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QNTECEDENTES

€1 ;de Sturge Weber (S5W) , fué repartado par  primera

vez. ‘por Sturge en 1879 quien pustuld que ‘ciertos ‘hallazgos
neurolégicos /. podrian - ser secundarios a una condicidn |- nevoide
cerebral, rsimilar.  a la afectacién facial.  .Volland. en: 19120y 75"
Weber 'en 1922 'describieron por primera vez ' las’ calcxﬁ:acxones
intracraneales, mientras que Dimitri = fué el pr1mero e
un - caso .. de’ calcificaciones observadas en-un
craneo. . weber le dié el nombre de angiomatosis,
sin embargo se ha. populanzado mds con el del ‘51ndrnme de

Neber. (1)

El "S8W es: un:desdrden .vascular :nngén1to C
angiamas ~'de'~’1as ‘leptomeninges gue cubren}la‘ [
aspciacidn: “icon nevo facial
vino. de: Oporto-.en el area
trigén}ina v “alteracién ‘ocular,

La’:
‘ua’ desarrolla dei‘ectuosn de ‘la’ vas:ulatura
ocatava’ semana ‘de gestamén s :uando 1] ectude mi
“lat regxdn ‘superiorideila’ l:ara "y se cxerra
tubo @ neural fnrmanduse
adya:ente {2) .3
el’ pro-y meaencéfalu 5 :
direrenciacidn dela u:resta Jnedral.’
insulto es descunocxda H

‘Anatomopatologicamente. el
tortuosos -y’ dilatados.en la cara’

Alexander en-1972.clasificé
manifestaciones’ neurnlﬁgl:as,
manifestaciones mds usadas:es. la
se muestra en la sxguxente tabl




“CLASTFICACION DEL. SINDROME DE STURSE WEBER -

1. Sindrame de Sturge Weber trisintométicn {compieto)

A. Angiomatosis neurooculocutdnea
L. Angiomatosics leptomeninges
2. Afeccidén ocular
Glauwcoma de inicic temprano c tardio
Anomalias en el desarrolio del amgulo
Hemangiomas conjuntival - epiesclieral
Hemangioma coroideo
Tortuosidad vascular de la retina
Heterocromia del iris
Melanasis ocular congénita
Desprendimiento de retina
Estrabismo }
3. Angivmatosis cutdnea (Nevus Flammeus)
con distribucidn predominate tr1gemina1

-I1I. Sindrome de Sturge Neber blslntomat1cu (1ncompletu)

A. Ang:omatusxs nculncutanea
B.,Angxnmatosxs neurao

" 1I1. Sindra

Al AR
B.

.

A. andrnme leppel— Trenauna
B. .Melanosis-oculocutdneas ( Nevo de Dta u Ito)
‘C. Neurofibromatgsis @ " " :
D. Estlerosis tuberosa’ Ry
€. Enfermedad. de Van Hippel - Lindau,,z' :
F. -Sindrome de Wyburn — Masch !
G. Telangiectasia cutis marmorata cnngénlta
H. Melanosis neurocutédnea

I. Facomatosis pigementovascular tipo iv-a

2



t.a lesidén. cuténea ‘es 1a’ pr1mera an’ ser./ reconocida ‘all nacer,
siendo - ei sano mas - Fre:uentemente Dbservado (5. - Generalmente
hay un. nevo: ang:nmatnsn kd Fa:;alw .pud1endo existir‘ angioma
coroidal’ 1ps1lateral, E es caracteristico 'ocupando
al menos ‘la . parteisuperio ‘carag- puede ‘extenderse. a’ -zonas
contiguas i d ; extremidades del : mismo’ lado. o
contralatera R o : :

los angxumas ‘venosos telangiectdsicos’ de las.’ leptomenxnges pueden o
cubrir el ldbulu'ncc ‘laregién par:tetno:cxpltal o tndn el
hemis-Fgrfin,.:erebral‘ do Q b:lateral (4). .

Dos éasné"ﬂé l S8W

sin’nevo’ facial ,»,ni canvulsxones han. sido i
reportados (&' y'7) UL A PR

El primer sintoma 'cer'ebral en abarecer - son 135 convulsiones” en i
las primeras.. semanas . o' meses.de vida (S)., T:pn:amente ‘estas
crisis ' convulsivas’ison - motoras focales oride tiind IV
secundariamente generalizadas. ConFnrme avanza la edad tienden a
presentarse con mayor frecuencia’y .-severidadj: el ‘tipo’ y severidad-
no necesariamente . -correlacionan ‘con.:sla o ;
cutdnea  (2).:Les sindromes nelrocutdneos. qu -més
manifiestan convulsiones -sonla Es:ler sis Tu
Los hallazgos neuroldgicns pueden se
hemianopsias. -, 0 ceguera cortical.: Ch:urre
547% de. 105 pa:ientes, sxendn severo-en’ el

S8

prese ntan R

El
vascular de*la; conjuntiva,,
riesgo ' ‘de, prnblema ocular’ es’ mayur si-lay distyib
Flammeus inv 1ucra la pnmera segunda Tdel

Los pat::.entes .con SSW pueden tenr otras anomalias
sindromes. - neurocutineos;  Hemangiomas viscerales:'pusden
encontrados en pulmén,: tiroides , 1ntest1nn e hxgadn.“"
ocasiones 55 asocia a Szndrame de leppEI - Trenauna

El Electroencefalugrama es una herramlenta 1mpnrt
diagndstico ¥y 'seguimiento de pacientes con SSW - (5).
hallazgo ' ‘mds frecuente la reduccién umlateral de’. 1
del voltaje con el paciente despierto (8).

En l1a radiografias de crénen se detectan - imagenes

dobles llamadas " Lineas en riel” ', que 'cnrresponden ST

calcificaciones de 1la corteza cerebral. Siendo. "rara’ . vez

observadas antes del afo de edad (5). CoLe
: 3




La Tomoqrana :nmputarlzada de crianen muestra depos1tos de. ca1c1n
desde los: primeros meses de vida, asi vomo ‘atrofia U cerebral,
Tenxendo en la actua11dad 1nd1:ac1unes precisas . ERRE

Con la AnglngraF:a es pus;ble visualizar retraso en rel drenéﬁe
venoso - cerebral 51n incremento en el fiuio sanguineo:’ regianal.
esto “debido a-la’ falta de drenaje venoso cortical hacia el

logitudinal super1nr a través de las venas cerebrales superlores'
(5). 3 “ -

La Resunanéia Magnética Nuclear detecta de una Forma rap da \4 o
agresiva la angiomatosis leptomeningea y anormalidades:
vasps  sanguineos |, usandose gadolinium —-DFT.para
evidentes estas alteraciones (5,9-11)..Sin embargu
la Tambgrafia Axial Cnmputar1‘ada més sensible.pa
de calcificaciones (12).

El tratamiento podemos: dividirlb:en‘

a) Control de
bienestar de
dependen del
Difenilhidantoina,. Acido. Valp
o Primidona. Existen reportes
con anticnnvuls1vantes queih
érito (3. .

b) Contkol -de glaucoma
requiriendo en’la’ma or;a d
Existen diFerentes i
eleccidn ,
c) Manejo. - del -Newv
problema: cosmético,
adecuado .contro
siendo actual
(13). TR

‘seno



DEJETIVOS

l.- DEmostrar las caracterxstxcas dnl :xndrnme de Sturge
Weber que se manxf;estan en: nuestrn med1n

Revisar. el ma

vulsivas




HIPOTESIS -

respecto s

Stuirge . Weber

enila’literatura internacional

s estos.

genérélmen

‘se realiza.e i ratamiento

de. manera. temp




CRITERIOS DE INCLUSIDN

l.~ Pacientes ' atendidos en la Cansulta'Extér'né\ "dél FSEr»'vicio‘ dr;_.',"

Neurologia: - del Hospital Infantil de Mésico:
con. .diagndstico de ' Sindrome /de Sturg
clasificacidn modificada de’ Francms en.’
entre Enero de-1988'a Diciembre:de’1992

. Federu:o Gﬂmez"
W 2 la

CRITERIOS DEE:

1,- Péu:ientes que no requ1eran los cr;terlns de Francu;s para el
d:.agndstu:n de S:ndrume de Sturge Weber. © -

- F‘ac1ent95 que no tengan estudios ade:uadas y unv'seguimientn
minimo de: 6" meses. . L 3 . G -




MATERIAL | Y. METODG

Estudio  retrospectiva analizado por meétudo estadistico no
paramétrico en donde se revisaron 17 expedientes climcos vy
radioldgicons de pacientes con Sindrone de Sturge Weber mansjados
en la consults externa del Servicio de Newrologia del Hospital
Infantil de México * Federico Gémez", @n el periddo comprendido
entre Enero de 1988 y Dicienbre de 1392,

De’ los expedientes seleccionados s recabaron 1los siguientes
datos: nombre. edad, sexzo, lugar de residencia, domicilio, edad
en la que si2 llevo a cabo wl diagnéstice , edad de los padres,
cansanguineidad de los padres, presencia de familiares afectados,
presencia de angioma facial, distribucidn y afeccidn a otros
sitios, dévicit visual, alaucoma, megalocornea, angioma
coroideo, crisis convulsivas (clasificacidn, sdad  de  inicio,
Frecuencia, manejo vy evolurcidn Y, hipertensidn endocraneana,
hemorragia endocraneana, hidrocefalea, déficit neural mataor vy
sensitivo, trotismo , grado de retardo mental .

Reportes de estudios de gabinetes: interpretacidén de
Electroencefalograma, de radiografias simples de craneoc
Tomografia axial computarizada , Resonancia Magnetica . .

En caso de defuncidn, analizar el reporte anatomopatoldgico.



FESUL.TADOS

Se revisaron 17 expedientes del archivo clinico ‘del: hospital
Infantil. de Mexico “"Federico Gémez" .con dlagnast1cn de . 8indrome
de  Sturge Weber. atendidos en el servicie ‘de Neurologfa. en. ‘el
periado  comprendido entre-Enero . de quB y Dxc;embre de.A1992,'
obteniendose 105 51guientes vdatos- ; 5 E o

De acuerdn al lugar de pruLedEn:1a,‘la moynr:a prnvxene del
metrnpolitana de:.la’ Citdad’ de México
Federal (29 4/), 5 del Estado de Méxicg
(11.77%) .
Veracruz

Mingtn paci
entidad:que

De los 13 pacientes:

es. realizd: Tdmn[;réﬂa Axial
Cumputarizada (TAC) 2 e ‘,

- A los 13 se 155 Encuntrd a terac:ﬁn leptnmenxngea (1004).

Do 9



Dt 1os pacienles cue tuvieron angloms facials

Ntew 0 desde el nacimiento D05

- Tudns. 1os . casovs -lo pre
_Fon respecto A su distrabucidn , fueron:
—

— Unilaterail, - en 12 gasos (70.5%)

- Bitateral en'd cauns (23.5%:

t.a cll\ahtbucmn du 14 aFewcidn en cuanto al nerviw Trigémine faer

- Fr1mar rama, 1'2 pacientes {
~ Segqunda rama 4 F- p:u.lem:ea ¢ 52 3%

=~ Tercera ramea 7 rvac;entes. ( 41.1%)

Ademds de tla présencia facial ‘del nevo,len 7 pacientes - (d1.1%)
tnpngrafi:amente enstm otra reuwn del cuerpcn aﬂactada. :

- Cuel'ln & :aéﬁs' ¢ a5 . 2%)

- Tranccr 4 casas (-

presentaron
- efectuaron

70.5%),



En cuanto al.- tipo de convulsiaones,’ -se c1a51F1:arun

5 pacientes ( 29 4/)

- Tdnicoléiclaﬁica' gaﬁgralizéﬁa g‘

; 5 casos ( 29 4/)

convilsivas fde de:

Ningln paciente present hidrqceFaliaib:ﬁa:rncefaiia;

L1t



Encontramos retraso pslcoma*nr ®n 11 casos ( $4.7%)
siendo: :

- Leve, en & .casos (54 4A

- Hcderadn en 4 pac1ent95 (36.

"~ Severo-en uno (9 )

La edad promedic en la que se efectud el dlagn65t1co e ‘inicidé
maneio. relaC1onandn1n N4-h1 el grado de retrasa pslcumotar-

- En los leves, rue de 26 mesesu

- En los muderadus de 52.2

- En el severo-a 1d5‘48 meses.

Los . pacientes sin retraso psice ‘tuviaeronidiagnéstico a  los
38.5 meses ‘en. promedio. T R st

La - edad

“convulsiones, ecan
respecto -al:’ R

- En los

‘iniciaron sus ' convulsiones

; ecuencia’de convilsiones en relacién al retrasq;
psicomotor: fue - 3 e . RN -

~-Con Pétrasu psicomotar Iéve'.‘l.z canvulsiones .por:mes -

- Can retrasn ps cumutnr maderadn. 1 cunvu]sxones por semana.'

-= Con retraso psx:nmntor severn, 3.9 convulsiones por d{a.

Los que no tuvierun retpasu psicomotor presentaron upa convuls16n

por mes.
12



Ningl:ln‘. pa\‘ciényte’vpreséntd; hemorragia - intracraneana, .. hipertensidn
endocraneana o .defuncidn. - * : ST ST
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NELUES 3

RELACION CON SEXO

FEMENINO
76,4%

=

MASCULINO
23.6%

_

L



MANIFESTACIONES CLINICAS
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CONTROL DE CONVULSIONES
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ANTICONVULSIVANTE USADO
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Masculino de 13 meses de edad que presenta angioma
facial bilateral de predominio izquierdo.

Mismo paciente de fotografia anteriaor visto
en su cara lateral derecha.

FALLA DE ORIGEN



Radiografias de cramnec evidenciando imagen
"en doble riel" caracteristica del SSW.

TAC que muestra extensa calcificacidén cortical
en regidén parieto-occipital izquierda.

22
N -7 N
FPRALLA Wi Witttk



TAC de paciente con SSW que presenta atrofia
cortical e hiperdensidad hemisférica derecha.

FALLA DE ORIGEN

Mismo paciente de fotografia anterior en donde se
muestra reforzamiento con medio de contraste del
angiaoma. ’

23



TAC simple de _paciente con atrofia cortico-
subcortical bilateral y discreta hiperdensidad
cortical izgquierda.

A DE GRIGEN

= VL (O
FALL, = GRIGEN
Resonéncia Magnética evidenciando de manera in-
cipienFe los cambios gue producen los hemangio~
mas en regidn parieto-occipital izquerda no de-
tectados en la TAC anterior.

24



DISCUSION

Durante més de la mitad del siglo pasado v lo que va del presente
se han descrito clinicamente mas de S0 enfermedades que afectan
al SNC v noiel, el hecho de gue ambos tejideos deriven del
ectodermo han permitido que se clasifiquen comp displasias
neuroectodérmicas o enfermedades neurocutaneas (3).,

Los pacientes analizados provenian en su mayoria del  Area
metropolitana, sin encontrar ern 1a literatura algtn Factor de
riesgo ambiental, por lo gue suponenos a gue este hecho se debid
a la lIocalizacidn geografica del Hospital donde se efectud el
estudio.

En _relacién al sexo encontramos predominio femenino en
proporcidén 3:l, 2 diferencia de lo gue publicado, donde no se ha
referido diferencia (3).

La edad promedio a la gue acudieron por primera vez fug a los 3B
meses, esto a pesar de gue en todos los pacientes el pevo  facial
se presentd desde el nacimiento. implicando que los padres restan
importancia a este signo , tomando en cuenta la enfermedad hasta
la emergencia de otras manifestaciones clinicas, principalmente
neureldgicas ( crisis convilsivas).

A pesar de gue han sido reportados algunos Familiaras de
pacientes con SSW con hemangiomas, Nevus Flammeus o convulsiones
esta asociacidn representa casos fortuitos ya que no existe
relacidn familiar , siendo 1la presentacidn casi siempre
esporddica ( 2,4). Esto coincide con nuestra poblacién estudiada.

Ningin paciente presenté consangueneidad entre sus padkes, con
edades maternas de bajo riesgo para morbimortalidad fetal.

De la. triada . clinica caracteristica -, la frecuencia . de
presanta:iﬂn fues

Neva facial (94 1%y, Crisis convulsivas (70.525, afeccidn oqylar
(29 8%y, B LA 5

Y en la varxante ln:ompleta encuntramusr‘ lo que or;enta»‘
a -1a . bisqueda de ~estos datos para'

temprano.

25



El Nevus Flammeus generalmente se- detecta 51‘ ‘nacim'ie.nto' siendo

la mayoria - ‘de’ ~las.-veces: sipsilateral.: i-la ':"anglnmatnsxs
leptomeningea j ‘cerca’ del=37% de los’ pac:entes tienén lesiones
faciales bilaterales-y el 3& tlenen Neviis Flammeus en el ' tronco
[=] eytr‘emxdades ~adem L

nervio

Rochkind'’
bilateral

por Fe;erman (4);

Camblos -1 2
pacientes i (2),-Bxistiendo reportes qua’l
presentacién:c ési -de este, sfndr me: [

un’pare aje mayor (4! 143500

- Gémes ebin refieren’ la presencxa ‘de cri v
754 a 90A delos pacientes con.S8W , ‘sienda’inicialmente
sxmples vy convirtiendose en generahzadas aprnmmadament
& meses de edad (5). Paller refiere un“mayor.mirgen de’ f Ecuencxa
que . ‘va del 55% al 97% (2). Siendo en’ esta’ revisién:l
de ‘crisis convulsivas de 70. 5%, apare:iendo 1a% primer
promedio  a 1los 6.4 meses de edad .,predomxnandn desd
las . . parciales secundariamente -generalizadas :
generalizadas ( 29.4%) , sélo das’ pa:xentes man1<Festar
parciales (16.46%). Nuestra Frecusnc:.a en.las cr’ist
secundariamente generalizadas: . fué:  menor:’
reportado probablemente a la Falta de capac
reconocer el inicio parcial de'las: C"lElS

parciales.’
prev;amente B

La frecuencia de las crisié c\unvdl‘si'\"a
lo refiere Paller; C
tnicos (33.3%) o bien un prnmedlu de 2'por mes (33,3




E£n un estudic efectuado por Paller v cols. en 71 pacieentes de 3
a 18 afios de edad , 17 de elios (3B%) estuviercn libres de
crisie convulsivas o éstas fueron infrecuentes con tratamiento
médico anticonvulsivo (2). De los 2 pacientes con crisis
convulsivas & tenian adecuado control {30%) usando
principalmente carbamazepina, rfanobarbital v Acido valproicos
casi la mitad (44%) requirid mds de un anticonvulsivo o Nuestros
12 pacientes con crisis convulsivas (70.5%Z)  requiridé en. su
mayoria up sdlo anticonvulsivo (58.3%),. dos anticonvulsivos  se

necesitaron en 16.86% vy tres farmacos en el 25%4. Los mds
indicadog en orden  de  frecuencia fueran: carbamazepina,
fenobarbitai, acido valproica. difenilhidantaina y clonazepam,

Existe reportado  un paciente de 13 afos de edad portador de
crisis convuisivas parciales complejas de dificil control que
requirid extensa resa2ccion  del ldbulo occipital derecho. ,
obteniendose resultados satisfactorios. Actualmente es posible

considerar el tratamiento guarargico en crisis convulgivas
intratables donde se evidencie el foco epileptégeno con involucro
bilateral del SNC (15), siendo la reseccién del cuerpo calloso el
procedimiento mas sequro vy menos destructivo (14). Ninguno de
nuestros pacientes na eido tratado guirurgicamente debido a
presentar adecuda respuesta al tratamiento médico establecido.

Hemiparesia vy hemiplejia se reportan en el 267% de los pacientes.
en todas las edades , siendo en el 18%Z menores de 18 afos , sin
enbargo este dato no fue positivo en nuestro paciente.

En una revisién realizada por la Clinica Mayo en donde se incluia
a 101 pacientes , 63 presentaron lesiones unilaterales:y crisis
convulsivas , de éstos sdlo 21 (334) tenian inteligencia normaly
13 . tuvieron lesién mental severa (21%4) y 23 eran educables
(36%).  Los otros 25 casos con lesiones unilaterales ;‘que: . nunca
convulsionaran no tuvieron déficit mental (3. o o

En. reportes recientes efectuados por Gémez y‘“Be noen a8t
pacientes , se encontré 19% con retraso mental:.de. moderado. a .
severo , retardo léve en el 27% vy una inteligencia normalien un
457 (17). . - G :




Sequn Paller vy colabpradores. se encuentran-alteraciones. mentales
en cerca del 507 a 60% de los casos (2). Dado progresivo . por

afeccidn hemisférica resulté en hemiparesia ‘en’el 30% 'y retardo

mental en el 50% a 607 segtn lo reportado por Kntagél:(l).-

De los 1l pacientes gue encontramos con retrasu'vmeﬁtéliﬂ(64‘7ﬂf;
el 53.4% :orrespondiﬁ a leve, 34.37Z a moderado ' 'y 9% a’ severao.

No enceantrando _ninguna relacidn’ con la edad a la’que; se hiZO.fElﬂ:

diagnéstico ni a la gue iniciaron las convulsiones con el ‘retraso

mental ‘sing que se correlaciond con la frecuencia’y control ' de:

las crisis ya que los gue tuvieron retraso - psicomotor ‘severo
convulsionaron':- en promedioc 3.5 veces al dia .tretrasu nderado
1.3 .veces - por .semana y +retrasc leve 1.2 veces porimes” Como
regla general -10s nifos con SSW no manifiestan retardu mental. en
ausencia de cunvulsxones o cuando estas son espnréd1:as.;

-

Aprcxihadamente el 30% de los pacientes con 5SW desarrollan
gladcoma y mds del S50% de éstos tienen buftalmos. Hemangioma

coroide ocurre en el 40%Z (5). Otros estudios reportan anomalias

oculares ipgilaterales al Nevus  Flammeus en el 40% .
presentando glaucoma en el 304 (2). En el estudio efectuado
pov Sullivan vy cols se menciona que de S1 pacientes estudiados
el 71% presenté glaucoma , manifestandose en casi todos antes de
los 2 afios- de edad; el 69% tuvo hemangioma conjuntival o
‘epiescleral y el S5% hemangioma coroidal, En analogia tuvimos 5
casos ton alteracidén ocular (29.4%) , presentando todos glaucoma
y el 80% megalocdrnea . Déficit visual se detecté en 3 casos. E1
angioma coraide mo fué posible descartarlo por falta de estudios
oftalmoldgicos adecuados.

El ESW se ha encantrado asociado con otres transtornos vasculares
como -el.sindrome de Klippel-Trenaunay. La asociacidén de estos - 2

sindromes es. tan frecuente que se ha propuesto que se trata de-la o

misma-anomalia, afectando en un caso -al cranéo y encéfalo, siendo
en. el otro afectado tronco, visceras y extremidades  (20)." No
encontramos - asnciado ningdn sindrome neurocutdneo  en " nuestros
pacientes . o K

Existen reportes de hemorragia intracraneana- espontdnea’ en
pacientes con nevo vascular trigeminal , recientemente ' se
publico.- un caso con sindrome de SSW'y hemorragia subaracnoidea
(4), existiendo potos casos en la literatura con esta rela:xdn )
En nuestra casuistica no la encontramos.
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El 580 puede . estar asociado - a sunenco de | la presidn
intracraneana 3 Fishman y Baram reportaron una nifa de 246 meses -
de edad con -este problema (5), este dato no se detectd .en
nuestros pacientes. :

Anatomopatulogicamente el SSW ws un angioma venoso con  Vasos
tortubso y dilatades de la cara , leptomeninges vy coroides. La
piamadre contiene tampién vasos tortuosos dilatados corn la
apariencia de venas que se distribuyen en varias capas en el
espacio subaracnoideo v gue varamente penetran en el cerebro.
Existe calcificacidén subintima de 1las arterias meningeas,
calecificacian cortical v subcortical (4). Atrafia
localizada vy érica asociada con pérdida neuronal no
especifica vy gliosis son los hallazgos tipicoes (18). El analisis
quimico de la corteza cerebral ha revelado una gran cantidad de
calcio principalmente en forma de carbonato en la materia
blanca vy corteza (5). Ninguno de nuestros pacientes Ffallecid ,
por lo que no se efectus estudio histopatoldgico.

Rpchkind y cols. encontraron en el 96%Z con SS5W anormalidades
electroencefalograficas (1), El electroencefalograma es wuna
herramienta importante para el diagndéstico y seguimiento de
estus casos , siendo posible encontrar asimetria de la amplitud
de fondo ,. tanto anteroposterior como interhemisférica - 3
actividad delta polimérfica ipsilateral y asimetria de
conduccidn. .  La actividad epileptiforme puede ser focal o
generalizada y simétrica o asimétrica (5). El 100% de nuestros
pacientes presentaron alteraciones electroencefalogrificas
consistiendo en  focos epileptéigenos focales o generalizados. y
ondas asimétricas. e :

.

Las tipicas calcificaciones en " vias de ferrocarril" —-que son
lineas de doble contorno que siguen a las circunvoluciones - son’
facilmente demostradas en las radiografias. de crdneo . sin.
embargo  estas se evidencian hasta los 7 afos de edad ... En

contrase con la Tomografia axial computarizada estas
calcificaciones intracraneanas se evidencian en los primeros
meses  de vida  (2). En las radiografias tomadas a  nuestros

pacientes se encontrd sd6lo en una calcificaciones (5.8%) , 1o que
nos demuestra su poca utilidad en lactantes y preescolares.

El estudic mas atil eh nuestro medio fué la Tomografia Axial
Computarizada 'que mostrd evidencias de lesion leptomeningea o
cortical en el 100% de los pacientes .
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Los estudios’ - radiolégicos -, - incluyendo Tumogr‘an’a axial .
computarizada .y Resonancia Magnetica demuestran la:’ preséncia Ty s
extensidn de . las 'malformaciones 'anglomatusas leptnmemngeas, :
- grado de atrnﬁ.a parenqulmatnsa cambios’ ..1squém1cns de - la

materia . gris -y’ blanca,: pr-esem:xa extens16n de’ ,calcxfica:xones g
Cortxcales ca prominencia‘del” pleso
_parenq 1matosas iyiila prnmznencxa
(19-21 : 8

La - Resonancia’Magnétic
para casos @ 'con-SSW:(19
de realizarse;silas Resonanc a Hagnétxc
Exclulr c-la’ pr‘esenc:.a d 1c1Ficacx ne:




CONCLUSIONES -

“E1. BSW: 'es relatlvamente frecuente en nuestro med1n pera’
el dlagndstxcn se-realiza en forma inadecuada.a pesar‘de
_ser pns1b1e= a la: s1mple observac1dn clznxca. :

-Ennuestro’med
&l masculino'. .

‘el 'sexa’ femenino. predom

Ieptcmeningen la Tnmngrafxa
Elec:xdn. S

Es necesarla conslderar el diagndstxcu de st en pac:entes con

cr1sxs convuls:vas, retraso psicomotor y angioma Fac:a].
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