SINDROME DE STURGE-WEBER: RELATO DE CASO CLINICO
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RESUMO

A sindrome de Sturge-Weber é uma rara condicdo de desenvolvimento, ndo hereditaria, caracterizada por
proliferacdes vasculares harmatomatosas, que envolve os tecidos do cérebro e face. Caracteriza-se por uma
angiomatose corticocerebral, calcificacdes cerebrais, epilepsia, afeccoes oculares, retardo mental e nevo facial,
com coloracdo de vinho do Porto na face. O presente trabalho teve como objetivo mostrar as principais
caracteristicas da sindrome de Sturge-Weber em uma paciente com nevo cutaneo bilateral em face e couro
cabeludo. Serdo comentadas caracteristicas clinicas, anatomopatoldgicas e diagndstico diferencial.
Descritores: Sindrome de Sturge-Weber, angiomatose encéfalotrigeminal, Sindromes neurocutaneas.

ABSTRACT

The Sturge-Weber disease is a few condition of development, not hereditary featured of harmatomatous
vascular proliferation, involve the tissues of brain and face. Characterized by corticocerebral angiomatosis,
brain calcification, epilepsy, ocular alterations, mental retardation and facial nevus with color of wine portin the
face.The aim of this work is shown the principal features of the Sturge-Weber syndrome in one patient with
bilateral nevus in the face and scalp. To be commented clinical characterists, anatomopathologics and diferential
diagnosis.

Descriptors: Sturge-Weber syndrome, encephalotrigeminal angiomatosis, neurocutaneous syndromes.

INTRODUCAO

A sindrome de Sturge-Weber é uma
malformacdo congénita, de etiologia desconhecida,
caracterizada pela presenca de angiomatose da
leptomeninge e da face (CASTROVIEJO et al., 1993).
Acredita-se que seja causada pela persisténcia de um
plexo vascular ao redor da porgdo cefélica do tubo
neural (NEVILLE et al., 1998). Esse plexo desenvolve-

se entre a quarta e a oitava semana de vida intra-

uterina, mas normalmente deveria sofrer regressao
durante a nona semana (FONTENELLE; SILVA;
KREIMER,1991). Caracteriza-se por uma angiomatose
corticocerebral, calcificacbes cerebrais, epilepsia,
alteracbes oculares, retardo mental e nevo flaimeo na
face, seguindo o trajeto do nervo trigémeo (POZZATI
etal., 1983; BARRIONUEVO, 1996; CAIAZZO; MEHRA;
PAPAGEORGE, 1998; CONCEPCI()N; GARCIA;
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SARDINAZ, 1999; CAMPOS et al., 2002). As

manifestacbes bucais podem aparecer
aproximadamente em 38% dos casos, incluindo lesdao
hemangiomatosa no labio, mucosa bucal, gengiva,
lingua e palato (GASPARINE et al., 2001).

E de fundamental importancia que os
cirurgides-dentistas tenham o conhecimento das
caracteristicas clinicas e bucais dessa patologia, pois,
para realizar procedimentos invasivos em pacientes
portadores da sindrome, é necessario um
planejamento cirlrgico, visto que a hemorragia pode
ser um problema significante. Nesse trabalho, serao
relatadas as principais caracteristicas clinicas da

doenca, associadas a forma de tratamento.

REVISTA DA LITERATURA

A angiomatose encefalotrigeminal, mais
comumente conhecida como sindrome de Sturge-
Weber, foi descrita primeiramente por Schirmer (1860)
e posteriormente especificada por Sturge (1879) e
complementada por Weber (1922). E uma sindrome
rara onde existe uma estimativa que a freqiiéncia seja
em torno de 1/50000 nascimentos, porém € a mais
freqiiente das sindromes neurocutaneas, com o
predominio de anomalias vasculares (CAMPOS et al.,
2002). Consiste na associacdo de angioma cerebral,
cutaneo e ocular, que se caracteriza clinicamente por
uma mancha de cor vinho na face (CONCEPCION;
GARCIA; SARDINAZ, 1999; CASTROVIEJO et al., 1991).
Os principais sinais da sindrome s&o o nevo facial em
territério do trigémeo e a angiomatose da
leptomeninge homolateral. Outras manifestacoes
clinicas estdo com freqiiéncia presentes, como: crises
convulsivas, retardo mental, hemiparesia e hipertrofia
contralaterais e glaucoma ipsilateral (FONTENELLE;
SILVA; KREIMER, 1991). O angioma afeta
freglientemente, toda hemiface, de forma uni ou
bilateral (CAIAZZO; MEHRA; PAPAGEORGE, 1998).
Castroviejo et al. (1993) afirmaram, apds um estudo
com 40 pacientes, que 67,5% possuiam nevo flameo

unilateral e apenas 32,5% apresentavam a lesao
bilateral. Ao contrario do habitual, o nevo pode localizar-
se no couro cabeludo, no pescogo, no tronco e nas
extremidades (FONTENELLE; SILVA; KREIMER, 1991).
Dillber et al. (2002) relataram um caso da sindrome
sem o nevo facial que o diagndstico mostrou tratar-
se da doenca de Sturge-Weber. O angioma ocular
aparece em 30% dos casos e afeta as cordides e a
esclerdtica ocular, sendo ipsilateral ao angioma
cutaneo. O angioma cordide produz glaucoma entre
25 e 60% dos casos (CONCEPCION; GARCIA;
SARDINAZ, 1999), podendo ser uni ou bilateral,
aparecendo nos primeiros anos de vida e podendo
ser congénitos. Clinicamente se manifesta por dor
retroorbitaria e deteriorizacdo da visao
(BARRIONUEVO, 1996). A manifestagao intra-ocular
da sindrome se Sturge-Weber é o hemangioma
coroidal difuso (SANTO; BECHARA, 2000). O
comprometimento neuroldgico relaciona-se com a
presenca de angioma leptomeningeo que afeta a
piamater. A caracteristica mais freqliente é a presenga
de crises epilépticas entre 75 e 90% dos casos
(CONCEPCION; GARCIA; SARDINAZ, 1999). Essas
crises ocorrem, sobretudo, na infancia, porém, quanto
mais tardio o inicio da epilepsia, menor a probabilidade
de o paciente desenvolver um retardo neuropsicomotor
(CAMPOS et al., 2002). As manifestagdes bucais dessa
doenca podem ocasionar mudangas na morfologia e
histologia da gengiva, periodonto e, eventualmente,
manifestacdes pulpares tém sido documentadas
(CAIAZZO; MEHRA; PAPAGEORGE, 1998; GUNGOR;
ALTAY; KAYMAZ, 2000). No entanto, a caracteristica
mais comum é a lesdo hemangiomatosa gengival,
usualmente restrita a regido ipsilateral da maxila,
mandibula, assoalho da boca, labios, palato, lingua e
regiao jugal (POZZATI et al., 1983). Pelo fato de a
sindrome envolver desordens compulsivas, em varios
casos, a terapia inclui a administragdo de farmacos
antiepilépticos os quais podem causar hiperplasia
gengival, principalmente na regidao envolvida pelo
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angioma intra-oral (HILTON, 1986).

O tratamento e o progndstico da
angiomatose de Sturge-Weber dependem da natureza
de intensidade das possiveis caracteristicas clinicas.
O nevo vinho do Porto na face usualmente pode ser
melhorado pelo uso de novas técnicas de laserterapia
e, em alguns casos, pode ser necessaria a remogao
neurocirurgica das lesdes angiomatosas meningeas
(BARRIONUEVO et al., 1996; NEVILLE et al., 1998).
Antigamente, injecdes de solucdes esclerosantes
dentro das lesGes eram utilizadas assim como terapia
por radiacdo, compressao do alvéolo, eletrodisseccao
e utilizacdo de laser de CO, com a proposta de
controlar e minimizar complicacbes (CAIAZZO;
MEHRA; PAPAGEORGE, 1998; CASTROVIEIO et al.,
1993). Porém algumas qualidades do laser de CO,
requerem consideracdes especiais, pois um erro
acidental, na direcdo do raio laser, pode refletir para
as superficies metalicas dos instrumentos, constituindo
um perigo iminente para a equipe cirirgica, além da
exposicao do laser aos dentes que pode causar
desmineralizacdo do esmalte dentario (HILTON, 1986).
Deve-se tomar grande cuidado, quando na realizacao
de procedimentos cirlirgicos em areas afetadas da
boca, devido a da intensidade da hemorragia que pode
ser encontrada (CAIAZZO; MEHRA; PAPAGEORGE,
1998; HILTON et al., 1986; NEVILLE et al., 1998.
Caiazzo et al. (1998) relatam um caso no qual foi
utilizado no pré-operatdrio um transcatéter vascular
percutdneo na terapia oclusiva, antes da cirurgia
dento-alveolar extensa, obtendo sucesso no
procedimento.

Tém sido repetidamente relatadas as
combinacbes dos sinais proprios da sindrome de
Sturge-Weber com as de Klippel-Trenaunay (BALSA
et al.,, 1999; BATHI; AGARWAL; BURDE, 2002;
MARTINES; LUBERTI, 2000) e neurofibromatose
(BARRIONUEVO, 1996; MARTINES; LUBERTTI, 2000).
Sabendo que muitos pacientes com angioma

intracranial sdo inicialmente normais, os estudos de

neuroimagem e outros exames complementares
podem ajudar a distinguir os que realmente
pertencem a sindrome de Sturge-Weber
(CONCEPCION ; GARCIA; SARDINAZ, 1999).

A radiografia simples de cranio pode mostrar
calcificagbes no territdrio das malformacgbes vasculares
(CAMPOS et al., 2002), porém o diagndstico das
malformacgdes vasculares cerebrais é mais bem
visualizado através da ressonancia nuclear magnética
(CONCEPCION; GARCIA; SARDINAZ, 1999;
CASTROVIEJO et al., 1993). A atrofia cerebral da area
do hemangioma pode distinguir-se através da
tomografia axial computadorizada (BARRIONUEVO,
1996; CAMPOS et al., 2002; CONCEPCION; GARCIA;
SARDINAZ, 1999; CASTROVIEJO et al., 1993).

CASO CLINICO

Paciente de 21 anos, sexo feminino,
compareceu a clinica da Faculdade de Odontologia da
Universidade de Pernambuco FOP-UPE, acompanhada
de sua genitora, a fim de melhorar suas condi¢oes
orais. Ao exame fisico, evidenciou-se mancha de cor
vinhosa em ambos os lados da face que atinge o couro
cabeludo (Figura 1).

Aspecto em vista frontal
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Segundo a genitora, a paciente teve, aos cinco meses
de idade episddios de crises convulsivas constantes
que foram controladas com o uso de Fenobarbital.
Gestacdo normal, nascida a termo, de parto normal,
sem intercorréncias e chorou logo ao nascer, andando
e falando em torno de 1 ano. Nega antecedente de
trauma craniano ou outras doengas. Exame
neuroldgico fora dos limites normais para idade, e
exame oftalmoldgico evidenciando glaucoma ipsilateral
ao hemangioma. Ao exame fisico intrabucal,
apresenta gengiva hiperplasica de coloragdo vinhosa

em ambos os lados (Figura 2),

Vista intrabucal

labio superior com aumento de volume no lado
esquerdo, mucosa bucal e palato dentro dos padroes
de normalidade (Figura 3).

Aspecto intrabucal da regidao do palato.

Durante a anadlise dos exames
complementares, evidenciou-se na radiografia simples
de cranio, imagem sugestiva de calcificacbes no
territdrio das malformacdes vasculares. A tomografia

axial computadorizada mostrou a atrofia cerebral

homolateral (Figura 4).

Tomografia axial computadorizada

Foi ainda submetida a angiografia que foi
compativel com o diagndstico de angiomatose de
Sturge-Weber (Figura 5).

Angiografia

DISCUSSAO

Eventualmente, na pratica odontoldgica,
deparamo-nos com pacientes portadores da sindrome
de Sturge-Weber. A maioria deles mostra os sinais
fundamentais ao diagndstico dessa moléstia, e uma
porcentagem variavel sofre de manifestacdes
convulsivas, motoras, oculares e mentais que podem
estar associados ou ndo.

No caso clinico apresentado, a paciente
apresentava nevos em ambos os lados da face e na
regiao do couro cabeludo. Na revisdo realizada,
verifica-se que o0 angioma &, em geral, unilateral, mas
pode atingir toda a face e partes do corpo
(BARRIONUEVO, 1996, CAMPOS et al., 2002;
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CONCEPCION; GARCIA; SARDINAZ, 1999;
FONTENELLE; SILVA; KREIMER, 1991). Nos 40 casos
estudados por Castroviejo et al. (1993), 67,5%
possuiam nevo flameo unilateral e apenas 32,5%
apresentavam lesdo bilateral. Porém Dillber et al.
(2002) apresentaram um caso da sindrome sem a
presenca do nevo facial.

A paciente em estudo foi submetida a exame
oftalmoldgico na qual foi constatado o glaucoma no
olho esquerdo. Ha relatos na literatura que o angioma
ocular afeta de 30 a 40% dos casos e que afeta as
cordides e a esclerdtica ocular, sendo ipsilateral ao
angioma cutaneo (BARRIONUEVO, 1996; CAMPOS et
al., 2002; CONCEPCION ; GARCIA; SARDINAZ, 1999;
FONTENELLE; SILVA; KREIMER, 1991).

As crises epilépticas afetam entre 75 e 90%
em todos os casos (BARRIONUEVO, 1996; CAMPOS
et al., 2002). Como a sindrome envolve essas
desordens convulsivas, a terapia inclui a administracao
de drogas antiepilépticas, que podem causar
hiperplasia gengival (CAMPOS et al., 2002;
FONTENELLE; SILVA; KREIMER, 1991; HILTON, 1986).
No caso dessa paciente, a esta fazia uso de
Fenobarbital apresentando hiperplasia gengival em
ambos os lados.

O diagndstico se estabelece pela presenca
da mancha vinhosa na face acompanhada de outros
sinais, como o glaucoma, epilepsia e retardo mental,
confirmado mediante as imagens obtidas na
tomografia computadorizada e ressonancia magnética
(BARRIONUEVO, 1996; CAMPOS et al., 2002;
CONCEPCION; GARCIA; SARDINAZ, 1999;
CASTROVIEIO et al., 1993; FONTENELLE; SILVA;
KREIMER, 1991).

CONCLUSAO

E importante saber diagnosticar a sindrome
de Sturge-Weber, pois, para realizar alguns
procedimentos invasivos em pacientes portadores de

les6es hemangiomatosas, é necessaria uma avaliacao

criteriosa quanto ao planejamento cirlrgico e a
proposta de tratamento a ser instituida, visto que a

hemorragia pode ser um problema significante.
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