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COMUNICACION CORTA

SINDROME DE STURGE WEBER: COMBINACION DE
LESIONES ANGIOMATOSAS COROIDEAS Y ORBITARIAS
EN UN PACIENTE

ANGIOMATOUS CHOROIDAL AND ORBITAL LESIONS IN A
PATIENT WITH STURGE WEBER SYNDROME

MARTINEZ-GUTIERREZ J!, LOPEZ-LANCHO R!, PEREZ-BLAZQUEZ E?

RESUMEN

Caso clinico: Se presenta el caso de un varén de 34
afios afecto de sindrome de Sturge-Weber que acude
a urgencias por dolor ocular y exoftalmos izquierdo.
Presentaba un glaucoma agudo por bloqueo pupilar
debido a luxacion anterior de cristalino. Se realiza
resonancia nuclear magnética (RMN) con contraste
y extraccion intracapsular de cristalino.

Discusiéon: La RMN muestra lesiones hipercaptan-
tes en T2 e isocaptante en T1 en meninges, coroides
y Orbita izquierdas compatibles con hemangiomas
cavernosos, asi como dilatacién de vena oftdlmica
superior izquierda. La presién intraocular tras la
cirugia es de 10 mm Hg y la agudeza visual es
menor de 20/200.

Palabras clave: Sindrome Sturge-Weber, heman-
gioma coroideo, hemangioma orbitario.

ABSTRACT

Case report: We present the case of a 34-year-old
man with Sturge-Weber syndrome, who presented
to the emergency room with left ocular pain and left
chronic exophthalmos. He suffered an acute glau-
coma secondary to pupillary block consequent upon
an anterior lens subluxation. Orbital contrast Mag-
netic Resonance Imaging (MRI) was performed and
he underwent intracapsular lens extraction.
Discussion: The MRI showed T2 enhanced lesions
in the left meninges, choroid, and orbit, compatible
with cavernous hemangiomas, as well as a dilated
superior ophthalmic vein. Intraocular pressure after
cataract surgery was 10 mm Hg, and visual acuity
was less than 20/200 (Arch Soc Esp Oftalmol 2008;
83: 429-432).

Key words: Sturge-Weber syndrome, choroidal
hemangioma, orbital hemangioma.

INTRODUCCION

El sindrome de Sturge-Weber es una enfermedad
rara, esporadica y congénita englobada dentro de
las facomatosis, o asociacion de lesiones cutdneas y
vasculares.
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Clinicamente se caracteriza por manchas cutineas «en
vino de Oporto» sobre el drea trigeminal, predominan-
temente sobre la rama maxilar (88%), aunque también
pueden afectarse la rama oftdlmica y/o mandibular.

Un 14% son bilaterales con mayor prevalencia de
afectacion extrafacial: angiomas leptomeningeos
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sobre la zona parietooccipital, y alteraciones oftal-
moldgicas en las que destaca el glaucoma (17%),
angiomas coroideos difusos o localizados con des-
prendimiento de retina exudativo asociado, y mads
raramente hemangiomas orbitarios de localizacién
extraconal.

Otras manifestaciones clinicas menos frecuentes
son la epilepsia (14%) y el retraso mental (1).

CASO CLINICO

Varén de 34 afos diagnosticado de Sindrome de
Sturge-Weber en la infancia, que present6 un glau-
coma agudo secundario a luxacién de cristalino a
cédmara anterior y bloqueo pupilar, por lo que fue
intervenido de urgencia.

En la exploracién se evidenciaba una mancha en
«vino de Oporto» hemifacial izquierda, en el terri-
torio de la primera y segunda ramas trigeminales,
exoftalmos severo con rechazo infero-temporal del
globo ocular e ingurgitacién marcada de vasos
epiesclerales inferiores «en cabeza de Medusa».

En la exploracién con ldmpara de hendidura se
observaba una catarata madura totalmente luxada a
la cdmara anterior en contacto con el endotelio cor-
neal con bloqueo pupilar y presién intraocular de
60 mm Hg (fig. 1), la ecografia mostraba un des-
prendimiento de retina en el polo posterior junto
con una lesion subyacente hiperecogénica.

Tras un infructuoso tratamiento médico hipoten-
sor, se decide la intervencidn, realizandose extrac-
cion intracapsular de cristalino. El fondo de ojo

Fig. 1: Imagen de polo anterior donde podemos obser-
var luxacion de cristalino con ocupacion de cdmara
anterior y vasos en cabeza de medusa sectoriales.

confirmé la sospecha de una lesién coroidea peri-
papilar nasal superior con desprendimiento de reti-
na exudativo asociado.

Se realizé una resonancia magnética nuclear
(RMN) que mostré lesiones hiperintensas en T1 y
T2 en leptomeninges de region frontoparietal
izquierda con calcificaciones y atrofia del 16bulo
frontal. Una lesion coroidea y dos lesiones orbita-
rias extraconales en cuadrante nasal superior (fig. 2)
y temporal superior (fig. 3), bien delimitadas, aso-
ciadas a dilatacién de vena oftdlmica superior.
Todas las lesiones eran compatibles con hemangio-
mas cavernosos.

Fig. 2: Imagen de resonancia magnética nuclear (RMN)
centrada en orbita izquierda donde se puede observar
lesion hipercaptante bien circunscrita localizada en
region supero-medial en relacion con la pared medial y
techo orbitario.

430 ARCH SOC ESP OFTALMOL 2008; 83: 429-432
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Fig. 3: Imagen de resonancia magnética nuclear (RMN)
de orbitas donde se aprecia una segunda lesion de simi-
lares caracteristicas de localizacion latero-superior y
posterior con respecto a la figura 2.

La presion intraocular tras la cirugia se mantuvo
entre 10 y 16 mm Hg sin necesidad de tratamiento
antihipertensivo y la agudeza visual final fue menor
de 20/200 (visién de bultos). En la actualidad las
lesiones coroideas y orbitarias siguen estables, por
lo que no precisan tratamiento.

DISCUSION

Las manifestaciones oftalmolégicas son casi
constantes en el sindrome de Sturge-Weber. Las
mads frecuentes son el glaucoma crénico secundario
a la alteracion en el retorno venoso del humor acuo-
s0, pero se han descrito otras alteraciones.

Dentro de éstas, son frecuentes los hemangiomas
coroideos, bien localizados o de forma difusa, cuyo

tratamiento es la terapia ldser o la radiacion externa
(2).

Los hemangiomas orbitarios son raros, mds fre-
cuentes por extension de angiomas coroideos o bien
hemangiomas cavernosos independientes, como en
nuestro caso, que pueden contribuir al aumento de
la presion intraocular al involucrar en su crecimien-
to a las venas oftdlmicas.

Se han reportado otros hallazgos mds infrecuen-
tes como escleritis posteriores con efusion uveal
desencadenantes de glaucoma por cierre angular
(3), fibromas osificantes juveniles de paredes orbi-
tarias (4), etc.

En nuestro caso la aparicién de un elemento agu-
do, la luxacion de cristalino a camara anterior,
representa probablemente una consecuencia del
proceso inflamatorio crénico producido por el des-
prendimiento de retina exudativo de larga evolucién
por debilidades zonulares sin asociacién directa con
el sindrome de Sturge-Weber.
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