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INTRODUCCION.

La piel constituye una barrera natural entre el medio interno y el medio
externo. Durante el desarrollo embrionario, la piel cambia el color, la
consistencia, la funcion de barrera, y la cantidad de grasa subcutanea. La
inspeccion de la piel, ademas de permitir establecer el diagndstico de
trastornos de la piel como érgano aislado, puede detectar lesiones cutdneas
que sefalan la posibilidad de alteraciones del desarrollo del Sistema
Nervioso Central y en muchas ocasiones ayuda a establecer el diagnodstico

de entidades nosoldgicas especificas, principalmente sindromes genéticos.

Actualmente existen numerosas entidades patologicas las cuales debido a su
baja frecuencia en comparacién con otras enfermedades, parecieran ser muy
raras, y por ello seria dificil conocerlas a la perfeccién; sin embargo, como
parte del personal de la salud se estd expuesto a encontrarse con algunas
de ellas, consideradas en su conjunto, significan una importante contribucion

a las enfermedades de la edad pediatrica.

El diagnéstico de diversas enfermedades que presentan alteraciones en la
piel es fundamentalmente clinico, y esta basado en la evolucién y morfologia
de las lesiones. Los estudios mediante técnicas de imagen encuentran su
indicacion en aquellos casos en los que existan dudas sobre la naturaleza de
la lesion, siendo una herramienta complementaria para esclarecer y

confirmar el diagnéstico.
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En este trabajo se pretende revisar una rara enfermedad llamada Sindrome
de Sturge-Weber en el cual se presentan alteraciones generales y bucales,

con predominio de anomalias vasculares.

La finalidad es conocer un poco las manifestaciones que esta alteracion
presenta y que deben considerarse para saber que actitud tomar frente a un
paciente afectado, asi como la atencién odontolégica que requieren ya que
debe ser de manera especial, debido a las diversas condiciones que

presentan.

Para el Cirujano Dentista es importante realizar un diagndéstico adecuado
sobre este sindrome, debido a que una de las complicaciones de suma
importancia y que con mayor frecuencia ocurre durante el tratamiento
odontoldgico, es el riesgo de hemorragias las cuales si no se realiza un

tratamiento adecuado pueden ser fatales.

El conocimiento y tratamiento oportuno de este sindrome mejora el

prondstico de los pacientes.
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|. DEFINICION Y CONCEPTO DEL SINDROME DE STURGE-
WEBER

El sindrome de Sturge-Weber es una alteracidbn neurocutanea, congénita de
incidencia variable y causas genéticas, perteneciente al grupo de las
facomatosis; con predominio de anomalias vasculares en el que se

presentan alteraciones sistémicas y bucales.>3*728

En su forma completa se caracteriza por una triada clésica:

a) Angioma cutaneo congénito (nevo) llamado “ Mancha o nevo en vino
de Oporto” en el territorio del trigémino.

b) Angioma meningeo homolateral con calcificacion intracraneana y
signos neurologicos.

c) Angioma de la coroides a menudo con glaucoma secundario y en

ocasiones buftalmos. ™48

El hemangioma facial es el signo mas constante sin embargo, pueden estar
ausentes algunos de estos signos lo que constituye una variante incompleta
del sindrome de Sturge-Weber.**

La caracteristica de los angiomas es que se asientan principalmente en las
zonas de distribucion, oftalmica y maxilar del nervio trigémino y por tanto
afecta al menos uno de los parpados y la zona de la frente, en menor

frecuencia afecta la area mandibular.*>418

El nevo facial suele ser de diverso tamafio y puede cubrir un lado de la cara o

ambos siendo ipsilateral a las afecciones intracraneales.>**®

Cada caso del sindrome de Sturge-Weber es Gnico y muestra los rasgos que

lo caracterizan en diferentes niveles.?




SINONIMIA:

= Angioma cutaneocerebral

= Angioma cutaneodermal

* Angioma meningofacial

* Angiomatosis encefalotrigeminal

= Angiomatosis leptomeningea

= Angiomatosis encefalocutanea

» Angiomatosis meningofacial

* Angiomatosis meningo — oculofacial
= Angiomatosis cerebrocutanea

= Angiomatosis neuro-oculocutanea

= Displasia neuroectodérmica congénita
= Facomatosis de Sturge-Weber

= Neuroangiomatosis encefalofacial

= Sindrome encefalotrigeminal

= Sindrome neuro-oculocutaneo

Mancha caracteristica en la cara del Sindrome de Sturge-Weber. %
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Este Sindrome también es conocido como:

vV V.V V V V V V V VY

Sindrome de Schirmer (1860)

Sindrome de Kalischer (1901)

Sindrome de Sturge-Kalischer-Weber (1901)
Sindrome de Weber (1922)

Sindrome de Parkes Weber-Dimitri (1922-1923)
Sindrome de Hemangiomatosis de Dimitri (1923)
Sindrome de Weber-Dimitri (1923)

Sindrome de Sturge-Weber-Krabbe (1934)
Sindrome de Miller

Sindrome meningocutaneo de Lawford 2

1
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Il. ASPECTOS HISTORICOS

Schirmer en 1860 parece haber sido el primero en informar acerca de la

presencia de telangiectasias en la cara y el cuerpo asociado con glaucoma

infantil. 1”22

Dr. William Allen Sturge
(1850-1919)*°

En 1879, el Dr. Sturge describi6 el caso de un paciente a quien originalmente
vio a la edad de 6 afios y medio. Este nifio se habia desarrollado con buena
salud hasta los 6 meses de edad. A esa edad empez0 a tener sacudidas en
el lado izquierdo de su cuerpo. Mas tarde, las convulsiones se hicieron mas
intensas, sin que el niflo perdiera la conciencia.

Con el tiempo las sacudidas se extendieron a los musculos del cuerpo del
otro lado y ya habia pérdida de la conciencia. Se le administré6 bromuro de
potasio. De particular interés, fue que el nifio tenia lo que se describié como
una "marca madre" en el lado derecho de la cabeza y la cara. La lesion
cutanea fue delimitada con precision en la linea media y participaban el labio

superior, la nariz, la frente, la piel cabelluda y la parte posterior del cuello y se
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extendia un poco mas alla de la linea media en la barbilla y en la parte
superior del esternon.

Por abajo se extendia hacia la tercera o cuarta vértebra dorsal por detras y
por el frente hasta el segundo cartilago costal. Los labios, las encias, la
lengua, el paladar, el piso de la boca, la Uvula, y la faringe fueron igualmente
afectadas, en mayor o menor medida, en el lado derecho.

El ojo derecho era de mayor tamafo (buftalmos), y presentaba glaucoma
congénito y la esclerdtica, la coroides y la retina se vieron afectados por una
malformacion vascular.*®

La mancha en la cara era de un color morado oscuro, el color desaparecia
parcialmente a la presion firme. Las partes afectadas eran claramente de
mayor tamafo que las partes correspondientes en el otro lado. Esta mancha
él la denomind de "vino de Oporto”.

El Dr. Sturge no tenia ninguna base sélida, por lo que fue muy criticado por
sus colegas cuando present6 su caso a la Sociedad en la Clinica de Londres
en 18 de abril 1879, pero postulé que el déficit neurologico del paciente se
explicaba por una lesién que existian en la superficie del mismo lado, en el

cerebro.?336

En su opinion, mencionaba que se habia producido una lesion en el
parénquima y con ello el paciente habria comenzado con crisis generalizadas
desde el principio ya que el cerebro inmaduro tiene una gran "inestabilidad
de la materia gris" y por lo tanto permite una amplia difusién de la "descarga"

nerviosa.>®
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No fue hasta 1901 que S. Kalischer neurélogo aleman aporto nuevas
descripciones acerca del Sindrome de Sturge-Weber.

Entre 1900 y 1905, publico la serie de obras sobre la neuroanatomia de las
aves. Busco los sitios del cerebro relacionadas con el comportamiento vocal
aviar y realizd lesiones en el hemisferio tanto a la izquierda como
bilateralmente en sesenta loros amazonicos. Puso estas lesiones en la
superficie lateral del cerebro, un area que él pensé que seria homoéloga a la
del I6bulo temporal (y el &rea de Broca), de los seres humanos.

Firkin y Whitworth en el Diccionario de eponimos médicos atribuyen
errbneamente una de las primeras descripciones de la enfermedad de
Sturge-Weber a Otto Kalischer, sin embargo, era Siegfried Kalischer, primo
de Otto, quien describio la patologia de esta enfermedad en 1899.

Los hallazgos radiolégicos de tal condicién, fueron descritos por F. Parkes

Weber en Inglaterra en 1922.

El Dr. Frederick Parkes
Weber (1863-1962)°




? i)!XiTj

1904

MANIFESTACIONES CLINICAS Y BUCALES DEL SINDROME DE STURGE-WEBER.

La fama de Weber era legendaria en la Real Sociedad de Medicina por su
extraordinario conocimiento de enfermedades raras, por su clara y
meticulosa diccion, y por sus contribuciones de mas de 1,200 articulos
meédicos en un lapso de 50 afios de practica médica activa. Fue un descriptor
prodigioso de nuevas entidades o de casos Unicos, muchos de ellos
dermatolégicos, y su nombre se ha unido a varios trastornos, incluyendo el
Sindrome de Klippel-Trenanay-Weber, el de Hutchinson-Weber, el sindrome
de Peutz-Jaghers, el de Rendu-Osler-Weber, el de Pfeifer-Weber-Christian y
la enfermedad de Weber, el sindrome de Cockayne, asi como el sindrome de
Sturge-Weber.*

En 1922, Weber informé de las caracteristicas radiolégicas de los cerebros
con "atrofia" en el sindrome de Sturge-Weber, pero no mencion6 las
calcificaciones intracraneales, ya entonces clasicas. Elaboré un relato
posterior de la misma paciente, sin embargo, se modificaron ciertas

descripciones.*>%

Geoffrey Dowling escribié en 1962 - "Por tanto tiempo cualquier médico es
capaz de recordar, que era costumbre consultar a Parkes-Weber, en
cualquier caso de excepcional rareza o de oscuridad. El era el mas amable
consultor imaginable pero a veces vivia la falta de crédito ante sus colegas

que posefan mas conocimientos”. %

Posteriormente en 1923, Vicente Dimitri, presenta a la Sociedad de
Neurologia y Psiquiatria de Buenos Aires, su primer caso con el nombre de
"Tumor cerebral congénito”, (angioma cavernoso). Se trata de un
adolescente de 13 afos; que presentaba desde el nacimiento una mancha

violacea situada en la mitad izquierda de la cara, presentaba ademas
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hemiatrofia lingual izquierda, hemiplejia derecha y accesos periddicos de

cefalalgias acompafiadas de convulsiones epilépticas.”®%

Los sintomas de hipertension endocraneana eran transitorios y un tanto
discordantes por no haberse encontrado edema de la papila. En las
radiografias frontales y laterales se distinguian nitidamente, en la region
parieto-occipital ramificaciones de doble contorno, algunas de ellas

superpuestas, revelando claramente la existencia de vasos calcificados.*

La comprobacion operatoria de este angioma cerebral calcificado dio lugar a
una segunda publicacion de Dimitri en unién de Balado, quien efectio la
intervencion quirargica verificando en el l6bulo temporo-occipital una red de
vasos venosos de trayecto flexuosos, de grueso calibre y de aspecto violaceo
intenso. Se realizé la electrocoagulacién del angioma mediante la cual se

logro reducir la frecuencia e intensidad de los ataques.

Knud Krabbe

Fue un investigador de talento excepcional, él defendié la teoria de que
muchas hemorragias cerebrales fueron secundarios a una malformacién
vascular. Debido a ello en 1934 realiz6 contribuciones en el conocimiento

completo del sindrome.**3®

Knud Krabbe fundé la revista Acta Psychiatrica et Neuroldgica Scandinavica
en 1926 y fue su director durante casi 30 afios. En 1927 publicé un libro de

texto de la neurologia.?
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IIl. EPIDEMIOLOGIA

0% 2! hacidos

La incidencia de Sindrome de Sturge-Weber afecta a 1/50,00
en los Estados Unidos; aunque algunos autores mencionan que se presenta
en 1:100,000 nacidos. 443

Afecta a ambos sexos y se presenta en cualquier grupo étnico, rara vez
surgen dos individuos afectados en una misma familia y es el méas frecuente
de los sindromes neurocutaneos.

Las manchas de vino de Oporto estan presentes desde el nacimiento y
ocurren en 3 de cada 1,000 recién nacidos.

En cada paciente con una mancha facial de vino de Oporto, el riesgo de
tener Sindrome de Sturge-Weber es sélo de 8% a 15%.Este riesgo aumenta
a un 25% cuando afecta a la mitad de la cara, incluyendo el area oftalmica
del nervio trigémino y aumenta a un 33% cuando ambas partes del rostro,
incluyendo el area oftalmica del nervio trigémino, se ven afectadas.

Las convulsiones ocurren en el 72% a 80% de los pacientes con Sindrome
de Sturge-Weber con lesiones cerebrales unilaterales y en el 93% de los

pacientes con afectacion bihemisférica.!22°384449

Las convulsiones pueden iniciarse en cualquier momento desde el
nacimiento a la edad adulta, pero 75% de aquellos que sufren convulsiones
empiezan a tenerlas durante el primer afio de vida; en el 86% a los dos
afnos, y en el 95% antes de los cinco afios.

El retraso mental afecta entre el 50% y el 70% de los pacientes con este
sindrome, su presencia se hace notar con posterioridad al inicio de las crisis

epilépticas.®**

El glaucoma suele presentarse en el 30% a 71% de los pacientes.?>%
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V. CUADRO CLINICO

El Sindrome de Sturge-Weber se caracteriza principalmente, por una mancha
facial congénita, aunque puede no estar presente y presentar anomalias

neurolégicas. 3"

Otros sintomas asociados pueden incluir anomalias oculares, endocrinas o

de otros érganos, asi como deficiencia en el desarrollo.

Las manifestaciones clinicas se dividen en tres grandes categorias: las
dermatolégicas, las neuroldgicas y las oftalmolégicas.

Las dermatoldgicas consisten en la presencia de un nevo facial, las
oftalmoldgicas consisten en la presencia de buftalmos y glaucoma y las

neurolégicas consisten principalmente en convulsiones.?

4.1. Manifestaciones generales

La mancha de Nacimiento o “mancha en vino de Oporto”

Entre las caracteristica del Sindrome de Sturge-Weber incluye un nevo
cutaneo facial, que normalmente se localiza en la zona de distribucion de una
0 mas ramas del nervio trigémino, por lo cual afecta por lo menos el parpado

superior y la frente.

Varios autores la definen como un hemangioma plano, sin embargo la
Fundacién Sturge Weber menciona que es una malformacion venoso-capilar

(pero no un hemangioma) y que generalmente es suave al tacto.>®

La mancha puede ser desde un color rosa palido a un color violeta oscuro, la
causa de esta mancha es la formaciéon de pequefios vasos sanguineos bajo
la piel, que afecta por lo general un lado de la cara, aunque también puede

ser bilateral 8928
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Muestra a un paciente con la mancha
de nacimiento®

El angioma cutaneo puede extenderse al cuello,

extremidades de forma unilateral o bilateral.**

Manchas de vino de oporto en las
piernas, este es un caso raro debido al
gran tamafio de la lesion*

al tronco y a las
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-Anomalias neuroldgicas

Ademas de las manchas de vino de Oporto, estos pacientes, tienen
angiomas leptomeningeos, ubicados en la corteza cerebral occipital,
ipsilateralmente. Esta angiomatosis leptomeningea se asocia a transtornos
convulsivos, los cuales se pueden desencadenar antes de los 6 meses de
edad.

Las convulsiones de este sindrome en la mayoria de los casos son de dificil
control, y puede aparecer debilidad o paresia de un lado del cuerpo
(hemiparesia o hemiplejia), la cual suele ser contralateral a la mancha de
nacimiento; la afectacién neurolégica puede variar en diferentes grados;
desde afectacion leve en el desarrollo motor y cognitivo hasta retardo

mental. 15, 16, 21,23

-Anomalias oculares

El compromiso ocular se puede manifestar como glaucoma, malformaciones

vasculares de la conjuntiva, la coroides y la retina.

La implicacion del parpado superior tiene una alta asociacion con glaucoma,
entre estos pacientes es tipico que la piel de ambos parpados (superior e

inferior) estén afectados, y presentar buftalmos.*?31¢. 2128

Ambos ojos pueden presentar glaucoma cuando se afecta la piel
bilateralmente, en la mayoria de los pacientes que presentan glaucoma éste
se desarrolla durante la infancia, incluso pueden llegar a presentar

desprendimiento de la retina.*>*°




Imagen de polo anterior donde se observa luxacién de
cristalino con ocupacion de cadmara anterior y vasos en cabeza de
medusa sectoriales®!

-Sistema Endocrino

Se ha encontrado que la deficiencia de la hormona de crecimiento es 21

veces mayor en pacientes con Sindrome de Sturge-Weber.*

4.2. Manifestaciones bucales

Puede presentarse vascularidad incrementada de los tejidos duros y blandos
del lado afectado por la mancha de nacimiento, se suelen encontrar

hemangiomas intrabucales.> *#*°

Los hemangiomas en la mucosa yugal son unilaterales, rara vez cruzan la
linea media, pueden afectar la encia, la mucosa yugal, los labios y la lengua,
estas lesiones son de color rojo vivo o violeta, regularmente son de superficie
plana aunque también se pueden encontrar de forma elevada e

irregular.”192%%8
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La erupcion de los dientes permanentes homolaterales puede ser prematura
y ectopica como consecuencia del aumento de la vascularidad de los huesos,
sin embargo, puede haber erupcién tardia.

Suele observarse hiperplasia gingival en el lado afectado la cual puede ser
secundaria al tratamiento médico para controlar las crisis epilépticas. Esta
hiperplasia se caracteriza por aumento en el componente vascular y

hemorragia gingival al ser expuesto a un minimo traumatismo.'%:1112:28:29

Una mala higiene bucal y por lo tanto el acimulo de placa dentobacteriana,
suelen agravar el problema, ocasionar enfermedad periodontal y con ello la

pérdida de los dientes.?®%

Hay asimetria facial debido a la hipertrofia del hueso maxilar del lado
afectado por la lesion, ya sea por agrandamiento o disminucién de tamario, el

paladar en estos pacientes es excesivamente profundo.?>2838

En las fotografias intraorales que se muestran a continuacion, se observa
qgue el plano oclusal superior se encuentra inclinado hacia el lado izquierdo
(Figura a), desviacion de la linea media inferior hacia la izquierda con
respecto a la linea media superior (Figura a y b), hemangioma en la region
bucal superior izquierda (Figura c), asi como crecimiento exagerado del
proceso alveolar superior izquierdo ipsilateral al angioma facial, la forma del
arco superior es oval (Figura d), la forma de la arcada inferior es irregular
(Figura e), presenta sobremordida vertical y horizontal exagerada, mas

marcada del lado izquierdo.?®




Fotografias intraorales de un paciente con Sindrome de Sturge-Weber28
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4.3 Clasificacion:

Se basa en el compromiso de los érganos y sistemas; se describen tres

tipos. 17, 21, 23,28

1. Sindrome de Sturge-Weber tri-sintoméatico completo: cuando los
tres sistemas estan involucrados, (neuroldgico, cutaneo y ocular).

2. Sindrome de Sturge-Weber bi-sintomatico incompleto: cuando
existe compromiso oculo-cutaneo 0 neuro-cutaneo.

3. Sindrome de Sturge-Weber mono-sintomético incompleto: cuando

solo existe un compromiso neuroldgico o cutaneo.

Sullivan y colaboradores sugieren una modificacion de la clasificacién de

Francois 27364

Sindrome de Sturge-Weber completo trisintomatico

A. Angiomatosis neuro-cutanea
1. Angiomatosis leptomeningea
2. Involucracion ocular

3. Angiomatosis cutanea
Sindrome de Sturge-Weber incompleto bisintoméatico

A. Angiomatosis oculo-cutanea

B. Angiomatosis neuro-cutanea
Sindrome de Sturge-Weber incompleto monosintoméatico

A. Angiomatosis leptomeningea aislada

B. Angiomatosis cutaneo facial aislada




-
F UNAM

1904

> MANIFESTACIONES CLINICAS Y BUCALES DEL SINDROME DE STURGE-WEBER.

Sindrome de Sturge-Weber extendido (asociado con otros sindromes

neurocutaneos

@ Mmoo wp

Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber
Melanosis oculodérmica (Nevo de Otay de Ito)
Neurofibromatosis

Esclerosis tuberosa

Enfermedad de Von Hippel-Lindau

Melanosis neurocutanea

Facomatosis pigmentovasculares tipo 1Va

1
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V. VASCULARIZACION CEREBRAL

A pesar de su reducido peso (2-3% del peso corporal) el encéfalo recibe
entre el 15-20% del gasto cardiaco, consume el 20% del oxigeno y gasta el

25% de la glucosa del organismo.

Dado que no tiene reservas de oxigeno ni de glucosa el encéfalo es
totalmente dependiente del aporte oportuno de estas sustancias energéticas,
lo que debe ser asegurado por un flujo sanguineo adecuado.

El flujo sanguineo cerebral se define como el volumen de sangre que
atraviesa un territorio del encéfalo en la unidad de tiempo, éste es
directamente proporcional a la presion de perfusion cerebral e inversamente
proporcional a la resistencia vascular cerebral. El Flujo Sanguineo Cerebral
normal es de 50 a 55 ml./100g/minuto.

Valores de 10 a 15ml / 100g/ min. Se considera en penumbra isquémica con

disfuncién neuronal sin infarto constituido.

Valores entre 8 a 10 ml/ 100g/ min. Llevan a la interrupcion de la actividad
neuronal y de mantenerse estos valores, en seis minutos ocurre la muerte

celular.

El Sistema Nervioso Central carece de vasos linfaticos, de modo que la linfa
circula por los espacios intercelulares y por las vainas perivasculares,
drenando asi al espacio subaracnoideo; por ello se estudia solo la
vascularizacion sanguinea, la cual se divide en vascularizacién arterial y

venosa. >323
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5.1. Arterias Cerebrales

La irrigacion del cerebro es doble, es decir, procede de dos origenes
distintos, que son por un lado el tronco basilar (sistema vertebro basilar) y por
otro la arteria carétida interna (sistema carotideo), esta Ultima es la que tiene

mayor importancia en la irrigacion del cerebro.

La arteria vertebral se origina de la subclavia, asciende por los primeros 6
agujeros transversos de la columna cervical, y entra al craneo por el agujero
magno. Emite algunas ramas para las meninges de la fosa craneal posterior
y en la porcion inferior del bulbo emite a la arteria cerebelosa posteroinferior.
Esta arteria se encarga de irrigar la porcidén posterior del cerebro.

Después las arterias vertebrales se inclinan hacia la linea media para unirse

a nivel del surco bulboprotuberancial y formar el tronco basilar.>*

La arteria basilar asciende por la cara anterior de la protuberancia y emite
una serie de ramas poénticas y pasa por la cisterna pédntica.
En el borde inferior del puente emite de cada lado una arteria cerebelosa
antero-inferior que se encarga de irrigar la parte mas anterior de la cara

inferior del cerebelo, y una arteria auditiva interna.

El tronco basilar emite la arteria cerebelosa postero-inferior que nace
inmediatamente después de la confluencia de las arterias vertebrales y que

es la encargada de la irrigacion de la cara inferior del cerebelo.

En el borde superior del puente el tronco basilar da origen a la arteria
cerebelosa superior la cual se introduce entre el cerebro y el cerebelo e
irriga los pedunculos cerebrales, inmediatamente después se divide en

arterias cerebrales posteriores. > 3433
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La arteria carotida interna penetra en la cavidad craneal por el agujero
rasgado anterior y una vez dentro se divide en las siguientes ramas:
-Arteria coroidea anterior

-Arteria cerebral anterior

-Arteria cerebral media

-Arteria oftalmica

-Arteria comunicante posterior

La arteria oftdlmica se encarga de la irrigacion del ojo y sus anexos. Las
dos arterias cerebrales anteriores se anastomosan entre si por medio de la

arteria comunicante anterior.

La separacion de la parte del cerebro irrigada por la carétida interna y sus

afluentes y la parte irrigada por las arterias vertebrales viene dada por una

linea que va de arriba a abajo y de atras a adelante y que pasa por la cisura
32,33

perpendicular interna, se aprecia en el esquema.

La arteria cerebral posterior: Se origina por bifurcacién de la arteria
basilar, contornea el pie de los pedunculos cerebrales. Va a irrigar la parte
posterior del I6bulo temporal y el I6bulo occipital por numerosas ramas
terminales, algunas de estas ramas penetran, por medio de la cisura
mediana, en la cara interna e irrigan la parte que no ha sido irrigada por la

arteria cerebral anterior. Su afectacion produce pérdida visual y alteracion
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hemisensorial contralateral. A veces, y segun la zona afectada, aparecen
defectos motores.

De estas ramas terminales hay varias, asi distinguimos:

-La arteria calcarina que irriga las areas visuales.

-Ramas que penetran por el espacio perforado posterior e irrigan a la
epifisis, parte posterior del trigono y parte posterior del talamo
-La arteria coroidea posterior va a irrigar a los plexos coroideos,
fundamentalmente a los del Ill ventriculo.

-La arteria coroidea anterior, rama de la carétida interna. Se introduce por el
espacio perforado anterior en los hemisferios cerebrales para irrigar a los
plexos coroideos de los ventriculos laterales y al brazo occipital de la capsula

interna.%3*

El circulo arterial del cerebro (Poligono de Willis)

Este circulo arterial ante situaciones de riesgo isquémico funciona como una
via alternativa regulando la circulacién y asegurando el mantenimiento de un
flujo sanguineo cerebral constante, eficiente y adecuado (autorregulacion
cerebral).

El Poligono de Willis ésta constituido en la parte anterior por las dos arterias
cerebrales anteriores y la comunicante anterior y en la parte posterior por
ambas arterias comunicantes posteriores y las arterias cerebrales
posteriores.

-La arteria comunicante anterior que une a las dos cerebrales anteriores.
-La arteria comunicante posterior que se origina de la carétida interna y va

hacia las cerebrales posteriores.




Arteria
cerebral
media

Arteria
carotida
interna

Arteria I

basilar
N

llustracion que muestra el poligono de
Willis**

La arteria cerebral anterior: Rama de la carétida interna que sigue al
cuerpo calloso por su cara craneal, y va a situarse en el fondo de la cisura
interhemisférica. En su recorrido da ramas corticales y centrales. Las ramas
corticales irrigan la corteza de la cara medial a excepcion de la parte
comprendida entre la muesca superior de la cisura simiana y los tubérculos
mamilares, y la franja superior de la cara convexa dando la vuelta en el borde
superior; también irriga al cuerpo calloso y algo del septum peldcidum.

Las ramas centrales irrigan la cabeza del nucleo caudado, la rodilla de la
capsula interna y otras estructuras.

Entre las ramas centrales destaca la arteria de Heubner que se encarga de la

irrigacion de una parte del talamo y otra del hipotalamo.

POSTERIOR

Muestra la localizacién de la
arteria cerebral anterior y la
posterior 82
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La arteria cerebral media o silviana: Después de su origen se introduce
en la cisura de Silvio y en la insula de Reil. Distinguimos en su trayecto una
porcion basilar y otra cortical. Las ramas de la porcion basilar salen por los
orificios del espacio perforado anterior y van a irrigar el nacleo caudado vy el
talamo. Entre las arterias que van a la capsula externa hay que destacar una
qgue se rompe con facilidad, es la llamada arteria de la hemorragia cerebral
de Charcot.

Las ramas de la porcion cortical surgen de la cisura de Silvio y van a irrigar la
corteza de la cara externa. Exceptuando una franja paralela al borde

concavo, el polo occipital y otra franja paralela al borde céncavo inferior.

Después de estudiar la entrada al craneo de los dos sistemas (carotideo y

vertebro-basilar) tenemos que:

La arteria cerebral anterior ® es rama terminal de la carétida interna.
La arteria cerebral media— es rama terminal (o continuacion directa) de la
carétida interna.

La arteria cerebral posterior— es rama terminal del tronco basilar.
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K.Cer élkil

Media

llustracién que muestra la circulacion arterial **

Irrigacion de la médula espinal:

La médula espinal recibe sangre procedente de las arterias espinales
anteriores y posteriores y de mdltiples ramas espinales que proceden de
diversas arterias. Las arterias espinales anteriores derecha e izquierda
originan en la arteria vertebral poco antes de su terminacion, contornean al
bulbo y en direccion caudomedial confluyen en la linea media, a la altura del
agujero magno. Su trayecto es enriquecido por las anastomosis transversales
de los ramos espinales, de diferentes arterias, en el cuello proceden de la
arteria vertebral y de la cervical ascendente, rama de la tiroidea anterior.

De toda la red arterial descrita parten ramas hacia el interior de la médula

espinal que se van capilarizando y asi poder irrigar perfectamente su interior.
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5.2. Venas cerebrales

Las venas encefalicas son de pared muy delgada, pues carecen de fibras
musculares, y no poseen valvulas. Salen del encéfalo y se ubican en el
espacio subaracnoideo; luego atraviesan la aracnoides y la capa meningea
de la duramadre y drenan en los senos venosos craneales.>323*

El sistema de drenaje venoso del encéfalo consta de un sistema superficial y
de un sistema profundo. Ambos sistemas drenan a un sistema colector de
senos venosos. Este sistema colector finalmente drena la sangre del
encéfalo hacia las venas yugulares internas que dejan el craneo a través del
agujero yugular.

Una pequefia porcion de la sangre abandona el craneo a través de
anastomosis entre los senos durales y venas del cuero cabelludo, venas

diploicas y venas emisarias.

SISTEMA DE DRENAJE VENOSO SUPERFICIAL

Las venas que conforman este sistema también son conocidas como venas

de las circunvoluciones. Comprenden:

*Venas cerebrales superiores: en niumero de 10 a 15, reciben la sangre de
las superficies convexa y medial del encéfalo. Se reparten en cuatro
sistemas: frontal, prefrontal, parietooccipital y occipital y se abren finalmente

en el seno longitudinal superior o en sus lagos venosos.

*VVenas cerebrales inferiores: drenan la superficie basal del hemisferio y la
porcién inferior de su cara lateral. Las de la cara externa o sistema temporal
se vacian generalmente en la vena media superficial que termina en los
senos cavernosos y esfenoparietal. Las de la cara interna lo hacen en el

seno longitudinal inferior y en la gran vena de Galeno.>**
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*Vena cerebral media superficial: corre a lo largo de la cisura lateral y recibe
afluentes de la superficie lateral de los hemisferios. Recibe ademas ramas
anastomaticas, entre las cuales las mas constantes son la anastomatica
superior de Trolard que la conecta con el seno longitudinal superior y la
anastomotica inferior de Labbé que la conecta con el seno lateral o

transverso. Desemboca finalmente en el seno cavernoso.

V. Anastomotica Superior  Seno Longitudinal Superior

V. Cerebrales
Superiores -~

V. Anastomotica Inferior

V. Cerebral Media V. Cerebrales Inferiores
Superficial

Figura que muestra el sistema venoso superficial 8

SISTEMA DE DRENAJE VENOSO PROFUNDO

Este sistema puede tener algunas ramas dirigidas hacia las venas
superficiales, sin embargo, el sistema se vacia principalmente hacia venas

ventriculares bastante grandes.

Reciben la sangre de los nucleos grises centrales, de las paredes
ventriculares y de una gran parte del centro oval. Ademas estan vinculadas
con el drenaje de los plexos coroideos, la sustancia medular profunda, el
nacleo caudado y las porciones dorsales del nucleo lenticular y del tdlamo.

Las venas de mayor importancia son:
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Venas cerebrales internas: también conocidas como venas de Galeno, son
dos troncos voluminosos que se originan en la extremidad anterior de la tela
coroidea; se dirigen en sentido anteroposterior entre las dos hojas de la
misma para llegar a la cara rostral de la cisterna cuadrigémina y ahi reunirse
en un tronco unico, la gran vena de Galeno. Reciben a las venas
talamoestriada, coroidea, septal, epitalamica y ventricular lateral, de cada
lado.

Venas basales de Rosenthal: nacen cerca de la cara medial de la parte
anterior del I6bulo temporal. Reciben tributarias de la superficie medial y del
asta temporal, entre ellas a la vena cerebral anterior, cuyo trayecto parecen

continuar, a la vena cerebral media profunda y a las estriadas profundas.

Gran vena cerebral de Galeno: Es una vena corta, medial, de paredes
fragiles; formada por la union de las dos venas cerebrales internas, recorre
una longitud aproximada de 1 cm, se flexiona de abajo hacia arriba en el
rodete del cuerpo calloso y desemboca finalmente en la extremidad anterior
del seno recto. En su trayecto recibe a las venas basales, basales internas,

occipitales y callosa superior.3*3°

}N Y _
N V. Cerebrales Anteriores
€\
%\

~—V. Anterior del Septo Pelucido
AW ‘ [ V. Anterior del Nucleo Caudado

3 ’ - —V. Transversas del Nucleo Caudado
/i ; A r V. Talamoestriada Superior
\ 2\

35 = L V. Coroidea Superior
|
o V. Lateral Directa

Tk —— ,; V. Cerebrales Internas
~= V. Basal (de Rosenthal)
— Vena Cerebral Magna de Galeno

Seno Sagital Inferior

Seno Recto

Seno Transverso
Seno Sagital Superior

llustracién que muestra la irrigacion venosa del cerebro *
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La red venosa del encéfalo es sencilla pues si bien existen venas, lo mas
importante es la existencia de los senos venosos que se caracterizan por no
poderse contraer por lo que una lesion del seno producird la muerte del
individuo pues la hemorragia provocada por la lesién no se puede cohibir. En
casos de trepanacion hay que huir de la linea media para no lesionar el seno
longitudinal superior que seria letal.

Segun la disposicion de los senos podemos distinguir dos grupos:
-Senos sagitales impares

-Senos pares
Senos venosos sagitales:

Seno venoso sagital superior: este vaso venoso, nace en la apdfisis crista

galli y va aumentando de didmetro en direccion occipital, al recibir afluentes
de otros vasos, termina en la protuberancia occipital interna.
Este recorrido sigue la sutura sagital del craneo, en el espesor del borde
convexo de la hoz del cerebelo. Las venas cerebrales superiores en nimero
de ocho a diez procedentes de la cara convexa de los hemisferios
desembocan en ella a lo largo de su trayecto.

Seno venoso sagital inferior: raramente se encuentra en su tercio anterior, el

resto sigue el borde céncavo de la hoz del cerebro. Recibe afluentes de otros

vasos y aumenta de diametro en sentido posterior.

En su cara inferior se relaciona con el cuerpo calloso, recibe sangre de la
cara medial de los hemisferios del cerebro. Se continda en su parte posterior
con otro seno mas voluminoso, el seno Recto, labrado en el borde recto de la
hoz del cerebro. Dicho seno contindia en el espesor de la tienda del cerebelo,
desembocando al final en la protuberancia occipital interna. Posteriormente

confluye con la parte dorsal del seno sagital superior. El seno occipital nace
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de la protuberancia occipital interna y discurre a lo largo del borde convexo

de la hoz del cerebelo.

Hay una confluencia de los senos o Prensa de Herdfilo, en la protuberancia

occipital interna, es la reunion del seno occipital, seno recto y seno sagital.

Senos venosos pares:

Seno Transverso: el mas voluminoso, su origen esta a nivel de la prensa de

Herofilo, se dirige lateralmente por la tienda del cerebelo, llegando al borde
superior de la porcién petrosa del temporal, aqui se incurva en S, es el seno
sigmoideo, abandonando el crdneo por el agujero rasgado posterior y da

lugar a la vena yugular interna.

Seno cavernoso: situado en la cara lateral del cuerpo del esfenoides. Su

origen esta en la hendidura esfenoidal, después se dirige hacia atras y
termina en la cara posterior del cuerpo del esfenoides. En su extremo
anterior llega en la cara posterior del cuerpo del esfenoides. En su extremo
anterior llega hasta la 6rbita, recibiendo sangre de la vena oftalmica superior.

Por detras se continlla en dos senos:

a) Petroso Superior: por la cresta piramidal del pefiasco del temporal
desembocando en el seno sigmoideo.
b) Petroso Inferior: por la cara cerebelosa del pefiasco, luego hacia atras

anastomosandose con la vena yugular interna.

Ambos senos se hallan unidos por delante y por detras del tallo de la hipéfisis
mediante sendos vasos. Asi pues el tallo de la hipdfisis se halla rodeado de

vasos: es el seno coronario.




Al seno cavernoso afluye sangre proveniente de la hipdfisis, porcion inferior

del diéncefalo, cara inferior de los hemisferios y de la érbita. Los trombos de

la vena oftalmica provocan trombosis del seno coronario.

Esquema de las
VENAS Y SENOS CEREBRALES

5,32,33,34

Sistema Venoso Superficial y sus Senos:

1. venas cerebrales superiores

2. seno sagital superior

3. vena cerebral media superficial (de Silvio)
4. seno cavernoso

5. seno petroso inferior

Sistema Venoso Prafundo y sus Sencs:
6. vena anterior del septum pellucidum
7. vena talamoestriada superior

8. angulo venoso

9. vena cerebral interna

10. vena cerebral mayor (de Galeno)
11. seno sagital inferior

12. vena basal (de Rosenthal)

13. seno recto

14. confluencia de los senos

15. seno transverso

16. seno sigmoide

17. vena yugular interna
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VI. ETIOLOGIA

El sindrome de Sturge-Weber es un sindrome, de presentacion esporadica

que afecta la microvasculatura venosa cefalica.

La angiomatosis leptomeningea es una malformacion vascular congénita
caracterizada por una densa red de mdltiples y pequefios vasos no
diferenciados, tortuosos, de paredes finas y estrechamente entrelazados,

limitados a la pia madre en los cuales la circulacién es muy lenta. %1%

Se ha postulado que el angioma encontrado en el sindrome de Sturge-Weber
es producto de una falla en el desarrollo embriolégico del plexo venoso
cefalico primitivo. Durante los estadios iniciales, el sistema primitivo se divide
en una porcién externa que alimenta y drena la piel de la cara y el cuero
cabelludo, una porcion media que irriga las meninges y una porcién profunda
que alimenta y drena el cerebro. Parece deberse a un deficiente desarrollo
de la vascularizacién embrioldgica, por un error que afecta especificamente a
la zona de la cresta neural, y que es la responsable del origen del tejido

conectivo de la dermis facial, la coroides ocular y la piamadre. 16222830

Se cree que la asociacion entre el nevo facial y el angioma leptomeningeo en
el sindrome de Sturge-Weber puede explicarse por la proximidad del
ectodermo destinado a formar el area superior de la piel de la cara con la
porcion del tubo neural que forma el area parieto-occipital del cerebro. Una
mutacion que comprometa estos tejidos embriolégicos puede ser uno de los

mecanismos por el cual se produce el sindrome de Sturge-Weber.?

Es probable que un defecto que tuviera lugar mas tardiamente, luego de que
los precursores se hubieran diferenciado, comprometiendo solamente las
estructuras vasculares piales en desarrollo, podria explicar los hallazgos de
angioma leptomeningeo occipital sin nevo facial en un pequefio grupo de

pacientes con este sindrome. 2>3%%
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Otros autores mencionan que se debe a una persistencia de un plexo
vascular alrededor de la porcion cefalica del tubo neural. Este plexo se
formaria alrededor de la sexta semana de vida intrauterina, pero

normalmente inicia una regresion fisiolégica en la novena semana. >3

Puesto que la dermis frontoparietal nasal, la coroides y la pia madre tienen
un origen embriolégico comudn, la posibilidad de presentar este sindrome
depende de que la malformacion capilar afecte al territorio de la primera rama
del nervio trigémino®. Comi y col han encontrado una expresion incrementada
del gen de la fibronectina en fibroblastos obtenidos de tejidos lesionados en
pacientes afectos de sindrome de Sturge-Weber. Estos autores atribuyen a la
fibronectina un papel en la patogénesis, que seria consecuencia de la

existencia de una mutacién en su gen regulador®.

El Unico estudio hasta la fecha que ha abordado la cuestion de saber la
etiologia del sindrome de Sturge-Weber sugiere que puede ser debido a
mutaciones autosOmicas exutero (estas son las mutaciones que surgen en
un conjunto limitado de células del cuerpo durante el desarrollo embrionario o
después del nacimiento, y que no se transmiten de generacion en
generacion). Sin embargo, la prevalencia extremadamente alta de la crisis en
las familias de los pacientes con Sindrome de Sturge-Weber plantea la
posibilidad de que al menos en algunos casos, el sindrome se debe a la

herencia (la linea germinal) mutaciones. %>

Rara vez se presentan dos individuos afectados en una misma familia, no
existen reportes de mujeres que hayan tenido mas de un hijo con sindrome
de Sturge-Weber. En algunos casos se cree que pueda ser un desorden

hereditario autosémico dominante y en otros recesivo.?*2%2®
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Los rasgos humanos, incluyendo las enfermedades genéticas clasicas, son el
producto de la interaccion de dos genes, uno recibido de la madre y otro del
padre. En los desordenes dominantes, una copia Unica del gen enfermo
(recibido ya sea del padre o la madre) se expresara como dominante sobre el
otro gen normal y resultara en la apariencia de la enfermedad.

Algunos autores mencionan que se cree que la enfermedad es mediada por
una mutacion genética en el cromosoma 22, la cual produce un desarrollo
anomalo del lecho vascular primitivo durante las primeras fases de la

vascularizacion cerebral 224>34




VIl. FACTORES DE RIESGO

La diferenciacion de los hemangiomas y las malformaciones vasculares es
histoldgica, clinica y pronostica. Aunque la mayoria de los hemangiomas
evolucionan a la resolucién espontanea, pueden complicarse hasta en un
10% de los casos con ulceracion, dolor y hemorragia. Ademas, la propia
localizacion de los hemangiomas en el sindrome de Sturge-Weber que son
mas comunes en la cabeza y cuello, al estar junto a estructuras vitales
pueden comprometer sus funciones. Asi pues, la compresion de via aérea
puede ser una urgencia vital. Los hemangiomas periorbitarios pueden
producir ambliopia por deprivacion sensorial o por un estrabismo restrictivo.
15,37,44

Las malformaciones vasculares de localizacion trigeminal se asocian hasta
en un 15% con glaucoma o hemangiomas coroideos o leptomeningeos como

lo es en el sindrome de Sturge-Weber.

Se observa a una paciente con buftalmos y glaucoma50
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El sangrado leve de los hemangiomas ulcerados responde a la compresion
directa, pudiendo emplearse gasas impregnadas de alginato

calcico, asi como un vendaje compresivo. También se ha usado el laser de
colorante pulsado, sin embargo el mayor riesgo al que se presenta en el
Sindrome de Sturge-Weber son las graves hemorragias que se presentan,
sobre todo ante cualquier tratamiento odontolégico que se deba realizar en
una zona comprometida por un hemangioma intrabucal, como lo son las
cirugias o las extracciones, por ello es recomendable realizarlo en medio

hospitalario. 17242832
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VIil. AUXILIARES DE DIAGNOSTICO

El diagndstico del sindrome de Sturge-Weber eminentemente es clinico, por
la evidencia misma de las lesiones, sin embargo para confirmar el

diagnéstico se utilizan métodos auxiliares como técnicas de imagen.

Ya que no se dispone de pruebas genéticas para confirmar el sindrome de
Sturge-Weber, los diagndsticos se realizan mediante una exploracion fisica
cuidadosa y el estudio de la historia médica de la persona.*®%22*

Las manchas de vino de Oporto estdn presentes al nacer o pueden no
presentarse, las convulsiones pueden ocurrir antes del primer afio de vida.
Si una persona presenta estas dos caracteristicas, se puede sospechar de
sindrome de Sturge-Weber. Una resonancia magnética del cerebro o una
tomografia computarizada, a menudo, revelan un angioma leptomeningeo o
calcificaciones cerebrales, asi como cualquier otro de los cambios asociados
con la sustancia blanca.*®*43

Por lo general se indican estos estudios subsecuentes a las crisis
convulsivas, o a las cefalalgias de varios dias de evoluciébn acompafiadas por
nausea y vomitos, en estos casos también es de gran ayuda el

electroencefalograma.

-Resonancia Magnética Nuclear

El diagnéstico de confirmacién se realiza mediante técnicas de imagen,
siendo de eleccion la resonancia magnética nuclear con Gadolinio, para
demostrar la presencia de angiomas meningeos y el grado de atrofia
cerebral; el escaner permite objetivar las tipicas calcificaciones giriformes
cortico o subcorticales en “riel de tren” que no siempre se pueden detectar

mediante resonancia.”®?>2%:°
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Se utiliza el gadolinio como medio de contraste, debido a que le proporciona
mucho brillo a los tejidos y por tanto resulta méas facil localizar pequefias
patologias, ademas de que se elimina rapidamente del cuerpo a través de los

rinones.

En el sindrome de Sturge-Weber, durante el primer afio de vida, resulta muy
caracteristico la diferencia de sefial existente en ambos hemisferios
cerebrales, lo cual se atribuye a una acelerada mielinizacién en el hemisferio

afectado, presentandose menor brillo, como se observa en la figura. 24494

Nifio de 3 meses de edad que sufre primera crisis convulsiva. Cortes coronales y axiales
FSET2. Nétese la diferencia de sefial en la sustancia blanca de ambos hemisferios
cerebrales. **

También se puede observar, aumento de volumen de los plexos coroideos, lo
gue nos indica la presencia de angiomatosis a ese nivel. En los cortes axiales
se puede observar obliteracion unilateral del espacio subaracnoideo de la
convexidad, lo que se traduce como un signo indirecto de la presencia de
angioma leptomeningeo el cual tiene una tipica topografia temporo-parieto-

occipital y esta compuesto por delgadas estructuras venocapilares.
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Se suelen observar las calcificaciones corticales, asi como asimetria en el
tamafo de los hemisferios cerebrales estando el lado afectado con menor
volumen, estos son signos de aparicién tardia.?* 3394

La siguiente figura muestra la tomografia axial de un paciente, el cual como
caracteristica clinica presentaba angioma facial izquierdo y crisis comiciales
de varios afios de evolucibn. Se observa simetria en el tamafio de
hemisferios cerebrales por hemiatrofia izquierda. El seno frontal de ese lado
se observa hiperneumatizado y la calota homolateral, engrosada. Nétese el

aumento de volumen de los plexos coroideos. *°

Joven de sexo masculino de 23 afios de edad. Cortes axiales Flair y SET1 con gadolinio. El
corte axial con contraste evidencia refuerzo leptomeningeo tipico en la convexidad
hemisférica izquierda.*
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-Tomografia computarizada (TC)

* La TC muestra la calcificacion. Detecta calcificaciones intracraneales en
una fase temprana. Las calcificaciones hemisféricas bilaterales ocurren en le
15% de los casos. Las calcificaciones de ubicacion parieto-occipital aparecen

después del primer afio de vida y pueden enmascarar el angioma.

Mediante este estudio también podemos observar aumento de volumen de
los plexos coroideos o angioma, la hemiatrofia cerebral con elevaciéon del

techo de la orbita y del ala menor del esfenoides, asi como el aumento de los

vasos subependimarios y periventriculares, son otras de las alteraciones que
14,22,27

pueden encontrarse.

llustracién que muestra TC de craneo de un paciente de cuatro afios de edad, con
calcificaciones occipitales izquierdas.
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-Electroencefalograma (EEG)

Los estudios de EEG sefalan disminucion de la amplitud y la frecuencia de la
actividad electroencefalografica en el hemisferio afectado. Es difusa, con

focos de polipunta y puntas independientes.*®

Puede mostrar actividad lenta o aparecer isoeléctrico en el area de
angiomatosis meningea. La actividad de base, si esta presente es mas lenta
que la que se registra en el hemisferio opuesto y pueden producirse

descargas de puntas y ondas agudas en el periodo interictal.

La exploracion electroencefalica (EEG), suele ayudar en un inicio a
confirmar la presencia de afectacion cerebral y posteriormente para localizar

el sitio de inicio de las crisis epilépticas.® #* 28 31.40

En la figura se aprecian descargas de puntas difasicas, seguidas en
ocasiones por una onda lenta, localizadas en las regiones central y temporal
media del hemisferio derecho. Las descargas se propagan discretamente a la

regién temporal media izquierda. *®
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Figura. Trazado de vigilia de un paciente de 11 ahos de edad. 45

-Angiografias

Se utiliza para detectar

malformaciones arteriovenosas,

mediante
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la

angiografia se muestra que el seno venoso se encuentra permeable y va

acompafiado de una lenta circulacion compatible con estasis venosa y una

alteracion de la barrera hematoencefalica a nivel occipital. 22




Figura 5.1 Figura 5.2

Figura 5.3 Figura 5.4

Se observan las malformaciones venosas™

Se recomiendan examenes complementarios para descartar
malformaciones renales, cardiacas, pulmonares y del aparato digestivo. Asi
como también estudios de laboratorio como la biometria hematica en caso de
que el paciente requiera un tratamiento quirdrgico, para verificar que los
tiempos de coagulacion y sangrado estén dentro de los parametros

normales.®!

En tomas radiograficas mas simples como la radiografia lateral de craneo, la
ortopantomografia, incluso las radiografias dentoalveolares; pueden ser
evaluadas las calcificaciones intracraneales y las reabsorciones horizontal y

vertical en el hueso alveolar.?®*’
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IX. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Debido a los diversos signos y sintomas que presenta el sindrome de

Sturge-Weber, el diagnostico diferencial es multiple.

El diagnostico diferencial con respecto al angioma facial lo cual es el primer
hallazgo clinico incluye al Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber que es una
enfermedad vascular displasica rara. Se caracteriza por la presencia de
hemangiomas faciales multiples los cuales no siempre tienden a seguir la
trayectoria del trigémino, tumores vasculares que afectan a partes blandas y
los huesos y que estan relacionados con el aumento de tamafio de las
extremidades, las lesiones cutaneas vasculares, las enfermedades oculares
(pigmentacion escleral, cataratas, glaucoma y heterocromia del iris), los
hemangiomas en 6rganos internos y los hemangiomas orales. Clinicamente
los hemangiomas orales suelen localizarse en el paladar duro, en el blando y
en las encias, que pueden estar hipertrofiadas. Se diagndstica por una triada
gue se presenta: a)mancha vascular cutanea, b) hipertrofia de los tejidos
blandos y/o de los huesos, y c) venas varicosas. %%°>3¢

La mancha en vino de Oporto, se suele tratar como un simple angioma

capilar facial.

En la esclerosis tuberosa o enfermedad de Bourneville es una
facomatosis epileptbgena que puede cursar con calcificaciones
subependimarias y, eventualmente corticales. Los plexos coroideos son
normales y no hay angioma leptomeningeo, lo cual facilita el diagnéstico

diferencial.

Sindrome de Beckwith-Wiedemann, consta de un puerto facial o mancha
de vino, macroglosia, onfalocele, y la hiperplasia visceral. Existe un cierto

riesgo asociado de la neoplasia visceral. Ademas, la hipoglucemia grave es
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consecuencia de los islotes pancreaticos, hiperplasia de las células es muy
| 13,15

comun y puede ser morta
Debido a que el angioma facial no se encuentra presente en todos los casos
del sindrome, con relacion a las crisis convulsivas se puede diferenciar de la
Neurocisticercosis que se caracteriza por ser una infeccion parasitaria
causada por la taenia solium, que es una de las principales causas de
epilepsia. Las manifestaciones clinicas pueden ocurrir aflos después de la
infeccion inicial, lo que no sucede con el sindrome de Sturge-Weber. Los
signos y sintomas son: crisis convulsivas, hipertension intracraneal
(cefalalgia, vémitos), meningitis y alteracién del estado mental (estupor,
demencia confusion), déficit motor, pérdida visual o afasias, en un 10% son

asintomaticas. 243647

La hidrocefalia obstructiva es comun, en la tomografia de craneo se
observan multiples calcificaciones, que pueden encontrarse en el parénquima
tipicamente relacionadas con crisis convulsivas o encefalitis, meningitis
basilar, que ocurre y es frecuentemente relacionada con deterioro mental,

suele causar coma y la muerte, puede afectar los pares craneales. 4%

Sindrome de Wyburn-Masson o Bonnet-Dechaume-Blanc. Este sindrome
es también conocido como angiomatosis oculocefalica. Consiste en la
asociacion de una malformacion arterio-venosa retiniana unilateral, una
malformacion arterio-venosa aneurismatica intracraneal ipsilateral y una
malformacion capilar homolateral en la region ocular correspondiente al area
de distribucion trigeminal. Los sintomas se relacionan con las hemorragias
intracraneales. El principal diagnéstico diferencial debe realizarse con el

sindrome de Sturge-Weber.%®4"4
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X. SECUELAS Y SU TRATAMIENTO

El tratamiento para el sindrome de Sturge-Weber suele variar de persona a
persona, sin embargo en la mayoria de los casos se inicia con el control de

las crisis epilépticas.

El principal objetivo del tratamiento médico es controlar la actividad
convulsiva que se presenta a temprana edad y con ello prevenir severas
alteraciones neurologicas y cognitivas posteriores como el retraso mental
grave.

Una administracion adecuada bajo estricta vigilancia médica permite
mantener control de las crisis convulsivas, sin embargo las convulsiones del
sindrome de Sturge-Weber son de dificil control y por ello se conoce como

epilepsia refractaria. 2829360

Puede apuntarse que después del fallo de drogas antiepilépticas de primera
linea, la posibilidad de que nuevas drogas antiepilépticas o adicionales

tengan buenos resultados es poca y debe valorarse la posibilidad de cirugia.

El tratamiento quirdrgico va desde las resecciones limitadas, en pacientes
con lesiones localizadas y pequefias, hasta hemisferectomia en pacientes
con afectacion cerebral mas extensa, en los pacientes que se someten a la
hemisferectomia es importante asegurar que el otro hemisferio se encuentra
totalmente sano, para ello necesita una buena evaluacion
neuroimagenoldgica (estructural y funcional) y eléctroencefalografica. #2394
Se han realizado propuestas acerca del tratamiento con dosis bajas de
aspirina, para la prevencion de la trombosis venosa; sin embargo esto es
muy discutido debido a que se agravaria el cuadro hemorragico de estos

pacientes. 2%
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llustracién 3. Se valora la localizaciéon xlel tamanfio de las
afecciones cerebrales. *°

-
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llustracion 4. Se lleva a cabo la intervencién quirargica. 46




Mancha de vino de Oporto. El tratamiento vascular especifico con laser
colocando primero un agente criogénicos para proteger la epidermis de la
exposicion al laser, este aclara el color y disminuye el tamafio de la mancha
de vino de Oporto, sin embargo la resolucion completa solo se ha logrado en
pocas personas sobre todo aquellas que presentan lesiones faciales

pequefias. 20%33¢

El tratamiento temprano tiene mejores resultados y suele ser beneficioso
porque la mancha de nacimiento puede desarrollarse y presentar un
oscurecimiento progresivo, engrosamiento, y con el tiempo formaciéon de

nodulos y ampollas.

Se ha descrito la posibilidad de donacion de tejidos, para injertarlos en las
areas afectadas por la mancha, sin embargo esto todavia sigue en

investigacion. %

llustracién que muestra el
tratamiento con laser, utilizando
un dispositivo de enfriamiento
dinamico. *




Glaucoma. Como primera linea en el tratamiento para el glaucoma, se
requiere la administracion de medicamentos orales asi como de gotas
oftdlmicas para disminuir la presién intraocular. Llevar un control, medir la
presion intraocular 3 0 4 veces al afio y asi evitar la progresién de esta

enfermedad. 23364245

~-‘

llustracion que muestra la aplicacion de las gotas oftalmicas *°

En los casos de glaucoma avanzado pero diagnésticado a una edad
temprana o cuando la terapia médica no logra disminuir la presion

intraocular, se indica la cirugia.

Ademas del glaucoma los hemangiomas en la coroides ocular también son
un problema en los pacientes con el Sindrome de Sturge-Weber. Cuando
existe agrandamiento de la lesion, puede causar hipermetropia o
astigmatismo que pueden llevar a un error refractario en ambos 0jos, lo que

conlleva a una pérdida permanente de la vision. 223
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Se han reportado casos en los que tras el fracaso con el tratamiento médico
hipotensor y en los que se encuentra luxacion del cristalino, con presion
intraocular de 60 mmHg, se lleva a cabo cirugia realizandose extraccion
intracapsular del cristalino, obteniendo buenos resultados manteniéndose

una presion intraocular estable, sin el uso de medicamentos. **

Fotografia donde se observa un tubo de implante para Glaucoma insertado en la cAmara
anterior del ojo *°

Fotografia que muestra la ampolla filtrante formada por la cirugia de implante para
Glaucoma™
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No es posible recuperar la funcion visual ya perdida, pues el dafio

ocasionado por el glaucoma es irreversible; por ello es crucial detectarlo en

etapas tempranas de su evolucién. 3%
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IX. ATENCION ODONTOLOGICA DEL PACIENTE CON
SINDROME DE STURGE-WEBER

Es primordial la participacion del Cirujano Dentista para identificar las
lesiones extraorales y bucodentales a partir de una buena historia clinica y
una exploracion fisica y bucal, para identificar el cuadro clinico del sindrome
de Sturge-Weber ya que este es de primera instancia clinico y asi a partir del

estudio poder establecer un diagndstico diferencial.?*%"*°

Se realiza una exploracién
minuciosa antes de realizar
algiin tratamiento odontolégico.”*

En la practica odontologica las caracteristicas que presenta un paciente con
este sindrome son hemangiomas unilaterales que pueden afectar la encia, la

mucosa yugal, los labios y la lengua.

Por los hemangiomas intrabucales, el tratamiento odontologico en estos
pacientes requiere de un gran cuidado, debido al riesgo de sangrado, esto no
es motivo para evitar el tratamiento odontolégico en pacientes con sindrome
de Sturge-Weber, se debe de tener en cuenta el uso de dique de hule y el
abrebocas de goma para evitar traumatismos en los tejidos

blandos 15,17,23,28,36
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Hemangioma lobulado **

Tratamientos profilacticos, endoddncicos y restauradores se pueden realizar
en dérganos dentarios asociados a hemangiomas, evitando traumatizar las

mucosas Y la encia.

Los tratamientos ortoddncicos no estan contraindicados, pero debe ponerse
especial atencion en no lacerar los tejidos blandos y siempre y cuando el
paciente tenga una buena higiene bucal, en pacientes que padezcan crisis

epilépticas esta contraindicado el uso de aparatos ortoddncicos removibles.
28,36

Los pacientes que presenten estas alteraciones bucales deben someterse a
examenes odontoldgicos periodicos y llevar a cabo varios controles de placa
dentobacteriana, debido a que la mala higiene puede agravar el cuadro
vascular. Sin embargo, este cuadro se ve agravado ya que la mayoria de los
pacientes con sindrome de Sturge-Weber, presentan alteraciones
neurolégicas como el retraso mental lo que dificulta que tengan una buena

higiene bucal. 23282930
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Si fuera necesario realizar cualquier procedimiento quirargico en areas
asociadas a hemangiomas deben realizarse en un ambito hospitalario,
incluido el detartraje supragingival y subgingival, con la atencion absoluta

sobre el control de la hemorragia que se presente.?%293°

Realizacion de la cirugia periodontal **

Debido a que estos pacientes presentan hiperplasia gingival, la cual se
agrava con el uso de anticonvulsivos se ha descrito el uso del laser sobre
todo mediante la técnica Nd: YAG, para la realizacion de la gingivectomia
(electrocirugia), la cual se debe llevar a cabo en el ambiente hospitalario, se
recomienda anestesia general en los pacientes que presenten un retraso
mental grave, se puede colocar a nivel local mepivacaina y/o epinefrina para
obtener una mejor vasoconstriccion, en algunos casos se realiza intubacién
rinotraqueal. Se ha demostrado que el uso de este laser permite cortes
hemostaticos por tanto una inflamacion postoperatoria minima y con ello una

mejor cicatrizacién. 2423
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CONCLUSIONES:

Debido a que en el Sindrome de Sturge-Weber se puede observar un cuadro
clinico muy variable en cada paciente, es necesario siempre realizar una
buena historia clinica.

El diagnéstico de este sindrome es clinico y para confirmarlo son necesarios
los hallazgos neuroimagenolégicos, un diagnéstico precoz y un tratamiento

adecuado mejorara la calidad de vida del paciente.

Por la diversidad de las manifestaciones clinicas que presentan estos
pacientes es necesario solicitar la participacion de otros especialistas, tales

como el Dermatélogo, el Neurélogo y el Pediatra.

Es de suma importancia que el Cirujano Dentista actie con precaucién al
intervenir sobre las areas afectadas por los hemangiomas, debido al riesgo
de hemorragia significativa, asi como instaurar medidas preventivas, como
los controles de placa dentobacteriana y una buena técnica de cepillado, ya
que la acumulacién de placa agrava el cuadro vascular, ademas de que todo
esto previene una periodontitis grave y por tanto la pérdida prematura de los

organos dentarios.

Debido a las diversas manifestaciones bucales que se presentan
frecuentemente en este sindrome y entre ellos estan los diversos grados de
maloclusion y por ello asimetria facial, se requiere de la participacion de un

Ortodoncista, para su diagnostico y su tratamiento.
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Tomando en cuenta la diversidad de alteraciones y complicaciones de este
sindrome se requiere en conjunto de un equipo odontolégico y médico
multidisciplinario y especializado para hacer un seguimiento de estos
pacientes, con la finalidad de tener un diagndstico preciso, un control
preventivo y los tratamientos adecuados dependiendo de las necesidades de

cada paciente.
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