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Sindrome de Sturge-Weper.
Estudio de 30 pacientes

Par el Dr.
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53: 3. 1981,

Se presentan y discuten los resultados del estudio de 30 pacientes del INN afectados
por el sivdrome de Sturge-Weber [S5W) que tenian sintomas o signos de angiomatosis
intracraneal asociados o no a otras manifestaciones de la entidad. La epilepsia. que
generalmente comienza durante el primer ano de edad. se encontrd en 29 enfermos;
fue la manifestacion mas frecuente y el principal motive de consulta. Los atagues mis
frecuentes fueron los motores focales o generalizados. En el 90% de los enfermos
los estudios electroencefalograficos fueron anormales. Veintiocho enfermos tenian an-
giomatos s cutdnea. El drea mds afectada fue la de inervacién sensitiva de la primera
y sequnca ramas del trigémino. El estado mental fue variable y predoming la subnor-
malidad, que se observé en 2B pacientes. Veintitrés pacientes tenian alteraciones ocu-
lares, la mas coman fue la angiomatosis conjuntival. El defecto motor se encontro en
12 enfermos y casi siempre consisteé en una hemiparesia o hemiplejia. Los hallazgos
radiograf cos més caracteristicos fueron los dependicntes de la atrofia cerebral; la cal-
cificaciar. de la corteza: y el aumento asimétrico de los surcos vasculares diploicos.

El labule mas afectado par las caleificaciones fue el occipital.

INTRODUCCION

El sindrome de Sturge-Weber (S5W)
es una malformacion histogenética que
se produce al actuar una noxa no coO-
nocida en el tercer estadio del desarro-
llo de los wasos cerebrales, segun la
clasificacion de Streeter;' el mal desa-
rrollo del drea vascular superficial ex-
plica la coincidencia de lesiones cutd-
neas e intracraneales simétricas.®

Los prime-os conocimientos sobre los
angiomas cerebrales se remontan al si-

*  Neurclogo del INN. Jefe de la seccién de
enfermedades neurovasculares y secretario del
grupo para la investigacion de la epilepsia.

glo pasado; Luschka, en 18547 fue uno
de los primeros en publicar sobre és-
tos: posteriormente, el oftalmdlogo Ru-
dolf Schirmer de Greifswald, en 1960,
relaciond la anomalia vascular de la
piel con las varicocidades de la retina;
sin embargo, no se considerd como una
entidad independiente hasta 1879 en
que W. Allen Sturge® presentd un caso
con nevus facial, buftalmia vy epilepsia
motora focal contralateral al nevus vy
dedujo la presencia de un angioma ce-
rebral.

El cuadro clinico del SSW depende,
fundamentalmente, de la presencia de
malformaciones wvasculares en la piel,



CUADRO |

EDAD ¥ SEXO
Edad B SEXD o
(en anos) Masculino Femening Mo, 9%
Menores de 15 10 14 46,7
Mayores de 15 9 16 533
Total 11 19 30 100,0

meninges y coroides y de sus secuen-
cias.®

Este trabajo es un informe muy resu-
mido de la tesis del autor,® donde se
estudian 30 pacientes afectados por el
S8W v se analizan en profundidad estos
¥ otros aspectos.

MATERIAL ¥ METODO

Se revisaron las historias clinicas
de todos los pacientes supuestamente
afectados por el S5W atendidos en el
INN desde 1962 hasta 1978: se citaron
y se les realizé, nuevamente, anamne-
sis, examen fisico y pruebas comple-
mentarias. Se seleccionaron 30 casos
de pacientes que presentaban signos o
sintomas de angiomatosis intracraneal

CUADRO 1l
ANGIOMATOSIS

Anglomatosis Mo. %o

asociados o no a otras manifestacio-
nes de la enfermedad,

RESULTADOS ¥ DISCUSION

La frecuencia del SSW fue del 0,14%
entre los pacientes inscriptos en el INN
desde 1962 hasta 1978.

Como se puede observar en el cua-
dro I, la edad fluctué entre 2 y 56 afios:
14 eran menores de 15 afos v 16 ma-
yores de esa edad. En cuanto al sexo,
11 eran del masculino (36,6%) y 19 del
femenino (63,3%): no se han comuni-
cado diferencias en este aspecto y los
resultados varian de unas series a otras.

Respecto a la raza, el predominio fue
de la blanca, con 25 pacientes (83,3%)
pues solamente 2 eran de la negra y 3
mestizo de ambas. Este resultado tam-
bién lo obtuvieron Greenwsld y Koota®
y Peterman y colaboradores,” pero no
pudieron sacar conclusiones. ya que sus
enfermos eran de la Clinica Mayo v,
segln ellos especifican, en ese centro
apenas se atienden negros.

Con anglomatosis 28 93,3 ;
Segin se observa en el cuadro Il, 28
Sin angiomatosis 2 66 pacientes (93,3%) tenian angiomatosis
En 1ra. rama cutanea, que en 24 (80,0%) afectaba el
del trigéming 24 g0,0 area de la rama oftdlmica del trigénino:
En 2da. rama en 20 (66,6%), la maxilar superior; y
del trigémino 20 66,6 solamente en 6 (20,0%), la maxilar in-
En 3ra. rama ferior.
del trigémino 6 200 La malformacién vascular de la piel
Bilateral 8 26.6 fluctia desde un nevus, que puede va-
o riar en coloracién desde rojo palido
En otras localizaciones ¥ 233 hasta "vino de Oporto”, hasta un an-
En la mucosa oral 7 233 gioma cavernoso; afecta preferentemen-
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te, igual que el angioma meningeo, al
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area de inervacion sensitiva del nervio
trigémino, s2gdn noté Cushing por pri-
mera vez en 19067 aunque se han en-
contrado casos sin esta distribucién.®®
Generalmen:e es unilateral y no pasa la
linea media, pero puede ser bilateral
como en 8 (26,6%) de nuestros pacien-
tes, ya que se ha informado que en
ellos la malformacién meningea puede
tener también esta distribucién;®"! en
1 de estos 3 pacientes la presencia de
calcificaciores intracraneales bilatera-
les confirmaba lo referido anterior-
mente.

Dos (6.6%:) de nuestros enfermos no
tenian angiomatosis cutanea pero pre-
sentaban calcificaciones occipitales tipi-
cas, retrasc mental severo y crisis epi-
lépticas mo:oras focales, contralaterales
a las calcifizaciones, que a veces se ge-
neralizaban: en uno de ellos se demos-
tré el diagndstico por necropsia; otros
autores han comunicado casos de en-
fermos con estas caracteristicast®11-1%

La malformacion vascular, ademas de
gstar en la cara v en el cuero cabellu-
do fue observada en otras localizacio-
nes en 7 pacientes (23,3%); en 2 de
ellos, era tan extensa que tomaba todo
gl cuerpo dandole un aspecto ciandtico;
en 7 (23.3%) estaba afectada la muco-
sa oral, abarcando el velo del paladar,
dvula y carrillos del lado del angioma
facial: 1 de: estos enfermos sufria epis-
taxis repetida debido a gue la mucosa
nasal también estaba involucrada en el
proceso angiomatoso.

La epilessia. al igual que en otras
serigs 0710121617 fue la manifestacion
mas frecuente (grafico 1) y el principal
motivo de cosulta; estaba presente en
29 casos [96.6%). Lo mas tipico es que
los atagues sean motores focales con-
tralaterales al hemisferio afectado, aun-
que pueden ser generalizados.

Diecinueve pacientes ([63,3%) pre-
sentaban crisis motoras focales; 1
(3.3%), sensitivas, también focales: 20
(66,6%), motoras generalizadas; 5
{16,6%), psicomotoras; 2 (66%]), au-
sencias atonicas del cuello con mioclo-
nias masivas; y 1 [3,3%), aténicas.
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Quince pacientes (50%) tenian un
sélo tipo de ataque y 14 (46,6%), dos
o mas formas clinicas de epilepsia; 6
de los enfermos con crisis motoras fo-
cales presentaban paroxismos genera-
lizados por propagacion secundaria.

Splamente un paciente no tenia crisis
epilépticas, pero presentaba un nevus
facial bilateral y un electroencefalogra-
ma anormal del lado de mayor exten-
sion de la angiomatosis.

La edad de aparicion de los ataques
es, generalmente, durante el primer ano
de vida, aunque pueden comenzar des-
pués y, en ocasiones, desaparecer du-
rante periodos de tiempo largos; esto
lo hemos observado en algunos de
nuestros pacientes y también fue en-
contrado por Lund.™

Los electroencefalogramas seriados
de 27 pacientes (90%) eran anormales
y los de 3 (10%), normales, a pesar de
ser epilépticos. Al igual gue otros au-
tores'®!® phbservamos que no existen
trazados tipicos, y que lo mas frecuen-
te es la asimetria del voltaje con caida
unilateral de éste y lentificacion en las
regiones posteriores o en todo el he-
misferio afectado, lo que depende de
la extension e intensidad de la lesion,
con elementos irritativos, a veces foca-
les o generalizados, en ambos hemis-
ferios, que predominan en el més da-
fiado. Los trazados pueden ser normales
en la infancia, y aparecer después, de
forma progresiva, la lentificacién, la asi-
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metria con caida focal del voltaje, los
elementos irritativos, o una mezcla de
ellos,

Como se muestra en el grifico 2, la
valoracion del estado mental fue la si-
guiente: 1 paciente (3,3%), muy supe-
rior; 1 (3,3%), normal: 3 (10%), fronte-
rizo; 7 (23.3%), retraso mental ligero;
10 (33.3%), retraso mental moderado;
y 8 (26,6%), retraso mental profundo. O
sea, que el rendimiento intelectual de
estos enfermos fue muy variable, pero
predoming francamente la subnormali-
dad (93,3%); en la mayoria de los casos
empieza a evidenciarse por un retardo
precoz del desarrollo psicomotor al afo
y medio de edad o antes.?®

Grifico 2.
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El defecto motor varia en intensidad
y extensién; lo més frecuente es la he-
miparesia o hemiplejia del lado contra-
lateral al angioma cutdneo-meningeo. La
debilidad puede establecerse lentamen-
te o instalarse después de una crisis
convulsiva focal como en los casos de
Cushing.®* Doce de nuestros pacientes
{40%) presentaban defecto motor y 10
(33.3%), hipotrofia en el lado parético.

Las radiografias del créaneo son muy
atiles en el diagndstico de esta afeccion
y, ademds, sirve para evaluar su esten-
sitn y evolucidn. Los hallazgos més ca-
racteristicos son los dependientes de
la trofia cerebral y la calcificacién de
la corteza en forma de lineas sinuosas
de doble contorno que dibujan las cir-
cunvoluciones y surcos, lo cual consti-
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tuye un signo muy importante; general-
mente son unilaterales, pero Jueden ser
bilaterales -+

Las radiografias simples del cra-
neo fueron anormales en 25 pacientes
(83.3%); de ellos, 24 (80%) mostraron
signos de atrofia; 15 (50%), calcifica-
ciones intracraneales: v 4 [13,3%), au-
mento asimétrico de los surzos vascu-
lares diploicos.

El lébulo occipital fue el que con
mayor frecuencia se encontré calcifi-
cado; esto se observd en 14 pacientes
(46,6%); le siguid el parietal en 7
(23,3%); el temporal y froatal en 4
{13.3%), respectivamente; y el cerebelo,
en 1 [33%). En 4 enfermos (13,3%)
estaba calcificada pricticamente la cor-
teza de todo un hemisferio cerebral.

Las calcificaciones pueden estar au-
sentes en los primeros afos, aungue se
ha informado el caso de un paciente
en gque éstas existian al nacimiento,®
y nosotros tenemos uno en que se de-
tectaron a los 2 meses de edad. Una
vez que aparecen se desarrollan pro-
gresivamente, aunque en algunos casos
esto ocurre tardiamente. En 11 pacien-
tes (36,6%) las encontramos antes de
los 15 aios y en 4 (13,3%), daspués.

Se realizé angiografia carotidea a 6
pacientes, la cual fue anormal en cinco
pacientes; no le damos valor a la res-
tante pues fue del lado cont-ateral al
nevus facial. En 4 pacientes se observa
atrofia cerebral; en 1, no se opacifico
el seno longitudinal superior: las venas
corticales estaban muy disminuidas en
el lado afectado; y estaban presentes
venas medulares profundas, alteracio-
nes que han sido sefaladas por Bentson
y colaboradores™ y relacionzdas por
Gabrielsen y Heinz** con posib es trom-
bosis de venas corticales. En uA pacien-
te se encontrd telangiectasia, la cual
se caracteriza por venas finas, muy
dilatadas y tortuosas, algunas en espi-
ral y constituyen el signo angografico
mas tipico de esta entidad®¥ En otro
paciente habia un hematoma subdural
del lado de las calcificaciones.
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Se realizé neumoencefalograma a 4
pacientes, y se encontraron, en todos,
signos de hemiatrofia cerebral.

Se han nformado varias manifesta-
ciones oculares en esta enfermedad; no-
sotros las hemos encontrado con ma-
yor frecuencia que otros investigado-
Fes.'"113 Pregentaron alguna anormali-
dad ocular, 26 pacientes (86,6%); 19
(63,3%) tenian angiomatosis conjunti-
val: 9 (30%), estrabismo; 7 (23,3%),
anisocoria; 5 [16,6%), atrofia optica; 6
(20% ), heterocromia del iris; 4 [13,3%),
angioma de coroides; 5 (16,6%), buftal-
mia; 4 (13,3%), glaucoma simple; 1
(3.3%), exoftalmia, etc.

SUMMARY

El angioma de coroides generalmen-
te se diagnostica por la enucleacién o
necropsia,”® sin embargo, con el empleo
de la angiofluoresceinografia se puede
detectar en vida®

En un paciente que fallecidé por un
hematoma subdural se encontraron las
caracteristicas de la afeccién® que
consisten en angiomatosis de las me-
ninges; atrofia subyacente del hemisfe-
rio; y calcificacién de la corteza cerebral
predominante en la segunda y tercera
capas; se encontraron también, vasos
displasicos calcificados y pérdida neu-
ronal con gliosis reaccional.

Garcia Ortega, JA, SturgeWeber's syndrome. Study of 30 patieats. Rev Cub Ped 53:

3, 1981

Results on a study of 30 patients from the Institute of Neurology and Neurosurgery
(INM] being affected by Sturge-Weber's syndrome [SWS) who had symptoms or signs
of intracranial angiomatosis associated or not to other manifestations of the entity,
are presented and discussed. Epilepsy, generally beginning during first year of age,
was found in 29 patients; it was the most frequent manifestation and first cause for
eonsultation. The most frequent attack were focal or generalized motors. In 90% of the
patients electroencephalographic studies were abnormals, Twenty eight patients under-
went cutancous anglomatosis. The most affected area was the one for sensitive inner-
vation of first and second branches of trigeminus. Mental health was wvariable and
subnormality predominated, being observed in 28 patients. Twenty three patients had
ocular disorders, conjunctival angiomatosis was the most common. Motorium-failure
was found in 12 patients and almost always comprised hemiparesis or hemiplegia. The
moest characteristic radiographic findings were those depending on cerebral atrophy;
cortex calcification: and asymetric increasing of diploic vascular sulei, Occipital lobe

was the one most affected by calcifications.

RESUME

Garcia Ortega. J. A. Syndrome de SturgeWeber. A propos de 30 patients. Rev Cub Ped

53: 3, 1981

L'auteLr présente et discute los résultats de I'étude de 30 patients de llnstitut de

Neurologie et de Newrochirurgie porteurs

présentaient des symptémes ou des sign

du syndrome de Sturge-Weber [SSW), lesquels
es dangiomatose intracrdnienne associds ou

non & d'autres manifestations de l'entité, L'épilepsie, qui commence généralement pen-
dant lz premiére année de vie, €tait présente chez 29 malades: elle a 6té la manifes-
tation la plus fréquente ot la cause principale de consultation. Les attaques les plus
iréquentes ont été les motrices focales ou généralisées, Dans 90% des cas les études
électroencéphalographiques ont été anormales. Vingt-huit patients avaient angiomatose
cutanés La zone la plus touchée a &té linnervation sensitive de la premiére et de la
troisié ne branches du trijumeau. L'état mental a ¢été variable, avec prédominance de
la subnormalité, observée chez 28 patients. Vingttrois patients présentalent des alté-
ration: oculaires, dont la plus commune a été l'anglomatose conjonctivale. Douze ma-
lades présentaient défaut moteur, consistant presque toujours en hémiparésie ou
hémiplégie. Les trouvailles radiographiques les plus caractéristiques ont étd les dépen-
dantes de I'atrophie cérébrale; la caleification du cortex: et l'augmentation asymétrique
des sillons vasculzires diploiques. Le lobe le plus fréquemment touché par les calci-

ficatiols a &té l'occipital.
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