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RESUMEN. Introduccion. El sindrome de Sturge-Weber es una condicion esporadica asociada a mancha en Vino de Oporto al nacimiento,
angioma leptomeningeo, glaucoma, migrafia y alteracion cognitiva. Las crisis epilépticas se han reportado segun la literatura mundial en un
72-97%, con un inicio a la edad de 6 meses. La administracion de terapia anticonvulsivante resulta exitosa casi en la mitad de los casos.
Presentacion de serie de casos. Se revisd la casuistica de todos los pacientes con este sindrome registrados entre 1999-2009 en el Hospital
Infantil de México. Se encontrd 13 casos, 92% de los pacientes presentaron epilepsia, la edad promedio en el inicio de las crisis fue de 1.4
afios, en su mayoria de tipo parcial con o sin generalizacion secundaria, entre otras y con 23% de refractoriedad. Conclusion. Se encontrd
una frecuencia alta de crisis epilépticas en los pacientes con Sturge Weber evaluados, pero con una frecuencia menor de refractoriedad a lo

reportado en la literatura. Rev Med Hondur 2010;78(4):169-224.
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A pesar de que los sindromes neurocutaneos (facomatosis)
fueron reconocidas ya en el siglo antepasado de manera individual,
no fueron agrupadas sino hasta 1919 cuando Bielchowsky asocid
por vez primera la Esclerosis Tuberosa (enfermedad de Bournevi-
lle) y la neurofibromatosis (enfermedad de Von Recklinghausen)
con displasias y tendencia a la formacion de blastomas y tumores
y quistes en varios 6rganos del cuerpo. En 1923 Van del Hoeve
acufio el término phakomatosis (phakos=marca al nacimiento) para
personificar estas dos condiciones. Luego agregaron la Angioma-
tosis Retinocerebral a Von Hippel Lindau en este grupo en 1932 y
después de detectar un caso inusual de Angiomatosis Encefalotri-
geminal a Sturge Weber en 1936, se fue consolidando el grupo de
las inicialmente llamadas facomatosis.*?

En 1879 Sturge presento ante la Sociedad Médica en Londres
el caso de un paciente hemiparético con epilepsia y nevus flameus
facial asociado a buftalmos. El propuso que las manifestaciones
neuroldgicas se debian a la relacion del nevo y afeccion cerebral.
En 1912, Volland fue el primero en describir las calcificaciones
vasculares en forma de doble riel, pero no fue hasta 1922 cuando
Parkes Weber determing que las calcificaciones eran parte de este
sindrome, de ahi el nombre Sturge-Weber para este sindrome. La
combinacion de nevo vascular cutaneo (angioma capilar) y varias
formas de anomalia vascular neural, o bien sintomas neuroldgicos
asociados a dicho nevo, es suficiente para diagnosticar este sin-
drome.%*

La triada clasica del sindrome es la malformacion capilar dér-
mica, malformacion vascular ipsilateral, y malformaciones vascula-
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res en el plexo coroideo del ojo. De acuerdo con Garzon y colabo-
radores, al evaluar las tres ramas del nervio facial era la rama V1
y V2 la mas afectada en el 92% de los pacientes y Unicamente la
rama V2 'y V3 en el 6% de los mismos.® Las crisis epilépticas son
la anormalidad neurolégica mas comin asociada a este sindrome,
presentandose de 55% a 90% de los pacientes. Dos estudios en-
contraron una incidencia del 80%, siendo mas comin en pacientes
con hemangiomas faciales bilaterales; la mayoria inician en el pri-
mer afio de vida en un 75% y son parciales.®

En la mayoria de los casos las crisis epilépticas son el primer
dato que alerta al clinico sobre el compromiso neurolégico del sin-
drome. En la experiencia a lo largo de los afios, después del primer
grupo de crisis, ataca directamente el desarrollo intelectual, normal-
mente acompafiado de hemiparesia, presentando estos eventos
casi en todos los casos antes de los dos afios de edad. Algunos tra-
bajos reportados encontraron que hay remision total de las mismas
en algunos afios. La localizacion parieto-occipital de las lesiones
han dado manifestaciones parciales de las crisis, asi como mani-
festaciones visuales.! Existe un indice de refractariedad del 30%
en las crisis de este sindrome, con una gama muy variada de crisis
epilépticas, predominando las de caracter parcial, pero como varios
trabajos han documentado, también ocurren otras como ausencias
atipicas, parciales complejas, atonicas, espasmos infantiles y otras.

La epilepsia ocupa el primer lugar (63%) de los motivos de
consulta externa en el Departamento de Neurologia del Hospital
Infantil de México, correspondiendo a 3,700 consultas al afio. La
intencion de esta revision de casos es establece la frecuencia de
sintomatologia epiléptica en pacientes con Sd. de Sturge Weber
y caracterizar las manifestaciones de este complejo, con el fin de
ayudar a identificar cual de las caracteristicas y en cuales pacientes
se requiere estrategias especiales y tratamientos mas tempranos.
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Se realizd una revision de los expedientes de todos los pacien-
tes con criterios elegibles para Sindrome de Sturge-Weber y epilep-
sia que acudieron al Hospital Infantil de México “Federico Gdmez” en
el periodo de los Ultimos 10 afios (Mayo del 2000 a Mayo del 2010).
Se encontrd 13 pacientes, en su mayoria del sexo femenino (61%).
El Cuadro 1 muestra la distribucion por género en relacion a la fecha
de inicio de crisis. Estas iniciaron con una media de edad de 16.4
meses, siendo el paciente mas pequefio de un mes y el mas grande
de 4 afios. La Fig. 1 muestra la imagen de uno de los casos.

Cuadro 1. Descripcion de la muestra estudiada edad e inicio
de la epilepsia.

Sexo N % ( n':"eesi'z)'
Masculino 5 38.5 7.2
Femenino 8 61.5 9.2
Total 13 100 16.4

Este paciente present6 epilepsia y afeccion importante lep-
tomeningea sobre la superficie de los Iébulos occipital derecho y
parietal del mismo lado. En el cuerno posterior lateral derecho se
observa incremento en el volumen del plexo coroideo.

Los tipos de crisis se clasificaron en crisis parciales simples
23%, crisis parciales complejas 7.6% y crisis generalizadas 61.5%.
Solo un paciente no tenia epilepsia (7.6%). También se documento
crisis ténicas en 11.7%, espasmos infantiles 5.8% y ausencias ati-
picas en 5.8% y crisis febriles complejas 5.8%.

Los farmacos utilizados en el grupo estudiado en total fueron
11, en diferentes combinaciones, el més utilizado fue &cido val-
proic (54.5%), fenobarbital (27.2%), clobazam (27.2%), topirama-
to (18.1%), oxcarbacepina (18.1%), lamotrigina (9%),gabapentina
(9%), fenitoina (9%), carbamacepina (9%), primidona (9%), y viga-
batrina (9%). El control de la epilepsia consideradocuando se logra
tener un periodo de 6 meses 0 mas, se logré en 61.5% de los casos.
Hubo refractoriedad en 38.4 % de los pacientes.

La rama del nervio facial mayormente afectada fue la
V1(46.1%), V2(34.6%), V3(19.2%), siendo unilateral en 76.9% y
bilateral en 23.07% de los nifios. EI nimero de ramas afectadas
por paciente fue en promedio tres ramas 38.4%, dos ramas rama
30.7%y una rama 30.7%. En cuanto al I6bulo cerebral afectado, fue
occipital 16%, temporal 28%, parietal 24%, frontal 32%.

DISCUSION

Nuestra serie de casos encontrd que las crisis epilépticas son
la anormalidad neurolégica mas comdn asociada al sindrome de
Sturge Weber, afectando a mas de la mitad de los casos. En su
mayoria los pacientes fueron del sexo femenino. Se encontr6 aso-
ciacion a lesiones mas extensas, hilaterales y/o afeccion hemisfé-
rica total. El perfil encontrado es compatible con lo reportado en
la literatura, donde se describe que las manifestaciones cutaneas
predominan especialmente con la mancha en Vino de Oporto en la
rama V1 del nervio trigémino hasta el 90% y retraso mental hasta
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en el 100%, acompafiandose de otras manifestaciones como buftal-
mus, hemiparesia y hemihipertrofia.

El Sindrome de Sturge Weber tiene una frecuencia aproxima-
da de 1 en 50,000 personas, y las caracteristicas clinicas mas fre-
cuentes son la malformacion vascular de nacimiento en érea facial
usualmente la primera rama y su asociacion con epilepsia, aun mas
incrementa la probabilidad de presentar cierta patologia neurologica
si se encuentra afeccion de ambos lados de la cara o bien ciertas
malformaciones vasculares intracraneanas. En relacion a Epilepsia
se ha descrito que entre el 75 al 90% de los nifios con Sindrome de
Sturge Weber desarrollan epilepsia, en su mayoria crisis parciales
alrededor de los tres afios de edad. En ciertos estudios longitudina-
les publicados han visto que la asociacion con crisis epilépticas indi-
can mal prondstico en su evolucion y un alto indice de refractariedad.

A diferencia de otros autores nosotros encontramos que el ini-
cio de la epilepsia asociada a este sindrome ocurrié con una media
de 16.4 meses de edad comparando con otros autores que men-
cionan el inicio alrededor de los 3 afios, en nuestra poblacion hay
un inicio muy temprano edad teniendo el paciente mas pequefio un
mes de edad. La edad de inicio de nuestros casos también es similar
a la reportada en otros estudios. Kossof y col. reportaron una edad
de presentacion para las crisis de 6 meses con un rango de 0 a 26
afios, con nevo facial unilateral en el 36%, bilateral 25% y ausente
en 16%. Los tipos de crisis reportadas en dicha serie fueron hasta en
un 14% crisis parciales complejas, y en menor grado generalizadas,
espasmos infantiles, atonicas y ausencias.® Encontramos que mas
de un tercio de los casos tenian epilepsia refractaria algunos con his-
toria de status epilepticus. Se conoce que hay una alta incidencia de
estados epilépticos hasta en un 50%, y tipicamente suelen presen-
tarse como focales.*® En cuanto al tratamiento, el control terapéutico
generalmente es satisfactorio en la mitad de los casos.

El trazado EEG inter critico muestra en las formas unilaterales
una actividad de base de bajo voltaje y asimétrica, con actividad
paroxistica polimorfa. El retraso mental se observa en el 40% de
los casos. La presencia de crisis 0 la afectacion bilateral empeora la
frecuencia y severidad del retraso. La tercera parte de los pacientes
con Sindrome de Sturge-Weber pesentan hemiparesia contralateral
al angioma, excepto en aquellos pocos casos con afectacion vas-
cular bilateral. Aparece generalmente antes de los dos afios, tras
el inicio de las crisis, aunque rara vez se objetiva en los primeros

Figura 1. Resonancia magnética coronal y axial en fase T1 con gadolinio que muestra
lesién angiomatosa en el cuadrante posterior derecho.
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meses de vida. Es complejo predecir la evolucion clinica de este
paciente; a priori, la afectacion neuroldgica bilateral, la existencia
temprana de una clara atrofia cortico-subcortical, asi como la apari-
cion precoz de crisis convulsivas, aunque actualmente controladas,
empeora el prondstico.”*

Otro serie de casos en México reportd que en un grupo de 20
pacientes, el 100% presentaba retraso mental, crisis generalizadas
en su mayoria y especialmente sindrome de West en un 25%, otro
tanto con crisis parciales.® En 1998, Ruiz-Garcia y col.’® reportaron
un grupo de 30 pacientes con el sindrome, el 83% presentaba crisis
epilépticas, de predominio parcial, dos de ellos con debut en estatus
epiléptico y 5 de ellos contaba con epilepsia de dificil control, a dos
se le realizd hemisferectomia logrando el control total de las mismas.
Martinez-Bermejo, cuestionaba: ¢, Angiomatosis leptomeningea occi-
pital sin angioma facial, debe considerarse como variante del SSW.
En su serie de casos 4 pacientes con angiomatosis leptomeningea
occipital, tenian manifestaciones epilépticas y calcificaciones vascu-
lares pero sin nevo facial, considerandolas variantes del sindrome.

En aspectos de manejo, se observa que el firmaco de primera
linea fue el valproato en mas de la mitad del grupo de pacientes,
seguidos de otros como el fenobarbital y el clobazam. Se usaron
11 antiepilépticos distintos, con diferencia en la seleccion cuando
se compara con series de epilepsia en la poblacion en general y
lo citado en otros estudios de paises no industrializados donde los
de primera linea suelen ser fenitoina, fenobarbital y oxcarbacepina.
Esto se explica por el tipo de crisis mas comunes en el Sindrome de
Sturge-Weber. Aunque 38% de nuestros pacientes fueron refracta-
rios a tratamiento farmacoldgico, ninguno de ellos ha sido propuesto
para cirugfa de epilepsia por limitaciones de varios tipos.

Nuestros pacientes presentaron una gama muy variada de
crisis, como espasmos infantiles, ausencias atipicas, crisis tonicas
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axiales, un caso con crisis desencadenadas por fiebre y uno so-
lamente con crisis parciales motoras hemicorporales, esta diferen-
cia por las caracteristicas de las lesiones ya que en la mayoria de
nuestros pacientes presentaron afeccion de las tres ramas el 38.5%
de nuestro grupo. La edad temprana de inicio y la extension de las
lesiones se relacionan a mayor déficit y refractoriedad. Debe recor-
darse que el presente estudio es hospitalario y no poblacional, por
lo que algunas diferencias con otras series pueden depender del
tipo de muestra y lugar de reclutamiento.

En cuanto al prondstico, los pacientes que mas complicacio-
nes tienen son aquellos con hemiparesia, pérdida visual, glaucomay
muy importante retraso mental. Aproximadamente el 50-60% de los
pacientes cursan con retraso mental severo, esto asociado al inicio
mas temprano de las crisis o bien al mal control de las mismas.

Nuestro estudio permitio evaluar el manejo empleado en estos
casos del Hospital Infantil de México, siendo adecuado. Al analizar
la evolucion de la epilepsia asi como sus caracteristicas y comparar
con otros estudios, encontramos algunas diferencias importantes.
Es importante sefialar que en nuestra poblacion el retraso mental y
el alto indice de pacientes con epilepsia refractaria se observo mas
que en otros trabajos publicados, asi como el inicio de la epilepsia
en edades mas tempranas. Para esto influyen probablemente las
situaciones socioculturales, la desnutricion de nuestra poblacion y
la situacion econdmica familiar. Un factor que deberd evitarse es el
mal seguimiento o bien la falta de atencion de primer contacto, asi
como el subdiagndstico de este problema. Este trabajo nos deja
la informacion sobre las caracteristicas del sindrome de Sturge-
Weber, llamando la atencidn sobre la necesidad de sospechar las
complicaciones y evaluar la mejor y mas temprana terapéutica.
Debe estudiarse debidamente a este tipo de pacientes para evitar
las evoluciones catastréficas.
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SUMMARY. Introduction. The Sturge Weber syndrome is a sporadic condition associated with port wine stain at birth, leptomeningeal angio-
ma, glaucoma, migraine and cognitive impairment. Seizures have been reported in world literature in a 72-97%, with an average onset age of
6 months. The administration of anticonvulsivant drugs is successful in almost half of the cases. Series presentation.This study reviews the
case series of all patients with this syndrome registered between 1999-2009 at Hospital Infantil de Mexico. We found 13 cases, 92% of patients
presented with epilepsy, the average age at the onset of seizures was 1.4 years, mostly partial onset with/without secondary generalization,
among others, and 23% were refractory to treatment.Conclusion. A high frequency of seizures was found in the patients evaluated, but with
less refractoriness compared to what has been reported in literature. Rev Med Hondur 2010;78(4):169-224.
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