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Síndrome em questão

Você conhece esta síndrome? *

Do you know this syndrome? *

Maria Ester Massara Café 1 Rogério da Costa Rodrigues 2 Agnella Massara Viggiano 3

RELATO DO CASO
Paciente do sexo feminino, 10 anos, faioderma,

é trazida pela mãe à procura de atendimento derma-
tológico para tratamento de “hemangioma” na face.
Desde o nascimento a criança apresenta manchas em
vinho do Porto bilateralmente na face (Figura 1) e
mucosa oral, e vem evoluindo com hipertrofia da face
à esquerda (Figura 2). Há história de glaucoma no
olho esquerdo, levando a perda da visão desse olho
aos quatro anos de idade. A criança queixa de cefaléias
freqüentes. A ressonância nuclear magnética contras-
tada com gadolínio mostra anomalia de desenvolvi-
mento venoso no hemisfério cerebelar direito, assime-
tria entre os seios venosos durais e alterações ocula-
res, mais evidentes à esquerda; o globo ocular apre-
senta dimensões levemente aumentadas e difusa alte-
ração de sinal, sugerindo material hemorrágico em
diferentes estágios de evolução (Figura 3).

FIGURA 1: Criança aos nove anos com lesões cutâneas bilaterais 

FIGURA 2: Detalhe da hipertrofia da face à esquerda

FIGURA 3: Ressonância magnética mostra alterações oculares, mais
evidentes à esquerda, com globo ocular de dimensões levemente
aumentadas e difusa alteração de sinal, sugerindo hemorragia em

diferentes estágios de evolução
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QUE SÍNDROME É ESTA?
Síndrome de Sturge-Weber

A síndrome de Sturge-Weber, também conheci-
da como angiomatose encefalotrigeminal, caracteriza-
se pela tríade de malformação capilar dérmica (man-
cha em vinho do Porto), na distribuição do primeiro
ramo do nervo trigêmio (V1: oftálmico), malformação
vascular ipsilateral do sistema nervoso central (angio-
matose da leptomeninge) e malformação vascular da
coróide ocular associada com glaucoma. Os sintomas
de maior importância incluem convulsões, hemiplegia,
retardo mental e glaucoma.1,2 O risco de se apresentar
a síndrome pode ser determinado pela distribuição da
mancha em vinho do Porto. Pacientes com a síndrome
de Sturge-Weber apresentam a lesão na distribuição V1
(oftálmico) do nervo trigêmio (Figura 4), mas podem
ter envolvimento de múltiplos dermátomos ou lesões
cutâneas mais extensas. Embora a exata inervação da
pálpebra inferior seja controversa (V1 versus V2), pare-
ce que o envolvimento de ambas as pálpebras significa
risco aumentado para a síndrome de Sturge-Weber. Em
torno de 50% dos casos, as manchas em vinho do
Porto podem ser bilaterais, embora não necessaria-
mente simétricas.3 Apenas 10% dos portadores de
mancha em vinho do Porto na área inervada pelo ramo
oftálmico apresentam a síndrome. As manchas em
vinho do Porto em outras áreas não se associam com a
síndrome de Sturge-Weber.

O acometimento do sistema nervoso central é
componente importante da síndrome de Sturge-
Weber, sendo um dos sintomas mais freqüentes a con-
vulsão, que quase sempre se inicia no primeiro ano de
vida (72% a 93%) e pode ser de difícil controle, estan-
do o início precoce, aliado a aumento de sua intensi-
dade, associado a atraso no desenvolvimento e déficit
cognitivo.3 Tão logo as convulsões começam, a crian-
ça quase sempre sofre deterioração neurológica rápi-
da e catastrófica.4 Se a ressonância magnética realiza-
da precocemente constatar angiomatose da leptome-
ninge, um seguimento cuidadoso é indicado para se
detectarem convulsões que devem ser tratadas o mais
precocemente possível, de modo a se prevenir a dete-
rioração mental. 

O envolvimento ocular ocorre em torno de 60%
dos pacientes com a síndrome de Sturge-Weber, sendo
o achado mais freqüente o glaucoma, que se pode
apresentar desde o nascimento até a quarta década de
vida,5 ser unilateral ou bilateral, sendo o último mais
comum em pacientes com manchas em vinho do
Porto bilaterais. O glaucoma está associado com mal-
formação vascular ipsilateral à vasculatura coroidal do
olho, mas também pode ser observado no olho con-
tralateral à malformação capilar cutânea. O glaucoma
congênito ou de aparecimento precoce pode levar ao
buftalmo. Tão logo se suspeite da síndrome de Sturge-
Weber, uma avaliação oftalmológica completa torna-se
mandatória para se descartar glaucoma, considerando
que o olho da criança é bastante suscetível ao aumen-
to da pressão ocular.

Crianças com lesões cutâneas faciais bilaterais
apresentam maior risco de angiomatose da leptome-
ninge (52%), quando comparadas com as que apre-
sentam lesões unilaterais (7%). Isso explica o grande
número de pacientes com a síndrome de Sturge-
Weber que apresentam lesões cutâneas bilaterais. O
risco de glaucoma também é maior quando as lesões
cutâneas são bilaterais (78%), em relação às lesões
unilaterais (7%). Pacientes com lesões cutâneas bilate-
rais devem ser considerados num grupo de pior prog-
nóstico, quando comparados com pacientes que apre-
sentam lesões unilaterais.6

Os pacientes com síndrome de Sturge-Weber
devem ter acompanhamento multidisciplinar
periódico.                                                         �

FIGURA 4: Distribuição dos ramos do nervo trigêmio na
face (V1: oftálmico; V2: maxilar; V3: mandibular)
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Resumo: A síndrome de Sturge-Weber é doença congênita esporádica composta por malformação
capilar dérmica facial na área do ramo oftálmico do nervo trigêmio, associada a malformações vascu-
lares das leptomeninges e dos olhos. Sintomas extracutâneos incluem convulsões, hemiplegia, retar-
do mental e glaucoma.
Palavras-chave: Malformações; Mancha de vinho/diagnóstico; Vasos sangüíneos/anormalidades

Abstract: Sturge-Weber syndrome is a sporadic congenital disorder characterized by dermal capillary
malformation along the first branch (ophtalmie) of the trigerminal nerve in association with vascular
malformations of the leptomeninges and eyes. The major extracutaneous symptoms include seizures,
hemiplegia, mental retardation, and glaucoma.
Keywords: Blood vessels/abnormalities; Malformations; Port-wine stain/diagnosis
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