trastornos oculares en el SSW
estan en relacion con las malformacio-
nes vasculares o con sus cONsecuencias;
se observan en presencia de angiomato-
sis cutanea en el drea de inervacion
sensitiva de la primera y segunda ramas
del nervio trigémino.

La manifestacion mas importante por
sus consecuencias es el glaucoma. que
puede empezar desde la vida antenatal
o en edad precoz, provocando buftalmia
debido a que la esclera v la cérnea se
encuentran inmaduras vy plasticas, vy
cuando el inicio es tardio, actda como
un glaucoma crénico simple de dngulo
abierto. Indudablemente su causa es
multiple y se debe a las malformaciones
vasculares. En algunos- casos puede
existir hipertensién intraocular transi-
toria que desaparece espontdneamente
y deja como secuela aumento del tama-

R.C.P.
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fio del ojo, pero sin alteracidn del ner-
vio dptico,

La atrofia dptica en algunos de estos
pacientes puede ser causada por el
glaucoma, es mas frecuente en el glaw-
coma simple pues éste se diagnostica
més tardiamente, sobre todo en los que

SUMMARY

tienen retardo mental marcado, cuando
va hay lesiones irreversibles del nervio,
mientras que la buftalmia llama mas la
atencion y se detecta y trata temprana-
mente; ademds, como el ojo tiene la po-
sibilidad de distenderse, la presion ejer-
cida sobre el nervio es mas lenta v a
VECES MENor,

Garcia Ortega. J. A, et al. Ophtlalmic Manifestations in Sturge-Weber Syadrome. Part L

Rev Culx Ped 53: 1, 1981,

Thirty patients with Sturge-Weber syndrome, age range 256 years, were studied at Meuro-
logy and Meurosurgery Institute, taking as diagnostic criteria symptoms and signs of intra
craneal angiomatosis assoclated or not with other indications of the disesse. 866% of
cases showed ophthalmic manifestations. surpassed by epilepsy. skin nevug, and mental
subnarmality. The most usual ocular sign was vascular malformation in the conjunctiva
found in 53.3% of patients. Also aniseikonia. (23.3%). iris hoterochroraia [20.0%). ano
malics in retinal vessels [266.) buphthalmos [166%:). simple glausoma (13.3%), optic
atrophy [16.6%). retinal pigmentary disorders [166%), choroidal angioma [13,3%0. cam-
pimetric disorders (10.0%), ete., were found. Glaucoma is the ocular indication of highest
"pathological” significance, The cause of glaucoma is a sundry one, and is due to vascular
malformation. Physiopathology of glaucoma in Sturge-Weber syndrome is discussed

RESUME

Garcia Ortega, J. A, et al. Les munifestations ephtalmiqres dans le syndrome de Sturge-

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

1981,

L'étude a porté sur 30 patients de [Institut de Neurologie et Mewrochirurgie ages entre
2 et 56 ans, et atteints du syndrome de Sturge-Weober: on a pris comme critére diag
nostic la présence de symptémes ou de signes dangiomatose intracrinienng associes ou
non & d'autres manifestations de 'entité, 86.5% des malades ont présenté des manifes
tations ophtalmiques, surpassées par Pépilepsie. le nagvus cutané et la subnormalite
mentale. Le signe oculaire le plus fréquent a été la malformation vasculaire de la con
jonctive. observée dans 63.3% des patients. Or - aussi trouvé anisccorie (23.3%:), héte
rochromie de liris (20,0°). anomalies des vaisseaux de la rétine (266%), buphtalmie
{16,6%), glavcome simple [13.3%). atrophic optique [16.6%). troubles pigmentaires de
la rétine [16.6%). anglome de la choroide (13.3%), défauts campimétriques (10,0%], ctc.
Le glaveome est la manifestation oculaire la plus importante du point de wvue “patholo-
gique”. La cause du glavcams est multiple et elle est due a la malformation vasculaire.
Finalement, la physiopathologie du glaucome dans le syndrome de Sturge-Weber est

discutée.
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