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RESUMEN

Se realiz6 dignostico de un sindrome de Sturge-Weber a un nifio de 10 afios de edad raza blanca con
hemangioma facial derecho y trastornos neurologicos que datan desde los 4 meses de edad. Se
corrobora el diagndstico al realizar estudios complementarios: Rx de craneo simple donde se aprecian
calcificaciones, examen oftalmolégico con evidencia de megalocérnea y aumento manifiesto de la
tonimetria ocular; TAC de craneo con calcificaciones alargadas y asimetria de los hemisferios
cerebrales; marcado retraso mental; todo en conjunto evidencio el diagndstico de esta entidad.
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INTRODUCCION

El Sindrome de Sturge-Weber (SSW) es una malformacién histogenética que se produce al actuar una
noxa no conocida en el tercer estadio de desarrollo de los vasos cerebrales; el mal estado del area
vascular superficial explica la coincidencia de lesiones cutaneas e intracraneales simétricas (1,2,3).
Esta enfermedad posee una constelacion de sintomas y signos entre los que se encuentran: un nevus
facial de color vino, convulsiones, hemiparesia, calcificaciones intracraneales y en muchos casos
retraso mental.

Esta enfermedad estd clasificada entre los Sindromes Neurocutaneos, que se caracterizan por
alteraciones simultaneas de los tegumentos y del SNC; su etiologia se desconoce, aunque la mayor a
de estos procesos son familiares (4,5).

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 10 afios de edad blanco, masculino, con antecedentes de convulsiones desde la etapa de
lactante, retraso mental y que ingresa en nuestro centro por pérdida de la fuerza muscular del
hemicuerpo izquierdo.

Examen fisico:

- Nevus flameante en hemicara derecha y parpado superior del ojo izquierdo. Vasodilatacion
conjuntival de ojo derecho.

- Pérdida de la fuerza muscular de hemicuerpo derecho.

- Hemiparesia izquierda.

- Retraso mental.

Examen oftalmoldégico:

- Megalocérnea.

- Aumento del tono ocular, mas marcado del ojo izquierdo (glaucoma).
- Papilas con aumento de la excavacion y rechazo de los vasos.
Examenes complementarios:

- Hemograma normal.

- Eritrosedimentacion normal.

- Glicemia normal.

- Serologia no reactiva.

- EEG: Anormal. Enlentecimiento mas marcado del hemisferio derecho.
- Rx de craneo: Calcificaciones intracraneales en regiéoccipitoparietal de aspecto sinuoso.



- TAC de craneo: Calcificaciones en region occipital derecha. Asimetria de los hemisferios cerebrales,
siendo el derecho de menor tamafio que su homdélogo.

COMENTARIOS

El SSW aparece esporadicamente con una frecuencia aproximada de 1/50 000. El nevus facial se
descubre al nacer (no todos los nifios con nevus facial tienen esta enfermedad). Las convulsiones
aparecen en el primer afio de vida en la mayor parte de los enfermos, suelen ser rebeldes a los
anticonvulsivantes y, en muchos casos, se acompafian de una hemiparesia lentamente progresiva. Al
final de la nifiez se observa un 50% como minimo, de retrasos mentales o de una incapacidad grave
para el aprendizaje. Los trastornos oculares estan en relacion con las malformaciones vasculares o con
Sus consecuencias; se observan en presencia de angiomatosis cutanea en el area de inervacion
sensitiva de la primera y segunda ramas del nervio trigémino (1,6,7,8,9,10).

El tratamiento de la enfermedad es polifacético: Médico, en ocasiones quirargico y con soporte
sicoldgico.
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