
194

Síndrome de Sturge-Weber e suas
repercussões oculares: revisão da literatura

Sturge-Weber syndrome and its ocular effects: a review

Louise Rodrigues Candido Figueiredo1, Fernando José da Silva Filho2, José Ricardo Carvalho Lima Rehder3

RESUMO

A síndrome de Sturge-Weber (SSW) é uma desordem neuro-oculocutânea, rara e congênita. Esta facomatose,
também conhecida como angiomatose encéfalotrigeminal, é definida pela tríade clássica: hemangiomas cutâneo, meníngeo e
ocular. Apesar de sua apresentação típica, formas incompletas não são incomuns. O glaucoma está frequentemente presente
e seus mecanismos fisiopatológicos permanecem incertos. Talvez por isso, o manejo clínico e cirúrgico do glaucoma associado
à síndrome de Sturge-Weber (GSSW) seja um desafio para a prática oftalmológica, muitas vezes com resultados
desapontadores. Apresentamos uma revisão da literatura com ênfase no GSSW, sua patogênese e perspectivas terapêuticas.

Descritores: Síndrome de Sturge-Weber/fisiopatologia; Angiomatose; Glaucoma

ABSTRACT

The Sturge-Weber syndrome (SWS) is a rare congenital neuro-oculocutaneous disorder. This phacomatosis, also known
as encephalotrigeminal angiomatosis, is defined by the classic triad: cutaneous, meningeal and ocular hemangiomas. Despite its
typical presentation, incomplete forms are not uncommon. Glaucoma is often present and their pathophysiological mechanisms
remain uncertain. Pherhaps this is why the clinical and surgical management of glaucoma associated with Sturge-Weber syndrome
(GSSW) is a challenge for the ophthalmic practice, often with disappointing results.  We present a literature review with emphasis
on GSSW, its pathogenesis and therapeutic perspectives.
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INTRODUÇÃO

Asíndrome de Sturge-Weber (SSW) faz parte do
vasto conjunto de doenças classificadas como
facomatoses ou hamartomatoses que são ca-

racterizadas pela presença de tumores congênitos origi-
nados de tecido normalmente encontrado na área en-
volvida(1).

Também conhecida como angiomatose
encefalotrigeminal ou angiomatose encéfalofacial(2) é
definida pela tríade clássica: hemangiomas cutâneo,
meníngeo e ocular(3). O glaucoma está freqentemente
presente(4,5). Apesar de sua apresentação típica, formas
incompletas não são incomuns(3).

Apesar de ser congênita, nenhum padrão de he-
reditariedade foi estabelecido(2) e não há predileção por
raça ou sexo(5,6). Ocorre em uma frequência de aproxi-
madamente 1 para 50.000(4), contudo sua exata incidên-
cia não foi determinada(  7).

História
Glaucoma associado à angiomatose facial foi pela

primeira vez relatado por Shirmer em 1860(2,3). Contudo,
Sturge, em 1879, foi o primeiro a descrever um caso com
todas as alterações primárias da síndrome: paciente com
nevus flameus, glaucoma ipsilateral e crises convulsivas,
cujas manifestações neurológicas ele atribuía a uma le-
são vascular encefálica semelhante à facial(6, 8). Esta te-
oria pôde ser confirmada posteriormente através de
necropsias por Kalischer( 7). Os achados radiológicos da
síndrome, caracterizados por linhas sinusoidais e de du-
plo contorno acompanhando a lesão encefálica, foram
documentados em 1922 por Weber(9). Em homenagem
aos pesquisadores que mais contribuíram para o seu co-
nhecimento, a tríade é ainda hoje referida como síndrome
de Sturge-Weber(10).

Patogênese
Cento e cinquenta anos após a primeira descrição

da SSW, permanecem incertos os seus mecanismos
fisiopatológicos(6,11).

Anormalidades cromossomiais foram detectadas
em células de angiomas encefálicos e dérmicos de doa-
dores portadores da SSW(12).

O desenvolvimento embriológico anormal pare-
ce estar envolvido( 8). Na 6ª semana de vida intrauterina,
na região do ectoderma responsável por formar a pele
facial, começa a se desenvolver o plexo venoso cefálico
primitivo( 7). Essa proliferação vascular habitualmente
regride na nona semana. A falha na regressão desse plexo

primitivo resulta em tecido vascular residual que for-
mará os angiomas em leptomeninge, face e coróide(5).
Acredita-se que a associação entre as malformações
vasculares em face e no cérebro se deva à estreita proxi-
midade entre o ectoderma facial e a porção cefálica do
tubo neural(13). A intensidade desse processo e sua ex-
tensão para tecidos adjacentes são os responsáveis pela
variedade de expressões da síndrome(5,6).

Postula-se que, durante a embriogênese, complexas
interações moleculares da matriz extracelular, fenômenos
vasoativos, assim como alterações no processo de inervação
dos vasos estejam implicados na etiopatogênese da doen-
ça e em suas consequências(14).  Diferenças estatisticamen-
te significantes foram documentadas quanto à expressão
da fibronectina em vasos sanguíneos de pele e cérebro de
pacientes com SSW em relação aos de pacientes apenas
com epilepsia(15).  A fibronectina tem ação importante na
angiogênese e participa dos processos de inervação e
remodelamento venoso.  Um estudo morfológico demons-
trou que hemangiomas craniofaciais apresentam expres-
são diminuída de fibras adrenérgicas, especialmente as do
tipo ß(16).

Manifestações cutâneas
O angioma facial é uma malformação capilar/

venosa plana ou com ligeiro relevo, que pode crescer
proporcionalmente com a criança e não costuma regredir
espontaneamente(7) . Estão quase sempre presentes na
SSW e, habitualmente, são craniais (98%, cranial; 52%,
extracranial)(17). Em uma série de 55 casos examinados(18),
35 (63,5%) apresentavam angioma facial unilateral; 17
(31%), bilateral e ausente em 3 (5,5%).

Também conhecidos como nevus flameus ou man-
cha em vinho-do-porto, em regra, estão presentes ao nas-
cimento e se apresentam inicialmente claras e rosadas,
tornando-se mais escurecidas com o avançar da idade(6, 8).

Acometem com maior frequência a distribuição
do primeiro e segundo ramos do nervo trigêmeo (V1 e
V2), podendo eventualmente estenderem-se até regi-
ões cervicais superiores e dorso(2,3). A localização do
angioma facial em V1é um fator de risco já definido
tanto para o desenvolvimento de glaucoma como para
manifestações neurológicas(11).

Manifestações neurológicas
O hemangioma leptomeníngeo é uma anomalia

vascular intracraniana que afeta a microvasculatura
cefálica, ocorrendo ipsilateralmente à lesão cutânea(19).
Localizada na pia-máter, aparece com maior frequência
nas regiões occipital e parietal, podendo afetar outras
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regiões ou os dois hemisférios(3,4).
As manifestações neurológicas são causadas não

só pela presença das malformações vasculares, mas tam-
bém pelas consequentes alterações provocadas pela
estase(20). A hipóxia leva a perturbações no equilíbrio
ácido-básico e dano tecidual, desencadeando os proces-
sos de calcificação cerebral e gliose que já são observa-
dos a partir do primeiro mês de vida e têm um comporta-
mento progressivo.  O suprimento sanguíneo diminuído
no hemisfério acometido causa destruição progressiva
do parênquima e subsequente atrofia, epileptogênese e
deficits neurológicos(21).

As alterações mais frequentes são convulsões, re-
tardo mental, cefaléia, hemiplegia e hemianopsia(20,21).
Na maior série de casos já realizada em pacientes com
SSW(22), um total de 171 indivíduos foram observados
convulsões em 80% (87% com  angioma facial bilateral
e 71%, unilateral). As convulsões parecem ser um fator
de risco para retardo mental e alterações emocionais e/
ou do comportamento(17-22).

A tomografia computadorizada é muito usada
para estudos de imagem, porém o padrão-ouro estabele-
cido é a ressonância magnética(2,3,20). Densas calcificações
intracranianas, afetando áreas corticais parieto-occipitais,
reforço do angioma após a administração de contraste e
atrofia são as alterações mais comumente observadas(23).

O tratamento cirúrgico precoce controla a epi-
lepsia, porém não exerce controle satisfatório em rela-
ção às outras manifestações neurológicas(18).

Manifestações oculares
O envolvimento ocular na SSW inclui glaucoma

e malformações vasculares na conjuntiva, na episclera,
na coróide e na retina(24-26). Em uma pesquisa sobre ma-
nifestações oculares na SSW com 55 pacientes, 69% apre-
sentaram hemangioma conjuntival ou escleral e 55%,
em coróide(27).

Os hemangiomas da coróide são caracteristica-
mente difusos, unilaterais e ipsilaterais a outras altera-
ções da síndrome. Contudo, angiomas bilaterais(28) ou cir-
cunscritos podem apresentar-se como manifestações
menos usuais(25,29). Histologicamente exibem padrão
misto, capilar e cavernoso, levando ao espessamento da
coróide(30). Alterações secundárias incluem ossificação,
gliose(30), edema cistóide, descolamento de retina e de-
generação do epitélio pigmentar retiniano(28,30).

O reconhecimento do angioma de coróide nem
sempre é fácil(6) e podemos usar de vários recursos auxi-
liares no diagnóstico, como ultrassonografia(28),
angiografias fluoresceínica e com indocianina verde(31),
tomografia computadorizada e ressonância magnéti-

ca(32). O tratamento pode ser realizado com
fotocoagulação, terapia fotodinâmica, radioterapia ex-
terna e próton terapia(6,33-35).

Outras anormalidades oculares como hete-
rocromia de íris, descolamento de retina, estrabismo,
hemianopsia homônima(24), facomatose pigmento
vascular(36), neovascularização de íris, luxação de crista-
lino(37) e coróide(38) já foram relatadas e são bem menos
comuns. Ambliopia e descolamento regmatogênico de
retina são causas oculares de baixa acuidade visual(33).

Glaucoma
Epidemiologia

O glaucoma é a mais importante alteração ocu-
lar na SSW(39) e sua incidência varia de 30 a 70%(1,6,17,22,39).
Destes, 60% desenvolvem glaucoma precoce (antes dos
2 anos de idade), enquanto os outros 40% podem
manifestá-lo a qualquer momento entre a infância e a
idade adulta(40).

O GSSW, em regra, é unilateral e ipsilateral à
mancha em vinho-do-porto(13,20). Costuma ocorrer quando
o angioma envolve a região do primeiro e segundo ramos
do V par craniano(39), principalmente se houver acometi-
mento conjunto das pálpebras superior e inferior(24). Na
série de casos já reportada anteriormente(22), 48% dos
indivíduos apresentaram glaucoma, sendo unilateral em
67% deles. Ainda neste estudo, dos pacientes com
glaucoma, 92% apresentaram nevus flameus em V1 e V2
e 8%, apenas em V1. O diagnóstico foi feito no primeiro
ano de vida em 61% dos casos e até os 5 anos em 72%.

Patogênese
A teoria da dupla origem propõe como causas

básicas do GSSW um defeito de desenvolvimento do
segmento anterior associado à presença de múltiplas
malformações arteriovenosas que, em conjunto, levam
ao aumento da pressão intraocular (PIO) por provocar
alterações no fluxo do humor aquoso(41). As malformações
no ângulo da câmara anterior provocam a obstrução ao
escoamento do aquoso(39,42), enquanto a presença de shunts
arteriovenosos no hemangioma aumenta a pressão ve-
nosa episcleral (PVE)(43,44).

Vários estudos histológicos documentaram as al-
terações congênitas no ângulo: anomalia parcial do de-
senvolvimento do ângulo da câmara anterior(45); anor-
malidades no desenvolvimento do canal de Schlemm e
no tecido conectivo justacanalicular(46); desenvolvimen-
to insuficiente do esporão escleral, espessamento uveal,
inserção anterior da raiz da íris na base do trabeculado(41);
alterações senis no trabeculado, semelhantes às
verificadas em glaucoma crônico de ângulo aberto(47).
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Quando o glaucoma se manifesta ao nascimento ou
infância, ambos os componentes parecem estar presentes;
e, se surge mais tardiamente, o componente hemodinâmico
é predominante(39). A presença de dilatação das veias
intraesclerais e efusão supraciliar foi demonstrada através
de estudo ultrassonográfico em portadores da síndrome.
Segundo este estudo, a efusão supraciliar seria uma mani-
festação crônica da PVE elevada, o que reforçaria a hipó-
tese da sua participação no mecanismo do GSSW(43).    Uma
pesquisa mais recente documentou a presença de efusão
supraciliar em oito (88,9%) de nove olhos com glaucoma,
corroborando esta hipótese(10).

Outras teorias menos populares, como a teoria
neural, propõe a ocorrência de distúrbios congênitos na
inervação simpática dos vasos dos hemangiomas, provo-
cando dilatação, transudação e estase(6).

Tratamento
A contribuição de cada mecanismo fisiopatológico

como causa do GSSW varia de paciente para paciente,
por isso seu manejo, em regra, é difícil e deve ser indivi-
dualizado(48).  Pacientes com SSW apresentam alta inci-
dência de falência ao tratamento clínico(39, 49). Os melho-
res resultados com medicações são vistos no GSSW de
aparecimento tardio (após 2 anos de idade); nos casos
em que prevalece a forma congênita as intervenções
cirúrgicas geralmente são necessárias(41)

Os ß-bloqueadores, inibidores da anidrase
carbônica, mióticos e agonistas α2-adrenérgicos são ro-
tineiramente usados, mas não há estudos específicos dis-
poníveis sobre a eficácia dessas drogas.

Acredita-se que os análogos de prostaglandinas
possam diminuir a PIO no GSSW por aumentar a saída
de humor aquoso pelas vias de drenagem  úveoescleral
(48,50, ). Foi descrita a diminuição média de 8,8 mmHg na
PIO em 2 (28%) de uma série de 6 pacientes com SSW
em uso de Latanoprost ocular tópico, ambos com
glaucoma de início tardio. O GSSW havia se manifesta-
do precocemente (0 a 2 anos) em todos os não
respondedores(50).  Apesar da sua eficácia, essas drogas
apresentam efeitos colaterais que não devem ser des-
prezados(48).  Efusão uveal com descolamento exsudativo
subtotal de retina induzido pela administração tópica de
Travoprost já foi descrita(48), assim como o ingurgitamento
dos vasos episclerais e provável aumento do risco cirúr-
gico em pacientes em tratamento com essa droga(51).

Os bloqueadores dos canais de cálcio parecem exer-
cer algum efeito hipotensor na PVE. Abreu et al.  mostra-
ram que a instilação de Verapamil 0,25% tópico em olhos
normais diminui a PIO e a PVE de forma significativa,
principalmente após a segunda semana de tratamento(52).

O controle clínico é insatisfatório em cerca de um
terço dos casos e pode ter um manejo cirúrgico bastante
difícil devido à intensa neovascularização do ângulo(33).
A técnica de escolha é discutível(39).

Goniotomia e trabeculotomia devem ser preferi-
das se à gonioscopia forem observadas defeitos de desen-
volvimento da câmara anterior(53). Apesar de serem pro-
cedimentos seguros e efetivos, não costumam apresentar
resultados tão bons quanto os das cirurgias filtrantes(54-58),
e podem necessitar de várias reintervenções. Olsen, em
estudo retrospectivo de 14 pacientes com SSW, observou
que necessitaram de um segundo procedimento 2/3 dos
olhos que fizeram goniotomia e metade daqueles subme-
tidos à trabeculotomia(59).

A trabeculectomia parece ser a técnica que ofe-
rece os melhores resultados(60,61), e sua execução associ-
ada ao uso de antimetabólitos como 5-fluoracil e
Mitomicina C vem sendo uma técnica promissora para o
tratamento do glaucoma refratário nessas crianças(62).

Estudos recentes têm apontado os procedimentos
combinados (trabeculotomia-trabeculectomia) como a pri-
meira escolha cirúrgica para esses pacientes(63,64). A casuística
de Mandal apontou 100% de sucesso no controle da PIO em
pacientes acompanhados em média 27,6 meses(40).

No entanto, pacientes com SSW quando submetidos a
essas cirurgias podem apresentar graves complicações, como
hemorragia expulsiva coroidal(45) e efusão coroidal maciça,
provocadas pela rápida diminuição da PIO intraoperatória
e subsequente efusão de líquido pelos frágeis vasos do
hemangioma(65). Complicações no intraoperatório e pós-ope-
ratório de trabeculotomia-trabeculectomia realizadas em
18 olhos de 16 pacientes com SWW foram descritas por
Agarwal( 64): hifema em quatro olhos (22,2%); perda vítrea
em três (16,7%); descolamento de coróide em três (16,7%)
e hemorragia vítrea em um (5,6%).

Outras técnicas cirúrgicas também têm sido des-
critas, como a esclerectomia profunda não penetrante(66)

e os implantes de drenagem(55,58). Uma pesquisa apre-
sentou probabilidade acumulada de 79% de sucesso no
controle da PIO após a cirurgia de implante da válvula
Ahmed  em 24 meses; 59% em 42 meses e 30% em 60
meses( 57), e a aplicação dessa mesma válvula associada
a um mantenedor de câmara anterior diminuiu o risco
de efusão supracoroidal e hemorragia expulsiva(54).

DISCUSSÃO

 Com nossa revisão, percebemos que apesar de
não se conhecer com exatidão a incidência da SSW( 7),
ela não é insignificante, seja pela sua frequência(4) seja
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pela severidade das suas manifestações clínicas(22,24,39) e
dificuldades encontradas em seu manejo(33).

Na literatura os artigos se dedicam principalmen-
te ao diagnóstico, tratamento clínico e cirúrgico do GSSW,
cujos resultados são, em geral, insatisfatórios quando
comparados a outros tipos de glaucoma. O grande nú-
mero de complicações cirúrgicas traz grandes desafi-
os(45,65,69). Awad(  48) referiu sucesso no tratamento clínico
de 7 dos 22 olhos estudados. Dos 15 olhos que exigiram
cirurgia, 3 apresentaram baixa de visão devido a com-
plicações pós-operatórias, que o fez propor que o trata-
mento clínico deveria ser a primeira escolha.

Os mecanismos fisiopatológicos da SSW perma-
necem mal compreendidos(6,11). Estudos moleculares su-
gerem que a expressão anormal de proteínas da matriz
extracelular nos vasos sanguíneos dos hemangiomas,
assim como sua inervação anômala estejam diretamen-
te relacionados à etiopatogênese da doença(14). Especu-
la-se ainda que fatores ambientais ou genéticos possam
estar diretamente envolvidos(12). Como causas do GSSW
existem várias teorias, dentre as mais aceitas estão as
anomalias de desenvolvimento do seio camerular e/ou
a elevação da pressão venosa episcleral, provavelmen-
te ambas(41).

Todavia, poucos pesquisadores têm se empenha-
do em compreender a origem da doença e os elementos
intimamente a ela implicados.

CONCLUSÃO

Apesar da incidência da SSW não ser elevada,
sua morbidade é significativa. Faltam estudos na litera-
tura que esclareçam pontos cruciais desta doença. Co-
nhecer os pormenores dessa cadeia fisiopatológica po-
deria ser de extrema importância para a prática clínica,
norteando quanto a métodos terapêuticos mais eficien-
tes e permitindo melhores perspectivas de prognóstico.
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