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Presentacion del caso

« Masculino de 11 anos, presenta cuadro clinico de
1 dia de evolucion caracterizado por cefalea
infensa, emesis y episodio convulsivo.

- Antecedentes patologicos: Sindrome de Sturge
Weber.

- Examen fisico: Paciente |Ucido, colaborador,
afebril, mancha facial en vino de Oporto en region
frontal y peri-ocular derecha.

- Diagnéstico inicial: Sindrome de Sturge Weber.

- Conducta: TC de cerebro, anticonvulsivantes vy
derivacion a centro de mayor complejidad.

-

~ventana de
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Hallazgos imagenologicos
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Discusion
- La angiomatosis encefalotrigeminal, también conocida como Sindrome de Sturge-Weber
(SWS) es una rara enfermedad congénita, no hereditaria, espordadica, caracterizada por la
triacda: hemangiomas cutdneos (mancha en vino de Oporto, MVO) distribuidos a lo largo del
nervio trigémino, malformaciones vasculares unilaterales leptomeningeas, coroideas y del

tejido neural adyacente ipsilaterales (la mayoria del [6bulo parietal posterior y occipital) vy
glaucoma (inconstante).

- Se distinguen 3 fipos de SWS: tipo 1 (forma clasica, completa): compromiso neuro-oculo-
cutdneo; tipo 2 (forma bisintomdtica): angioma facial y compromiso oftdimico sin angioma
leptomeningeo; tipo 3: (forma rugosa): angioma pial sin afectacion facial ni oftdimica.

- Tiene una incidencia estimada de 1 de cada 20.000 a 50.000 nacidos vivos, suele estar
relacionada con la mutacion genética en mosaico de GNAQ2. Se origina a partir de una
malformacion de un plexo vascular embrionario dentro del mesénquima cefdlico,
aproximadamente entre las 5 a 8 semanas de embarazo, lo que provoca gue el niUmero de
vasos corticales normales vaya disminuyendo con un aumento de los hemangiomas
leptomeningeos, que posteriormente alteran la perfusion cerebral. La estasis venosa hace
que la corteza se vuelva hipdxica causando atrofia cortical y calcificacion gradualmente.
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El glaucoma infantil se manifiesta por aumento de la vascularizacion de la conjuntiva,
buftalmos o aumento del lagrimeo. Los ninos con una MVO de nacimiento en los pdarpados
superior e inferior tienen un alto riesgo de glaucoma.

El diagndstico de SWS se basa en la demostracion del angioma facial y angiomatosis
leptomeningea. De igual forma existen pacientes con malformaciéon intracraneal sin lesion
facial que pueden desarrollar fambién problemas neuroldgicos.

La técnica de eleccion para el diagndstico es la resonancia magnética con gadolinio, que
demuestra la presencia de minudsculas estructuras venosas superficiales, hiperintensidad de
surcos en FLAIR, captacion leptomeningea (displasia leptomeningea microvenular), atrofia
cerebral ipsilateral, ausencia de venas superficiales, sistema venoso profundo prominente e
hiperplasia de plexos coroideos (drenaje andmalo), gliosis (hipersenal en T2 en sustancia
blanca), calcificaciones leptomeningeas en fterritorio de los angiomas (hiposenal en T2
gradiente).

Si no estd disponible la resonancia magnética, la TC puede identificar atrofia, calcificaciones
cerebrales giriformes y gliosis. La tomografia computarizada por emision de fotdn Unico ha
demostrado una disminucion del flujo en la region cerebral con angiomatosis leptomeningea.
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Conclusiones

- El examen por imagenes juega un papel importante en el diagndstico de la afectacion
cerebral por lo que debemos conocer sus caracteristicas para establecer un fratamiento
oportuno y asi prevenir sus comorbilidades y progresion.

- La resonancia magnética con contraste disminuye la sensibilidad en los lactantes pequenos, las
imagenes ponderadas por suscepftibilidad y las secuencias FLAIR posteriores al conftraste
pueden aumentar la sensibilidad. Por lo tanto, el examen de imagen debe repetirse después de
un ano de edad.
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