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ANTECEDENTES 

El S!ndrome·,de Sturge Weber <SSW> , fué reportado o·or primer_a 
vez por .sturge ·en 1879 quien postuló que ciertos 'hallazgos 
neurológicos _ p~drían ser secundat·ios a una condición nevCide 
cerebral. :similar a la afectación facial. Volland en -'1912,,· ,y 
Weber en 19'22' describieron por primera vez lag c·alcificacioneS 
intracraneiales, mientras que Dimitri fué el· priñ-iero'-en':;': p'ublicar 
un caso de calcif.icaciones observadas e:n·- una: - ~á.diCgrafí.a _·.~e,' 
cráneo. Weber le dió el nombre de angiomat'osis .· encefalcifaciaL, , 
sin. embargo se ha. popularizado más con el ·del SíO~-~-~.~e-:'de -:.:s:t~.~ge 
Weber. (l) .,:· .•. 

';_:,:, ;:,~~::·.,.' ,:;,, ~'>-;\' _,. 

El SSW :,es un .desórden vascular congénito -··./~~~~-~"t-~/i;i-~á~-: por 
angiomas· de las :leptomenínges qu~ cubren_- l·a _cot-~e_za~:C~~etir'.S.l :·:en · . . : 
asociación con .nevo facial que tiene _col~r: ~,-c .. a.r_a_C:t~_r'ís.~~-c'o .. '_,--~--de: -
vino de: Oporto . en el área cutánea·: >iner.vada -~·,por -_:1.:e1··: .ne~_vio:. 

trigérf!inc, .Y alteraci_ón ·ocular.· ·(2) .·. ___ ·: ·, __ :; •. :"'- ,,.,_ ..... :,:_~/: 

L.a ·. comb._i~1~~-ión :'de a11gi"oma cerebra 1- y .~~~t~~~~ :~~': e1--.··r.~~-úi t~-ci~: ·de . 
un· ·d~sart-~11.o .defectuoso. de, 1~ ·,,VasCula:tu,r.a:;-~- entre-;""la<'-.~'._cu~r.ta ·-:-y 
oc~t~va·-.Semana· de ge~tación ,- cua':'do·_.e1_·ec_t~d~'.mo·:for·ma ·par,t~_ ·de 
la·· 'reg~ón«·s.uperior _de.1a·cara-~ y ·.s~·cierra.·l.: e~ ·.,;~pos~c;~-~n::.-del 
tubo -- neu~al ,- formandose 0 ·e~ <lóbulo. occipi ta~".'v.-. tc!j.ido_ · «cer.ebral. 
adyacent~· <_2>. : El, defecto en e~ ·,·:d~sarrol lo :de_;_.1 __ ~~ _ t~j idcis·:; _aTecta :. 
el , __ p_rC .. ·y m.ese.nc~f~l·ó··:·,'·:.Fr:ea~dO_.u~ .:de:s~rden en-.. :" _la.·_:--·mi9r~C:.i6r y -
diTerenciación de ·1a cresta.~neU:ral~' La naturaleza.'eKB.cta, de ,:·este 
insulte( :es· .deGcoriocidá ; pOstúlandÓse~ mutacfón somática, .. , -factor 
angiogé.nico/o ~osaicism'? ·, <'3> ,.-.,..- · · : ': ·,;>~ 

· Anatcmc~atc~c~ica~;,nt~ .. el. ~~•an~ tóma'~;ia~~·-. 'íie .· ~ases· .. 
tortuosos. y· dilatados en la ·cara , l_ep'tome!'ipges.~ v.~~ C:.º~ofdeS ··(4) •. -

. " ':· :. : ... __ :;:-.- _. ·. ::·.;~, .:); •,·-

Ale><ander en 1972 c:l~;,Hic:'ó ,al SSW ba;,adc en laip.;,e~entai:ió~ de 
manifestaciones neurológicas.,.--,oculares ___ y ,cUtáneas·:< 1)·~- Una·_ de:_ las 
mani-festaciones más usada-s. eS ."1a-.' modif-icada 'P0r · Ft-·ancois;·:-· 1a que __ 
se muestra en la siguiente ·tabla~." (3). --. ·· .. · 



CLASTFICAClON DEL SINDROME DE STUR5E WEBER 

I. Síndrome de 5turge Weber tt·i..:intdmátl<::o (completo> 

A. ~ngiomatosis neurooc:uloc:utánea 
t. Ang~om~tosi~ leptom~nínge~ 
2. A~ecc16n acular 

Glauc:omi::t de? in1i:io temprano e tardio 
Anomalías en el dec¿i.r-rol lo dc-1 ári.gLtlo 
Hemangiomas conjuntiva! - ep1e:clet"al 
Hemangioma co1·oi deo 
TortL1osidad vascular de la retina 
HPterocromia del iris 
Melanosis ocular congénita 
Desprendimiento de retina 
Estrabismo 

3. Angiomatosis cutánea CNevus FlammeusJ 
con distribución predominate trigeminal 

· II. Síndrome de Stui-ge Weber ~isi .. nt~má~ic:o C.i.ncompl~to> 

A. Angiomatosis oc:ulocutánea·· 
B •. Angioma.tesis neuroc:üt·anea- . . ' .,.· 

III •. síndrome de st¿~g~,~~~~Ssm~;6~}~~º~~tic~ <incompleto) 

A. A~Qi~~at~si:·~· 1eptom~"ningéa_7aiS.'i~~a·~,: ... :~·.\ · 
B. Angi~ma"t:-0.sfS· cu.tárye~ -. ti:.ige'!l~inal.:,aisla·da: CNevú~ Flammeus 

}~i-~-:~.~-~au :.,-._:· .1 ••• · ~,.::-·.<-\ , .~·-.· ·J>> - , · .. 

IV. Sí~drom~de•sturg~:wetl~r Fi:(te~séi (~~~~:sia~6 i:on otros 
síndromes :iieurocutáneos) · 

A • 
B. 

·c. 
D. 
E. 
F. 
G. 
H. 
l. 

. .. .· - . - ·. . ' . -'~ . 
Sin-dt-.t;m~ j("iippéi- '-T~-~naunaY:.: ~~ber·:. -~.. · -~ ~ 

. Melanosis··oculocutánea C NeVo ·dS ata u ;Ito) 
NeuroTibromatosis 
Esclerosis tuberosa 
Enfermedad. de Ven Hippel - Lindau 
Síndrome de Wyburn -· 1'1asoh . 
Telangiectasia cutis marmorata congénita 
Melanosis neurocutánea 
Facomatosis pigementovascular tipo IV a 
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La ieslón cutánea es~~ Pt'.'ime~a. en .. ser.··reconocida al nacer, 
siendo el Sig'no máS. -frecuentemente observado (5). , Generalmente 
hay un nevo-. an.giomatoso., .fa'cial · ,.'. pLtdiendo ex'istir angioma 
coroi dal ipsi1ater~L···~~ E_~;.;nevC?·:-facia1·- es. caracterí_stic:o ocupando 
al menos la parte'_ suP.~rior'.'de: .. l.a'c~t:a;- pUede extenderse a ·zonas 
contiguas de:···.cuello:·;~ tr:-onc~-:y·:·extf-:emidades· del mismo lado ·o 
contrala~era1·.·,~:·.-:.- 1> -;d:,; '.t~·:.r;~.:· ~:;:·_:/ · 
Los angiomcis .~e~;;s·oS :~~~1=~·~gf~Ct·á·~1·c:o=~., de las leptomenínges pueden 
cubrir el· lóbi..t~o oc:cipit.al~ )a -t'.'égión parietoocc:ipital o todo· el 
hemis-Ferio .. c:erebr:~l. "de. un--rado ·'o~' bilateral (4)· • 

. • ·::~-.-: '.-.'.:,;: .·.: : ___ ·: ~·.:<: .· 
Dos casos.; de SSW, .sin·-:~~,vo. Tacial ni convulsiones -han sido 
reportados (6 y· 7l •· 

El primer síntoma. :c:Ei~·ebi--al ~n aPa.récer - son laS-.'. COnVUi'Sioñes en 
las primeras semanas o meses .de vida ·es>. ·T:{pii:amente: .. ·estB.s 
crisis convulsiVas son motoras focales o·- de, inicio ·'-focal· ·y 
secundariamente general izadas. Ctin-forme aVanza _lB. ·edad tiende'n · a 
presentarse con mayor frecuencia· Y -severidad; .·el -.:-tipo. y sever i_dad 
no necesariamente correlacionan con la· - extensión · del '.nevo , 
cutáneo (2). Los síndromes neU~ocutáneos:qUe.:_~~s :: . ~récUentemente 
mani-Fiestan convulsionf'.!s -son la _E~clerC?.~is···!~~~i:-:~~~:o.:Y ·.~Y ... S~~··"~ 1 l. 

·-·,, 

Los hallazgos neuroldgicos _púeden: ~er~_~he~i.fllé.J :!_a·:.;·; eS.PáSt"rC·a-:. '·' 
hemia.nopsias , o ceguera· cortical.' Ocurre: r:etardo. mental'..>: en '.'.'el 
54% de los .pacientes, siendo seve:ro. e~ ·e1 :.2_1;.::··<;4>-;··:.El_ aiu~ento. -, de 
la presión intracraneana ·y la hemo~ragi.a:_ cereb!'.".c!1~·<'_rat'."~\, ~ez _.,·se 
presentan (8). · · · · < .-... ; ..... \'~'.· .. \;". ''··"' 

El compon~nt~>~c'u1ar: -~~ ··n1~ni-Fi~·~ta .'~o~~:·_g1~:~~~~'a: . .-~<~:-'~~;1'.f~-~~~~:~--~~: 
vascular de'"_ la_;;ConJunti \Ía,' ep~escl~ra,: ·'coroi d_eS;:.y-;.t·eti_na":-c_:st. ~·;e El 
riesgo ·,de problema·oc:·ular eS·m~yor si ~a:dist.t:"ibución7~d~L:'~.-'Ne~us."·" 
Flammeus i.nvolucra·· la primera y .. segunda· rama e del .:Trigémiho -:«2> •.. · .· . ' . . . ·--:· _,,._ -,.,;- .. ·:<:. . - . 
Los paCie.ntes-.con SSW pue!den· te'nr et.ras ·anomai-l:aS.:vas.cui'S:rSs · con 
síndromes · neurccutáneos; Hemangiomas vi!u:et"ales.:~ pUeden .·.ser 
enc:ontrados en pulmón, tiroides , intestino e hígado.·:·:En·:· .. '.ráras 
ocasiones se asocia a ·síndrome de Klippel -· TrenaunaY'.""'_,Weber.·.:(2). 

- :_ .... ;.,:·.,.· _[-:.· 

El Elec:troence-falocjrama es una herramienta impcrt·a·rite'~·.pa:~:a ~ _e1 
diagnóstico y seguimiento de pacientes con SSW (5), 'Siendo· 'el 
hallazgo· más frecuente la reducción unilateral de' la;·· ampfif.Ud. 
del voltaje con el paciente despierto (8). <' .'' ; ' 
En la radiografías de cráneo se detectan imágenes- '.·en. ·i·íf~·e'as 
dobles llamadas 11 Líneas en riel" , que · co"rres"ponden a 
calci~icaciones de la corteza cerebral. Siendo rara vez 
observadas antes del año de edad (5). 
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La Tomogra-fia ,computar:izada de cráneo muestra depósitOs de calcio 
desde los primeros'meses de vida. así ~omo atrofia cerebral. 
Teniendo en ~a ... ·actua~·idad ·indicaciones precisas . 

Con la ·Angiografía es posible visual izar retraso en el drena.je 
venoso· c.e.rebré\l ~in incremento en el -Flujo sanguíneo ._regi~naJ'• 
e:to debido a .la .falta de drenaje venoso cortical hacia'· el· seno 
logitudinal· Superior a través de las venas cerebrales s~perior~.':3 
(5). 

La Resonancia Magnética Nuclear detecta de una -forma: ~-áp·i~~ /. n~· 
agresiva la angiomatosis leptomeningea. y anorm-~li~ade~;_,::de los; 
vasos sanguíneos , usandose qadol inium -D~T. para,.::.hacerse .. : -más 
eviden"t;es estas al terac:iones C5, 9-11>. Sin einbarg·o·. Sigue: -.. -s'iendci .. 
la Tam6gra-fía Axial Computarizada más sensible_~pa_e-:a·,.la-:,_.;~·de'tección 
de calci-ficaciones (12). '.--:·<~: ··= .... 

El tratamiento podemos dividirlo· en .. b:ei"S ~;.~-·a's'p-:~~~J~i;·:; ... ~>'' 
a) Control de las conv~~si-Oñ~~.}~::~~~~~~~;·::~~--:;.-:::·i~:i~~~·¿ .. ~'a1:·.~:_para . el 
bienestar de los. pac i~ntes; ."-.los : .. _.~nt~convplsiY.~ntes'. ·.indicados 
dependen del tipo. · de.:::,cr:i~S_i~'.~);~~'-'éorjv~lsi\;.as/-;.:-(.' .. pU'eden.--. ':;ser· 
Difeni lhi dantoina~. Ac.ido. Valprpíco ·:~·r::Qa~bamazep.ina}';··: ~enobarbi tal 
o Primidona. ExiSte~ r~por~es·:_.:..~.Cienfes:·~deL:~·a·s~s.·_·: n.~ .. ·~:.'Ciiry:ti-'.6lados 
con anticonvulsi vánte!s .que~~han}'.s1dci:"tr:ata_dos:-.Qui rúgic.amente· -. con 
éxito <5). .~·-.· :,~·t·: .,'·_. "--~~:, ':,:-~-.··~_,_,':-;::.:~·-~, :»:_.;"-

bl Control de1.·-- g í aü'c·~-~~~ :"".~·,'-'SL\\ :·~¿,.~t,~~1:,~·:·~r.--~é'di'cO\~':/e~~'/:.:: ·.dú=":ec i 1, 
requiriendo en·: la mayori.~ · dtf; .. I"o-s·. -~~sciS:,,:-/,~·~at·a~i9nt'o_ ~;qú.irllrgico. 
Existen diferentes _;,,:.op 1 n1ones. :·,.~·respeC:fO -.. ~~:Al ·\.·p·~~-Cedil!lie",rjto. de· 

elección , ~iéndó ·~-~si~~-~:.~ .. ~~ .g~1~-~tÓ~í~·.:...~-:::·~-.~.~-b~~u·~ ... ~-~~m.~.~'.::.<2>. 
c > Mane jo del:"· ~e~~·~·:.-:;,{~~~~~~;;:~~~~~~-:~ ~~i~:1~:,;~·~;.~~~~t-~~-~. : ·~~-. gran 
problema cosmét.~co, ·.,;.:P~r.t-iCu·1~.~~erífe_·en·:a~olesCe"ntes que tienen 
adecuado control_ -:.de,:-,s!--'s :~Cr.is.iS~--C~:úíVUlsiv"as-:,e. ,inteligencia normal, 
siendo ac:~ualíl\e~te,·;-~" fa·'..t~;.a'.pi~··<·· ~en:: láse!-. la: mejor alternativa 
(13). ,·_:,, ··; :·:·::: 

El pronóstic:o depe~·d~ de·;¡~; ... ~veridad y extensión de la a-Fec:c:ión 
vascular c:or:tic,,3,1-_y.<ocu~ar.:-. .' .E.~ .nevo. cutáneo es importane en el 
aspecto estét.ic:C)~.:,.~4)_¡.·'.:'El.'.de5arr6llo-temprano y el mal control de 
las crisis .. cOnvÜl.SiV;iS :5¿)n·.:de--ma1 pronóstico (5). 

FALLA DE OR¡r:,r.:-1;r 
• \,,.! I~ l 'J 
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OBJETIVOS 

1.- Demostrar las característtcas:del Síridrome ·de Stl.lt·ge 
Weber que se. maniTiestan en· nuestr_o - medio~_ 

2.- Comparar· nt.testros:~·Casos.- ~-c:i.r~. :: l_? r.e?º,~.t~do_ ··~~ _1a ·11~er"a­
tura ·intern.;;\ciéme.1·~-· 

,,<> ' ., . 
3.- ValOrar··:1a evOlUcÚiii .~i:-lí~i~a ·~de :~~tri~ ~-~~,iei::tt:..eS~_ 

.,:·:··. :. C<' 
4. - Revisár el ·manejo méf\~º y 'c:~~~~~'1 2 ia:s c:~is¡s c:on-

vulsiVas.~'-:_· - .. \>? ,_ ... ,; "\ ·: -.-/. ~:-~<r>~ .-': 
·:_·· .. :;,.· -:<=. ·:--~:~~~-::!< <. -- ·':_~~:~;· __ " :-';:',=;'·. ·._: ·, . -· . 

5. - Demo:str~r. '-'q·~e ~-:~-1.\ sí_n.drOcile :--dé'.-.:.t?t~r_g~~-~ .. web'er. · >.·:·_~~- --p~sa-t...- de 
se~ una· enfet-me~~-d~ con' di~g~ó-sti<:~-- i::lJ.nicÓ ;Sencillo des­
~:r~~a·7~ci_~ien~_o,· _·este se r:ealiz~:- g~;~~ralmen~~ ·en- -forma 
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HIPOTESIS 

. -~- -· .. -- . - ·:, ... 
Existen pocas 'di-f~r~~cias.'C:~n ~espeC~o-~ i~s casos:_·d~-S:índi-_ome de 

Stur9e Weber ·a·.__,io:·:Y.~p·or.~ado;_· é!'rf;·¡~,r~tSr~a~~'ra\-i~terr:1~cionaf;., _Y 

ge~~-~-~lm~-~t-~'..:~: ~s·~ 'P6~.1~{~ _e~_i\~~- · s~_C:Uel_a~ :, __ p~Lir-~ló9~~~s·: __ ~·- en·-_ estos 

paci'ente~: _si _se :~~-~1 i:z~: el dia·~':l-~-~~ic~- '~-y_ -~~-:-~~i;ni~'.i'a --·tY."~t'iimient.ó 

de ma.ne.ra·: t~_~p.r~r:1~··· 
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CRITERIOS DE INCLUSION 

1.- Pacientes atendidos en la Consulta Externa del Servicio de 
Neuro.logía del ~ospital_ Infa,ntil de Méx_i~o ~··Federico Gómez 11 ~ 
con diagnóstico de Síndrome de ~Sturge~_."_Weber; .~.·se911ri la 
clasú=icación modi'ficada. de .francois .en ·el per:jódo ·.'7.0,~prendido 
e11tre Enero de·-1988_a Diciembre de:·l9'9~~.:·· · · ,. 

:-, .. :';· _- · ... :.· 
2. - Pacientes con._ estudios' comP1e:t·os.::·pllr·á' ap~,y~:: >:. d~agr:tó.~tic~ y 

seguimi~nto. mínimo·de::'6 · ~--· ·· -

CRITERIOS DE' EXéLUSION 

1.- Pacientes que no' requieran los ct-iterics de Francois para el 
· diagnóstico ··de ·síndrome de Sturge Weber. 

2.- Pacientes ql_le no tengan est_udios ~decuados ·y un_ seguimiento 
mínimo de 6·ffieses. 

7 



MATE;;'IAL Y METODO 

Estudio retrospectiva anal 1 za.do por métt.:•dr.1 estadístico no 
paramétrico en donde se t·evisar·on j7 e~:pE.•dientes clin1c:os y 
radiológicos de p~cientes con Siridr omoo de StLtrqe Weber manejad1:JS 
en la consL1ltc. e~;ti?rna del Gervic:J.o de Neurología dei Hospital 
Inf:antil de Mé:-:ico " Federico Gómez", en el pewiódo c:amprendido 
entre Ener·o de 1988 y Dicie01twe f.1E:> J992. 

De los expediente:~ seleccionado•-;; se :·ecab~n::m lr.1s -s.ii]uientes 
datos: nombre. edi:'.d, o::.e~;n, lugar de rE!sjdenc1a, domicilio, edad 
en la que Sb:I llevo ::"\ i:abo i;d rJlagqó5t1cc , edad de los padres, 
consanguineidad di:> los padres. presencia de ·Fñmiliar·es a-fectados, 
presencia rJe ~ny1omR -facial, distr1buc1ón y a-Fec:ción a otros 
sitios. dé.;:ir..it visual. glaucoma, megaloc:ornea, ar1gioma 
c:oroideo, crisis convulsiva~ Cclas1ficacidr1, ~d•d de inicio, 
·Frecuencia, manejo y evolución ) • hipet·tensión endoc:raneana. 
hemorragia endoc:raneana, hidroce~dlea, déficit neural motor y 
sensitivo, tro'fismo ~ grado de t·E!tardo mer1tal • 

Reportes de estudios de gabinetes: interpt·etación de 
Electroencefalograma, de radiograf=.Las simples de cráneo 
Tomogra~ía axial computarizada • Resonancia Magnética • 

En caso de de-Fu ne i6n, anal i zat· el reporte anatomopatol óg ice. 
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F·E3UL TAD03 

Se l"'C1Vl1:iaron 17 expedienteS del archivo clínico del hospital 
lnTanti 1 de Me>:ico .11 Federico G.ó~ez 11 con diagnóstico de Síndrome 
de Sturqe WebE::r. atendi_clos en el servicio de.Neurología en el 
pet·ioda comprend~do entre· Enero ·de ·1988 y Diciembre de 1992, 
obteniendose · los siguiente$ ~datos: · 

.. . . :. 

De acuerdo· al lugar. de ·procedencia, la moyor":ia PróViene .del á.r.eB. · 
metropolitaDa de,_ la Ciuda·d~de· Mé"xico.·.siendo 5 ·del Distrito 
Federal (29.4Y.>, 5 del Estado 'de· México··: <29.41.), · · 2 :de :·Jalisco 
Cl l. 7Y.) • iguaf· n(Ún'ero: en .JfaMcalá. ( ¡.¡·~·7;,.)" uno Ein ·~uet:.rero,",~ 'en 

Veracruz, y_ en H_f~~~~~.'.·":C_~· ~7.) ~ · --~;~~;j_~ {;··~· · > "<·/~·.:--_··­
~~a=~~=t~~~m~~;od~e;~d~~:i::~?fü -~~; ªf,mo~:ent;i d·~c~~al iza/se .. el. 

'" :·::/'.'· -;,.;' .. · .. :'::··;.- ,- - . ;.,·:,' .:.: ;:~·:·._.;::::· :;',.·;_:. 

En relai:'i6n.·.a1."~5·;-~·o \'.: i~ P.~.~-'i'e~~"~~ :fae·r.c;n~::feme·~--fftQsc'(-\76:_.4z)' y 4'. 
masculinos-' (;_23_.··~-~)_:·,· ~ :·· .. _·.;.: .. ·-:· :-~·::::2·.~ , :-·· ·· · '~:~_.. .. _ ._,, · . : .:.:·. :.).~_?·:-::._ ;... ··:: :,:·· · 

:::~::~~~.,::~i:~;~f ~~J;};Pti:[~¡i;~·ft~::;: ~;~;:o ·.:: 
Nl ngún pa~_:i~:~t~~-.,.~~-~-~-~'::--~~--.:'.~~~-iYi:~-~'.:,:~-~--~~~;f~~r; ~·~~;dci :·a.feC:tadó con la. 

entidad,.~ue--~~~H~-~~j~~r~?.::~~/·i <:·::: __ ,_.'.'' 1 ·'~- ~;- .,,,_::'_:~;< .... · 
-·->-~ _ .. _ .. ;. ,_:· ·.~:. ;"; :» ':-i' ,-;. . 

En cuanto' :-~-, i~-~-- -~-a~{f~~t'i\C:.iO'~~~ ¡,: 'é:1irúcas -se encontró: 

Angioma io~~f.fí)~¡:1~>~~n~~~:~;~j<~~:\;.> . 
' ; : 

Crisis co~Vúi'Si·vas ···~;.··:.12··,caso·s .:C:?o~ 5%-); 
Afecc:i ón '. oc~'i·~~:' ~~~-·.~;/~~~i~~{~-~·; __ ·(29/~t.)_. 

De los 13 pa~·ientes. '"a.:·1'.>~ _que:·?e· .les realizó Tomografía Axial Computarizáda <TAC): 
A los 1'3 se·· -"les· encontF-6 a1t'eración leptomenínge~ ClOO'l.>. 

9 



DG 11.':IS P~H:l1?fllt'.·~ c¡u~ tuvito•ru11 ,_itlf;IJ~•llli::\ r~u:ic.1i.:. 

i.a dlstt·i.bucitin d~ 1.:1. a-F~t:..clcin en <.:uantCJ al nc-!t'Vto Tr·igém.iuo -fue:: 

Tercera rama 7 nac.iEmtet:i. ( 41. lY.> 

. . . 

Además· de la presencia -facial d91-nevc4 en· 7 pác1entes \~l.lY.> 
topograf.ic_amenle existiri otra región _del -cu_ei:-~o a-Fectada: 

- Cue1·10 6 casos 

- Troncc1 4 casos 

- Extremidades s~PerÍ·o;·e~· :'.4 ~,~sti~ -.(~·~~· ... si"> 

Extremidades· ln~~!~·~~\:~.~- :~~;b~-~oS·:r e ' 17 ~ 61.) 
,::-'>':· . .:- .. ' 

·";_· .. : .... -... 
La hioertrO-F.iB:~.f:.ac: ial: :·-se ·.'én~~nt·t;.d .-.. ~~· ·3 _-:~,~~¡,:·~t~o,;¡ 
af'ección bui:al en:7.'('4Lll\) ····~·"·"" · 

,"· "' -•" e~?< 

De les_- 5. _pa~~~-~·~~:~·~·.·.~.~~).·~·~·d~-~}ó.~'-;,·Ocµi~-r:··.~:i.i29'l.\ '. i·~.~~:-~:. presentaron 
g 1 aucof!!a :·: <"1-09~0.· ·:~-:,y·~·,:,:-4_:-·m~gafo~crrlea :-.. e-~·:."89~>·.·;_;::" no . ·se · -·e-F~ctuaron 
examen~~ n~.c~s_c:''~·Í,9~:-p.a~r;-a· descaf'.'tar·.:.:angioma·-·e:or:cide-. º' 

. ~--:;.. ·." :~:;-: ,:,_ ·'.-r:. ~ ~:-~~-: ·,-"{:>., ·. :·;:" 

El dé-Ficit 'Vis.uar-~estuVc p't.:,esen·~e en·:·:3:Pac·i~r;t.es_ 17.6%) 

Las crisiS "conv·u1~·i_V~~:;:·s·e::%-~~'{~~-~.tarc;,·~· ~·~ :12 P.a2ientes ( 70.5'Y.)' 
iniciando ·a uña "edad promed,i.1?'de __ 6 •. 4, meses. 
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En cuanto al tipo de· convuls{ones •. se clasi-Fic:aron: 

- Tónico·..:... c:lónic:a - gen·e.ral.izada. en 5 'pac:i.ent"eS- < ·29.4Y.> 
. . ' -

- P.3r.c::i.aies :~:ec:~~~~u~-i.a~·e·n~e gener·a1 izadas, 5 casos < 29. 4~> 
- Parciales~~':.~~ :P'~~·i:e.nt"e's· · ( /i·6·;··~·~> .-

... -- ;:·_.• . ': '· . .' ... : •. -~: :_,:. . :·f :~" 
.. ···,:: ··~;_: ·,:_·;.<;-ti-.·· ··d 

La ;:rec:ue~·c:·¡ ~ : de·: P~.~.'~~.:·:~·t ... ~t:::~\~n '. ~·~·<.~:~:~· .'·_-~-~ i s·i~: ¿~~Vú"1;si v'~s -FLie de: 
e· -- "' .- - ' ; ·~ '.-. (. ' ;:.·-:.:. 

- Uno' o "más. ·eP iSCidiOs:-: ai·~-·díá~ 2·· P-aC'i.ente~-; (;:"16·'f.6~Ú. -,. 

- Uno episc;;dió :~1~''!r::~;,a ·,,;'~a~bs,C ;~;~;.)·:·· •• 
.-:-:. ;:: i. . ;-·;~ ~' .... ' ' ,. ~, 

- un·· cUadrO .:.á .. i' "me~, ·:;;2_~~~~~--~~~~~s·: (;_.i6";:6z)· 
;';"'" • '"-"'o\-'-•,·• .;,.· ;-:,•, •.• 

- Epi~Odi~· c:~r"!-~.U~-~i.·vo·_" .. C:üíico"·> ~4~ casos::·< '33·~·~%.> .: -
.. ~'::.'-:; ·:~· '. -.. - .· ; '.:~·.;> .. ····' 

·; { ·' ,;:l"';"._~~.~ " '·\~·_:,:;- ;»": '-- ..:~ .: '.;.:·. ::' .· ·'. 

Todos los ~ac~~,ntes' .. -.:.rec·ibier.on clntic:onvulsi_vantes: 

Los 

-,. ',..-·.; 

7 usaron:_.-moriOtet-,aP'i'a·',J·-58'~ 3'l.>:;··,. ·.:_>/ 
2 rec i bie;·~·~''.2,:m~-~~~c~J~;~-~-~~:.:.::<:¡.~~ i'r.', 

~'· ,. !','_~:.,:_.~:,:-~'-~_Y;;~·:·>;:~,,:~. , 
3 ame~it·aro",:,:·3'.fát-~~dJ~~ 'c'·2si> ·:· 

:·;,.'i,-·,:.,r. :::-,, -~.·- ,, • • ·,"?::~·.:.':.:"! 

• r ... ,~.;<' ":·t":= • «\~·_'~:, • ": ... \: 
aríticonVu~S'i"vá~~~~-~ .,i~áS'. ~~ado~~ -Fueron: 

Carbam·~~eP.:i~~·~:;:;_:~c:A\~~; ~-a¿~iS:~~~~/<66:: 6Y.>, 
·--·~· ~'.f/.",::'-""\'·1 • "'~r·.;;~t.: .. _, . . . ·,- ... _· 

Fenobarbital·efri 5-casos < 41.67.J . -. ,._. "• . ~-: _.: 

Acido Valp~éíic~ e,;·';; '2~sos. ( 257.) · 

Oifeni 1-h¡;~~~tci~-~-~:.·~,~~·,:-.~~· p~-~.i~~t~~ ( 25Y.) 
.-, .. ,_.,,,_•' 

Clonazepam .:~~~.~~~·~~~e .'.c''.'·.a_~·3~j_;_·: 

.. _ .. - ·., -. 

Ningún pacient.e pres~nt"ó· !iidro_ce-falia ·a 'macrocefalia. 
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C:ncont::--amos t•eí:rasa psicomotor 1~n 11 casos { 64. 7Y.) 
siendo: 

- Leve. en 6 .casos (54.4X> 

- Moderado en '4·pacientes (36.6'l.) 

- Severo en uno (9'%) 

La edad promediO·en la que se e-fectuó el diagnóstico. e inició 
manejo. rela.~iona.ndolo,con el grado de retraso psiccmotor: 

- En los ·_leves, i=ue de -;26, mes.e!s. 

- En las moderados de 52~ 2 '.meses. 

- En el Severo a Iós 48 ~eSes. 

. . . 

Los pacientes sin retrasó psic~mo~~~ tuvi~.r9n·::~H~g~-ósti.co a los 
38. 5 meses :.en pr_omedio. - · 

La edad promedio> en. la q'ue ·_· ifúC:ia:ron" ia:s ,·convulsiones, con 
respecto a.l · :g:,.a.~o d~_.~r~t~a~~"' p'sicomotor ':fué: 

- En tos .1ev·~s:.~.·a·_-:.10s'::5·~:6-' ~r{e~e~-

- En los "~·~d~:~:~!~~·'. 4·~:~¡-::-'~~Se~. 
- En el s~J~-;~:~:\:a;::;·:¡~,~~;·-~~:·_"-~;~-~~~;-: 

•·' ! -\~º·:: :.\ : . ~::"· ,' .. -
Los Pacie~t-eS';_~-si~ :·~~tt~aso·~-p~i-COffiCtor: iniciaron sus ,. c:Onvui'siones 
a los 12 :rrieses'· __ en~pr_cif!l~dio·;, ,,.,e .. 

-.;,; . .-'.:··.5~~:_''. .. " -
·"'.:_:; '~-:-'o,.'· "'~, ._:;:'.~--

Respecto_: "a, l·;:(;=:r_ecueri.Cia· d~~-----conv~lSiones en reiación al retraso 
psi cometer'_' -Fue::-,.\.~··~;·"-· 

- ·Con ret·~.~~o ::·p:~.-¡·:~~m6~~6r·; leve , · 1. 2 convulsiones .por- mes. 

- Con retrase .. ·p~~:~om~t~r moderad~,. 1.3 convulsiones por semana~ 

- Con retraso .Psicomotor severo. 3.5 convulsiones por.día. 

Los que no tuvieron retraso psicomotor presentaron una convulsión 
por mes. 
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Ningún paciente.presentó. hemorragia intracraneana, hipe~tensión 

endocraneana º· clefLtnción. 

Al mencionar:· _los: resul tcldO~ de' los e5:tudios .·~e·:.<:~~~-¡·~~~ª.~ . 
enc:cntramos: .. · · · .... ·:-:·· 

- Todos', lo~ pac: i~~~~{ ~c~ta~cn .:~·n RX ,~'fm~ Í~. d~,::~~~~·~,1~~~~~- ~·, .:: ~·~sr o . 
en ·un c'asO"most_·":~· ·calci_·~·~c~7i"ó~;_ )J< :·"·:~... :_'.,.; ,·:-

E 1 E i'eé:t r~:éñcefa 1 Og rBíll~ "··: ;~·~~;.~_::: :i i'evd. '.~::a_··~. ~~a't,~-·)'.'~~····.1.·:~:6~·¿,-~·,. · · 1os 

• ~:~~=~~~:;'~~~~:~i~~~~t~~i;;~=~~:W~:?;],?· ·~ ,:g~,~::i~: i .ende , en 

'.'« >-.:1·,:< :~·;::~>:/-, :-;;;". ~~t•;O/<;>,• ·>~.:~t.2::~ •;:•:_~~: ~ ::: ' " • r»~'.~~f•< ',•.'; • ' •'-\:'', '~ ' 
En ·c:ua~t~:-.·~a- :1a·:·«TA~ -.·~~?~.1.~.:·p~c .. t'en·tés\e·n,:,.~-~~ .. ;··qu~·!_·~e~.::;.·~·~1-i"~d\: · Se 

.encontrd.-·atrof.ia·,·.c_ort ica1,::·en :6a: 7Y..,·;-c·ang·i0ma\ein'-: el '<_,'43.71. ·y.·: 
cale: i fi'c-ác i'Cmes·: ~rf· e1.~:.:~5~~ .. ,.~_ - :-' ,_, · · .... :-: ·, "'· ·'· :~~-'._..: ." ·e·.-- ·.r·-.-. .... ~- .~. 

·::,·. ,.,·. . ... ,. 

En ningu_n -caso 'se. reá'Í"i'Z-_6- 'A"Ogiog'r~fi:'a· -o -~~Son~·;,c:.i'a ~~9nét ica~ 
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Masculino de 13 meses de edad que presenta angioma 
~~cial bilateral de predominio izquierdo. 

Mismo paciente de.Totagrafía anterior visto 
en su cara lateral derecha. 



Radiogra-fías de cráneo evidenciando imágen 
''en dable riel'' característica del SSW. 

TAC que muestra extensa calci-ficación cortical 
en región parieta-occipital izquierda. 
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TAC de paciente con SSW que presenta atroi=ia 
cortical e hiperdensidad hemisi=érica derecha. 

FALLA DE ORIGEN 

Mismo paciente de f'otograf'ía anterior en donde se 
muestra reforzamiento con medio de contraste del 
angioma. · 
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TAC simple de paciente con atro-Fia cortico­
subcortical bilateral Y discreta hiperdensidad 
cortical izquierda. 

Resonancia Magnética evidenciando de manera in­
cipiente ·los cambios que prodL1c:en los hemangio­
mas en' regi"ón parieto-oc:cipital izquerda no de­
tectados en la TAC anterior. 
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DISCUSION 

D:..irante más de la mitad del siglo pasaao y lo qLle va del presente 
se han descrito clínicamente más de 50 en~ermedades que afectan 
al SNC y oiel, el hecho de q:Je '3mbos tejidos deriven del 
ectodermo han Permitido que se c:lasi-Fiquen como displasias 
neL1roectodér111ic:as o en-Fermedade!::i neL1roc:utéineas (5). 

Los pacientes analizados provenían en su mayoría del área 
metropolitana, sin encontr·ar er1 la literatura algún -t=actor de 
riesgo ambient.al. po1· lo que s1.1pone111os a que este hecho se debió 
a la localizactón qeográ-fica del Hospital donde se e-fec:tuó el 
estudio. 

En relación al sexo encontramos predominio -femenino en 
proporción 3:1, a direrencia de lo que publicado, donde no se ha 
re-Fer ido di-ferenc:ia (5). 

La edad promedio a la que acudieron por primera vez fué a los 38 
meses. esto a pesar de que en todos los pacientes el nevo Tacial 
se presentó desde el nacimiento. implicando que los padres restan 
importancia a este signo ~ tomando en cuenta la en-Fermedad hasta 
la emergencia de otras maniTestaciones cl .inicas, principalmente 
neurológicas (crisis convdlsivas>. 

A pesar de que han sido reportados algl.tnos -Familiares de 
pacientes con SSW con hemangiomas, Nevus Flammeus o convt1lsiones 
esta asociación representa casos Tortuitos ya que no eMiste 
relación -Familiar , siendo la presentación casi siempre 
esporádica C 2,4). Esto coincide con nuestra· población estudiada. 

Ningún paciente presentó consangueneidad entre sus padres, con 
edades maternas de bajo riesgo para morbimortal i dad fetal. 

De la triada clínica característica la -Frecuencia de 
presen_tació,n -Fue: 

Nevo ~acial C94.1Y.), Crisis convulsivas C70.5t.}, a-Fección oc~lar 
(29.4Y.l. 

y eh 1~ .\iári"ant"e incompleta encontramos un 71.j(-. ~: l!=J. que. orienta 
a la bósqueda de estos datos- .par.~: reá-1izar. un .'diagnó.stico 
temprano. 
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El Nevus Fl.ammeus genera1mente.'se· detecta al nacimiento siendo 
la mayoría de las veces ·ip'.'iila~er:al a la angiomat"osiS 
leptomen.íngea . , cerca' deI·-·37/. de_-_:lo~ 1 pt3._~i_e0t_es·· .tié.nen- lesiones 
.faciales. b~ late~ales· v: .. -~1_ 3-?'l. :_ti~n~·n ,.~evu.s .. '. f'.='l.a~meus.-~." el tronco 
o extremidades:- además <.·_de_:· · .. la ca.ra··.;, '.(2)·. ~-. La.-: rama-.. :- del · ·nervio 
trigémin·o qUe ·'se. afeCtá ffiáS~_ frecuen~effiBnte!'.-es·-.:.1a · Pr:iniera. 

-· \:r: -; :_::-;:::. . _:~_.~: .,-,. . . ·, ·. ·:i :~- -: . • _;; ~; .:"' 
Rochkind' y ,·e;~¡~ :;· érlC~~t-~·a·rOn':' neves :\J~i i'~ter;ii~-s\:-~~:, :.71~6Y. y 
bilateral '·en"'. e1'28 ... 4%.:de :~ un'a··ser'~e'·i d'é';~·)z4::pa'c_i·e::~i=:é~.-::"~-~··.'.::,': estando 
auserltes,.en e'l :. 51.. d~"- .10s'. p~c ient_~s <~ :-·Nu"eSt~~é:(.estU.~i6 ·re~~ló_ 9_4 ... 17. 
de paC:ieni:~s·· ·.c~n >n~vo .. ---.f~_Ci_.a1·:-_ ~ien-~o:· ""i..u\ilat;~~al .' ·en el 
70. sx·, a-fectand~) .rá':íir:

0

im~r.·a(:_r..~ma\dei_: -~~r~.i~~F~·ci~1:,~.~n-_-'e.r'.:.70. 51. 10_ 
que- coincide· con la "l iteratdia'.·interOacfon'ar~.C 1 ~5> •. "' ;., ... ,,: · · 

,.._ .... ,·. · ... - .·.-. _,_._ --.. >" ~--._---"-·:"-~ ,-;;:;\·<~·D:_:~.::-·-.- : , ~- :_-;, -- '.~.~~~·;:~· :/ .. :-.>. ,~ .. ,: :::.·-.e::, 

;~gu~a de~~~=;.t~~~~~~~~!~~~~/jiit?~iC~~~~~·~ciI~:~~j~'li¡.~.~:eL~~ca~~ 
predaminandO :en . .-cuello' y, tronco -,: ,:Sien"do·.:._sEmejante_: a'' 10: Públic"ado 
por- Fejerman <4r: .,.._' ·- · ··¡,_ ::>·--1:·..: · ,. ... . ,._::'."'''· - .-,:~~:-~~-~·~> '~·: 

. .-. ' ~· .<.:.~·/·' _-;i\ -~. ;·,: -, '",: :. _'. ~~:::. ·.-: -. .-, / .. ·~-)~;~;:~ ~-;~':~'.~_)~--:~·.'._:::~::.~,;<:-?';'.; .':.:' ; 
Cambi'os en , l~~- mu~osa_oral -están-_pre'.=~nt~_s. en_·;•: e.~ - --~S'l.."' de" 165 
pacienteS ·, <2> ~· -:·e~ist~endo ~reporte$ .-que-' io. incluYen-"/dentY.o de .la 
presentación: clásica __ de este síndrome;, ( 14) . .; rencontrando .~:nosotras 
un ·por cent aj e ma.yó'r· ::· C 41. 1 'XJ'. · - - ··· :, · ,~· .. _,_ :. ·.:~_;··.·.:-" -'~~~ : :>> ·:: _ _. . .-

. .--_,-:-~ .. ,";·: ' . . :. . ::;~::~: -';:··:· ... -·.: ·~~ .. ~~- ·.-;:~·-:··: :.- _·;< 
Gómez y·:s~b-in_ ~-efieren-1a presencia ;de Cr.-iSi_S·:~Ü~:~&ii:i··~~¿·_.~~---. un 
75Y. ·a .9,0Y..'de-· 105 pacientes c:on .ssw·, sien.~o'' i~iciii\lffient·e._:"':,mot~r·as~ 
sim¡:Íles. ; ,convirtiendose en generalizad~s::apr~:rn~m·a_d_amf'.·nt_e.'.·i'.1-_~,:1os; 
6 ·meses ·de edad (5). Pal ler refiere ~n·, may~_r'. nlár·gen d~.- ~f-ecu~ncia"' 
que_ .. va del 55Y. al 97'Y. <2>. Siendo ·en esta:.reVisión."~la~;:_~p~esencia·, 
de crisis convulsivas de 70.SY., apareciendO··l.3.':.prfmera.'crfsis· en 
promedio a los 6.4 meses de edad , 'p_r:edominan.do:~des~e·::su.-::.· in~ci~ 
las parciales secundariamente gene"r_aliz.ada.s _._,. 'c29;.4Y.>//,~::"· -las 
generalizadas ( 29.4i'.) _, sólo d.os· pac.ier:ites: __ mani,-fes.ta.r~n_-.. :.c_r_1s1s· 
parciales ( 16. 61.). Nuestra frecuencia· en -.las c'risis · -·pB.rcic\les 
secundariamente generaliza das _ i=ué .· mer:ior . : a : 10·:;.~. pr:eVfaménte 
reportado probablemente a 1 a :falta de cap~cíd~d ·del <-Fa.mi 1 iar·· de 
reconocer el inicio parcial de las.·crisis. ·· ··-:·"<:;'.~.-Y·: .. ::·-, 

La -frecuencia de las cr.isÍs convLllsiVa~·::"f:úé_:Vá·~·iatil"E!.:; · t'a1 · como' 
lo refiere Pal ler; en_c_ont rarydo .gr_ar:t _ _. p_r_.".Jpor_c_-i ón ·i:_-de:·.- episodiós 
ónices (33.3'X) o 'bien u~_._prom9d~o "de 2_ .. po~ __ m~_S::<3~-·~~)_.-.: 
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En un estudio eTectuado pot· Pal ler v r.c1ls. en "11 pacieentes de 5 
a 18 años de edad • 17 de.i ellos <58~·.) estuvieron libres de 
crisis c:onvulsi·;ao:= o éstas fL\et·on infrect.1entes con tratamiento 
médico anticonvulsivo (2). De los "2 pacientes con crisis 
convulsivas 6 teni'. .;\n adecuado contr·ol (50%) usando 
principalmente cai-bamazepina. .fencbarbital y ácido valproico; 
casi la init.:.\d <44'"1:~ r·equirió inás de un ant1convuls1vo • Nuestros 
12 pac:tentes cr.m ct·isis convLllsivas C70.5/.) requirió en su 
mayoría un sólo i:'l.nt.iconvulsivo <58. 3'l.), dos anticonvulsivos se 
necesi t~1·on P.n L:;.l 16. 6/. y tres -fármacos en el 25%. Los más 
indicados f:!n ordf:!n de fr-:icuencia fueron: carbamazepina, 
·fenobc.·ffbital. ác.ido v~.lpt·oica~ d:ifeni lhidantoína y clonazepam. 

Existe reportado un pa.ciente de 13 años de edad portádor de 
crisis convulsivas pat·ciales complejas de di-Fíc:il control que 
requirió extensa resección del lóbulo occipital derecho , 
obteniendose resultados sati=;·f-actorios. Actualmente es posible 
cansidet·ar- el tratamiento quirúrgico en crisis convulsivas 
intratables donde se evidencie el ~oco epileptógeno con involucro 
bilateral del SNC <15) 1 siendo la resección del cuerpo calloso el 
procedimiento más segL1ro y menos destructivo ( 16). Ninguno de 
nuestros pacientes ha :ida tratado quirurgicamente debido a 
presentar adecuda respuesta. al tratamiento médico establecido. 

Hemiparesia y hemiplejía se reportan en el 26r. de los pacientes 
en todas las edades • siendo en el 18% menores de 18 años , sin 
embargo este dato no -fue positivo en nuestro paciente. 

En una revisión real izada por la Clínica Mayo en donde se incluía·. 
a 101 pacientes , 63 presentaron lesiones unilaterales-. y· crisis·:· 
convulsivas, de.éstos sólo 21 <33/.) tenían inteligencia-normal, 
13 tuvieron lesión mental severa (21%) y 23 eran educables 
(36%>. Los otros 25 casos con lesiones unilaterales . que. nunca 
convulsionaron no tu.vieron dé-ficit mental (5). 

En. reportes recientes efectuados por Gómez y · Bet)iri en ·as 
pacientes , se encontró 19% con retraso· mental de moderado a 
severo , retardo lSve en el 277. y una· inteligencia ncircrial .efl· ui:i 
45% (17>. 

27 



Según Paller y colaboradores se encuentran alteraciones mentales 
en cerca del 50X a 60/. de los casos C2). Daño progresivo por 
afección hemisférica resultó en hemiparesia en el 30Y. y ret·ardo 
mental en el 50'l. a 60'l. según lo repor~ado por K_otagal ( 1). 

De los 11 pacientes que encontramos con retraso ffienta1: C64. 7'Y..), 
el 55. 4'l. correspondí ó a leve, 36. 3Y. a moderado y 9'l.. a seVeiro. 
No encOntrando_ ninguna relación con la edad a ·la que, se tifz·o 'el 
diagnóstico ni a la que iniciaron las convulsiones ·con e~· retraso 
mental sino que se correlacionó con la -frecuencia ·y Control' ·.de 
las crisis ya que los que tuvieron retraso psicomotor: seVero 
convulsionaron· en ·promedio 3.5 veces al día .-. retraso moder.ado 
1.3 veces por semana y retraso leve 1.2 veces ·por<·mels -,·.·como 
regla general los niños con SSW no manifiestan retardo mental . en ' 
ausencia de· convulsiones o cuando estas son esporádicas~ 

·'\' 

Aproximadamente el 30/. de los pacientes con SSW desarrollan 
glaúccma y más del 50'l. de éstos tienen bt1ftalmos. Hemangioma 
coroide ocurre en el 40Y. (5). Otros estudios reportan anomalías· 
oculares ipsi laterales al Nevus Flammeus en el 40% , 
presentando glaucoma en el 301. C2>. En el estudio efectuadO 
por Sullivan y cols se menciona que de 51 pacientes estudiados 
el 711. presentó glaucoma , manifestandose en casi todos antes de 
los 2 años de edad; el 69'l. tuvo hemangioma conjuntiva! o 
'epiescleral y el 55'l. hemangioma coroidal. En analogía tuvimos 5 
casos con alteración ocular (29.4/.) , presentando todos glaucoma 
y el BO'l. megalocórnea • Déficit visual se detectó en 3 casos. El 
angioma coroide no fué posible descartarlo por falta de estudios 
oftalmológicos adecuados. 

El SSW se· ha encontrado asociado con otros transtornos vasculares 
como e:I síndrome de Klippel-Trenaunay. La asociación de estos 2 
síndromes es tan Trecuente que se ha propuesto que se trata de la 
misma· anomal !a, aTec:tando en un caso -al cranéo y encéfalo, siendo 
en el otro afectado tronco, vísceras y extremidades (20). No 
encontramos asociado ningún síndrome neuroc:utáneo en nuestros 
pacientes' • 

Existen reportes de hemorragia intracraneana esp.ontánea en 
pacientes con nevo vascular trigeminal , recientemente se 
publicó un caso con síndrome de SSW y hemorragia subaracnoidea 
C4), existiendo pocos casos en la literatura con esta relación 
En nuestra casuística no la encontramos. 
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El SSW puede estar asociü.ticJ a &3Lllnenco de la presión 
i ntrac:raneana 
de edad con 

Fishman y Bat·am reportaron t-111a niña de 26 meses 
este problema (5), este dato no se detectó en 

nuestros pac:ientes. 

AnatomopatCJlogic:amente al SSW ~s un angioma venoso con vasos 
tortLtoso y dilatados de la c:a..-a ~ leptomeninges y coroides. La 
piamadre contiene tamoién vasos tortuosos dilatados con la 
apariencia de ver1as que se distribuyen P.11 Vdt·ias capas en t::l 
espacio sL1baracnoideo y OU8 c·a.ramente penet.ran en el cerebro. 
EHiste c:alci~icación subintima de las arterias meníngeas. 
calci~icacidn venosa cortical y subcortic:al (4). Atra~ia 

localizadci. y hemis-Férica asociada con pérdida neuronal no 
específica y glios1s son los hallQzgos típlcos Cl8). El analísis 
químico oe la c:or-teza CE't·ebt·al ha t·Cc>velado Llna gran cantidad de 
calcio • principalmente en Tot·ma de carbonato en la materia 
blanca y corteza (5). Ninguno de nuestros pacientes ·Fallec:ici 
por lo que no se e-Fec:tuó estudio histopatológico. 

Rcchkind y cols. encontraron en el 96Y. con SSW anormalidades 
electroenc:et=alográ-Fic:as C 1). El electroence·Falograma es una 
herramienta importante para el diagnóstico y seguimiento de> 
estos casos , siendo posible encontrar asimetría de la amplitud 
de fondo ~ tanto anteroposterior como interhamis-Féric:a 
actividad delta polimór-Fica ipsilateral y asimetría de 
conducción La actividad epilepti-Forme puede ser focal o 
generalizada y simétrica o asimétrica C5). El lOOY. de nuestros 
pacientes presentaron alteraciones elec:troencefalográficas 
consistiendo en focos epileptógenos focales o generalizados y 
ondas asimétricas. 

Las típicas calci-ficaciones en " vías de ferrocarril" que son 
lineas de doble contorno que siguen a las circunvoluciones son 
facilmente demostradas en las radiogra-Fías de cráneo sin 
embargo estas se evidencian hasta los 7 años de edad En 
centrase c:on la Tomografía anial computarizada estas 
calci-Ficaciones intracraneanas se evidencian en los primeros 
meses de vida (2). En las radiografías tomadas a nuestros 
pacientes se encontró sólo en una calcificaciones (5.BY.) , lo que 
nos demuestra su poca utilidad en lactantes y preescolares. 

El estudio más útil en nuestro medio fué la 
Computarizada que mostrci evidencias de leslón 
cortical en el 100Y. de los pacientes 
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Los estudios radiológicos , nc:luyendo Tomografía axial 
computarizada y Resonancia Magnét ca demuestran la.._. presencia 'Y 
extenSión de las mal-Formaciones ''angiomatosas )~ptomen.íngeas, 
grad.o de atro~ic\' .p_a:renéúJ.:imatosa ·' .·.ca~bi~.s .;isqUémicos.:. de · 1a· 
mater.ia _griS· y: blanca, ~.presencia' y_._ex_tensi.ó~. de· .. · ca.lc~-Ficac'iones 
cortiF"ale~ · ,. _proffi_inenc:ia '. dei" plexo.'.coroides· ,._ .. a.nomál ía;s .. venosas 
parenquirriatosas . y la promii:ienc:ia --d~I_··.diploe deL> lado,·_ aTec:t.?.do·. 

~: 
9

-:::~nanc;~·~agnétÍca•'· nuclear······ es el :~é~iL ~la¡~ó:¡:iio:c. ideal 
para· casos_: c:oi:i SSW'._(19):.':· La·:·· Tomo_gra~_ía .. :Axia_l-'-: ~O_mPut'at:""_i_za~a _ debe 
de realizarse:. sL_ la<Resonanc:j-.a: Magnét icil.·,:.·res_Ul ta-: .. norrña_l ;'.':::y·.~: par: a,· 
excluir· la pr~s'E:!fl~ia·.,de».ca1.c'ificaé:i~·ne'_~:,~1'ntr~:C~_~iine~·~.ª~.;::·. ~:"'· que 
ésta es· más adecuada para. demostrar ra:'i- · ~.12) :-'"'.~::': . .---.~.;.} ,!'(;~.~-· :,~ ~ '."~· 

-·.-:~. ~~::.~·.::,:.' :::- <·· .. ·:<:-.. ~·:· ·-:~·;}, ·:·; ... > .. ¡:;..;· >.::;- '~'; '..<<'~ -;, _·_,_ -: ~· "·:'.:'"·· 
·• ';_:-; • ;::.;··· '.·: .r '.: -,_._ .. :.·'"''

1

~i::,:;:~~~~"._, ··-::-~,~-·::· 7·-~ ;•.· 

~=l ~~~~6gr~:~=b~:1ª~º~t~!¿~~1f !~=~~f~~~~,~~ffü~~uc~~~a~~~~:!~~~~ 
de venas c.ortic.al.eS :~Ci·rápido:;IlenadO··de.:·.Venas- g·~andé~'-~p> ~---

. .-. •. · "~· 1·~-~::'.:'.; ~ ·:~ :'/ ":-. :· ·<'-~!:.-'.:,~~'-":.";"'~~.<\-~Y'"· i·:·,-:·:.·,. ::'.:·"-~·;~:,·~ ::·\ . ·;:,:: 
. . . . ........... ,.,. ':',-9.1:, '.'~, ,,,_ ... , ,; __ ¡ : ·;:: ·~~--~·'.', -.,, ' 

~:n ~·~~·~a~•.~#~t~'~i~i~o~!~6~;¡;~J·~~·;~~~·~c~ i
0

~~~\:2PG~a~'.}~··· -~·at~log í a 
Desafort.Unada'~·~:~·~-~t> n'ci'.-.. "~'.l::;:~~~--~-:~·~~"~>~~)~f~~~~~·;:~-~~~~t ~~:ij·¡:~-~j~a·f1a o 
Resonaric:ia,: Maghét".iC:a"~ '·: nu~Iear: para~: ~~t-er:minar _ ia , . .- utilidad ·'de 
éstos ·en ni.test'ro ·;r~po_rt.e. ·: : . .«- · · · · 
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CONCLUSIONES 

- El SSW es· relativamente -Frecllente en nuestro medio pero 
el -diagnóstico se real iza en -forma inadecuada a pesar·· de 
.ser posible .a_ la.'sif!lp.le 'observación clínica. 

- .En nueStro'. medio el sexo~ -Femenino pr~dom~~-ª·, .en.·r~~-~~i-Ó'n 
a.1 masculina·.' 

" .. 
- . La_.- mayor:{a ·:de ias v:ec~S·_: ~f ne"vo :·_-Fac i·a:i : ~'.~:·,~.~~.·.s __ · __ e.·r{{a 'manera 

un i l atet'.éll ;· -
.-7,~~:-- --~. - -~ --~~~~-;:- -i~~:·: "· 

- El ssw se acom~~~a. cié'.~·;'.fsi}tº~¿~;si~as.', 1:: ~'~e repercuten 
en -Form·a. i'mPortante-- en.'; el~,_des·a~·r6llc:i ;j3siéoffi0t6r. ;·--

. . ·· . ::'.:·>.-~ .. :;/ii~H;;j~;:·~Bti·}~·;i'.·'.(.:,-·_;·}" :;-·' .. ···:····-·· .. · .. ·. 
- La -mayor.:!a.~d~ :1os,·pac;:ien:tes·:c~r¡_'.ct:_~si_s·,.c~r'!VUlsiva_s ·tienen·, un·· 

céintrol .adeicUadC('C:on· e1 -~, uso<de· ünO·::o-~d0s'--.a'Ot1conVu1 si vantes. 
-_~;i~, ... --· .. \..., .::~:¿,:>; :::_~n "!"···~: --/>--·- ·'.·-:~-..: -.,:::·; .... ': . .:::~-;_-.. ,: -.;·-· 

- ~:n~~s~f 1:'i~~é~,~~f;~'f ,,~;z~:ª~;ªfr~,~;~.nt~§~~··.e.1:··:nticonvu1si·-
:.,:~<;-~:<- :s, ,:::::-: i?:: .r.'~-~ :r;.';f; \(_-,_(:-~-- )~ 1"' -~: _.,;.. -·· ·-:~--

Es n~Ce'~~-~T~ ·J~-~:·~-~~:ip-~'.:\il~ll t'!""~'rSCiPi·ir;a"~~{~· para ~-~i- ~~-~:ej~ - de pa­

~~=~!::·~:~:~~,~---~~-~~'.~~--~{'-~~~~:d~--~á .: la a-F_~cc ión· en di versos.-ó·r~g~~-os,-_ y_ . 
. :;\,: .. , 

Para e(_<ü\a·~~Ó-~ti,cc/ de-~ngioma lept0meníngeo la Ton:iO"g!~a-t=_:i.Q: Axial 
Computa-:.~:z:a.~~:~-~~~-~( ~s~.Y~io de elección. 

- Es necesario' 'considEra'-r el diagnóstico de SSW en pacientes con 
cri~is convulsivas, retraso psicomotor y angioma -Facial. 
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