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OBJETIVOS DOCENTES

* Revisar las caracteristicas y fisiopatologia del
sindrome de Sturge-Weber.

* Correlacionar la evolucion de la fisiopatologia con
los hallazgos por imagen tipicos de la enfermedad.

* Resaltar los hallazgos que permiten un diagnostico
precoz en estos pacientes.
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Revision del tema: Definicion

* Trastorno neurocutdneo también conocido como
angiomatosis trigeminal y caracterizado por la
triada:

" Malformacién capilar facial (mancha en vino

de Oporto, MVO)

" Glaucoma

" Angioma leptomeningeo

Existen formas incompletas con solo dos
manifestaciones

* Incidencia 1/ 20000-50000 nacidos vivos [
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Sindrome de Sturge Weber

No hereditario: 80% de pacientes tienen una

mutacién somdtica activadora en el gen GNAQ !
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Sindrome de Sturge-Weber: revision
Higueros, E., Actas dermosifiliograficas, Volume

108, Issue 5, 407-417. Copyright © 2017

Embriologia

Fallo en la regresidon del plexo venoso cefdlico
primitivo (4°-8“ semana de gestacidn): La proximidad
embrioldgica del ectodermo destinado a formar el
drea superior de la piel de la cara con la parte del
tubo neural que formara el drea parieto-occipital del
cerebro, podria explicar la asociacién de la MVO

facial con el angioma leptomeningeo 3
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Clinica: manifestaciones
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*  Malformacién capilar o venular = mancha en vino de

Oporto o nevus flammeus
* Hipertrofia de partes blandas

* Hipertrofia ésea

Sturge-Weber Syndrome: A Review
Higueros, E., Dermatology (Actas Dermo-
Sifiliograficas, English Edition), Volume
108, Issue 5, 407-417 Copyright © 2017

NEUROLOGICAS

* Convulsiones: 90% en < 2 afios 4

* Hemiparesia lentamente progresiva
* (efaleas

* Retraso del desarrollo

* Episodios stroke-like

* Detectos del campo visual

OFTALMOLOGKAS Glaucoma, hemangioma coroideo,

heterocromia del iris, desprendimiento de retina, estrabismo

hormona del crecimiento, hipotiroidismo central

ENDOCRINAS: disfuncion hipotdlamo-hipofisaria, déficit de
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Sindrome de Sturge Weber (SSW
FISIOPATOLOGIA

DISPLASIA Drenaje Desequilibrio Isqguemia L
. ., . . Gliosis, atrofia,
VASCULAR microvenular de la perfusion Estasis venoso progresiva en calcificaciones
LEPTOMENINGEA anomalo cerebral areas afectadas
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Displasia
leptomeningea
microvenular

Drenaje
anomalo
Estasis venoso

Atrofia cerebral

ipsilateral

Calcificaciones
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Fisiopatologia del SSW:
HALLAZGOS EN IMAGEN
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e Minusculas estructuras venosas superficiales
e Hiperintensidad de surcos en FLAIR
e Captacion leptomeningea
/
. . A
e Ausencia de venas superficiales
e Sistema venoso profundo prominente
e Hiperplasia de plexos coroideos
/
\
e Pérdida de volumen cerebral
/
\
Hipodensidad en TC
Hipersenal T2 en sustancia blanca
/
\

Hiperdensidades giriformes en TC
Hiposenal en secuencias T2 gradiente

-
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SSW

\/ e Minusculas estructuras venosas superficiales
I IENE

leptomeningea
microvenular

Pequenas penetran en la profundidad de los surcos y obliteran el
espacio subaracnoideo.
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Displasia
leptomeningea
microvenular

SSW

e Minusculas estructuras venosas superficiales
e Hiperintensidad de surcos en FLAIR
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SSW

e Minusculas estructuras venosas superficiales
Displasia e Hiperintensidad de surcos en FLAIR

SaelylnIhiEl o Captacion leptomeningea
microvenular
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SSW

e Minusculas estructuras venosas superficiales
Displasia e Hiperintensidad de surcos en FLAIR

Saelylnii=el o Captacion leptomeningea
microvenular

e Ausencia de venas superficiales

Drenaje
anomalo
Estasis venoso
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La ausencia de un sistema venoso superficial funcional resulta en un
drenaje andmalo hacia el sistema venoso profundo con dilatacién de las
venas medulares (4) y subependimarias (3).
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SSW

e Minusculas estructuras venosas superficiales
Displasia e Hiperintensidad de surcos en FLAIR

Saelylnii=el o Captacion leptomeningea
microvenular
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e Ausencia de venas superficiales

, e Sistema venoso profundo prominente

Drenaje
anomalo

Estasis venoso
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SSW

e Minusculas estructuras venosas superficiales
Displasia e Hiperintensidad de surcos en FLAIR

Saelylnii=el o Captacion leptomeningea
microvenular

e Ausencia de venas superficiales
, e Sistema venoso profundo prominente
Drenaje

anémalo e Hiperplasia de plexos coroideos
Estasis venoso
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SSW

e Minusculas estructuras venosas superficiales
Displasia e Hiperintensidad de surcos en FLAIR

Saelylnii=el o Captacion leptomeningea
microvenular

e Ausencia de venas superficiales
, e Sistema venoso profundo prominente
Drenaje

anémalo e Hiperplasia de plexos coroideos
Estasis venoso

\/ e Pérdida de volumen cerebral

Atrofia
cerebral
ipsilateral

El estasis venoso superficial produce hipoxia venosa crénica
y atrofia del parénquima cerebral.
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SSW

e Minusculas estructuras venosas superficiales
Displasia e Hiperintensidad de surcos en FLAIR

Saelylnii=el o Captacion leptomeningea

microvenular
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e Ausencia de venas superficiales
, e Sistema venoso profundo prominente
Drenaje

anémalo e Hiperplasia de plexos coroideos
Estasis venoso

e Pérdida de volumen cerebral

Atrofia
cerebral
ipsilateral

\/ Hipodensidad en TC

Hipersenal T2 en sustancia blanca

Gliosis
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SSW

e Minusculas estructuras venosas superficiales
Displasia e Hiperintensidad de surcos en FLAIR
Saelylnii=el o Captacion leptomeningea

microvenular

e Ausencia de venas superficiales

, e Sistema venoso profundo prominente
Drenaje

anémalo e Hiperplasia de plexos coroideos
Estasis venoso

Atrofia e Pérdida de volumen cerebral

cerebral
ipsilateral

Hipodensidad en TC
Hipersenal T2 en sustancia blanca

Gliosis

Hiperdensidades giriformes en TC
Hiposenal en secuencias T2 gradiente

Calcificaciones
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Otros hallazgos:
¢ mielinizacion precoz?

CASO 1: Vardén de 1 mes de vida con mancha en vino de Oporto
facial.

Hipointensidad de senal T2 difusa en hemisferio cerebral derecho
respecto al contralateral, sin otros signos caracteristicos de SSW.
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Otros hallazgos:
¢ mielinizacion precoz?

CASO 2: Controles en paciente diagnosticado de SSW.
Hiposenal en hemisferio izquierdo con desarrollo de dilatacién

de venas medulares y subependimarias (flechas) en las RM
posteriores.
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La hipointensidad de senal T2 no se correlaciona

con hipersenal en T1 por mielinizaciéon precoz.
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Otros hallazgos:
hipointensidad de senal en T2

Estasis venoso

Aumento de concentracion local

relativa de deoxihemoglobina

La deoxihemoglobina es
pa rqmqgnéﬁcq N prcduce Oxihemoglobina Deoxihemoglobina
hipointensidad en T2

Signo precoz de SSW en el
cerebro inmaduro
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Otrus técnicas: AngioRM por

contraste de fase

Eiemplo de
normalidad

SSW con

afectacion del
hemisferio
cerebral derecho
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Otras tecnicas: AngioRM por
contraste de fase

Habitualmente mejor visualizacion en secuencias 3DT 1
con gadolinio infravenoso



=7 RS

se Ra m

Sociedad Espanola de Radiologia Mpd 1ca

Congreso Nacnonal

A
1AYO

34

Otrus técnicas: Venogrufiu por
RM mediante técnica BOLD
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Eiemplo de imagen BOLD en anomalia del desarrollo
venoso cerebeloso derecho.

» En el SSW podria permitir un diagnoéstico precoz
anterior a las alteraciones en RM convencional.
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Otras tecnicas

La espectroscopia por RM es inespecificq,
encontrando disminuciéon del NAA y/o aumento
de Cho, que reflejan la pérdida neuronal y
desmielinizacion secundaria a las crisis convulsivas
recurrentes.

En perfusion por RM podriamos apreciar
hiperperfusidn en el drea de la displasia vascular
durante el primer ano de vida. Posteriormente el
patron resulta en hipoperfusion, acelerado por
las crisis y progresiva hipoxia en el paréngquima
subyacente.

La PET con FDG muestra hipometabolismo
cortical en la mayoria de los pacientes con SSW
establecido.
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CONCLUSIONES

» El sindrome de Sturge-Weber tiene unos

hallazgos caracteristicos en imagen

* Realce leptomeningeo

e Calcificaciones
e Atrofia

» La RM es la modalidad de imagen de eleccién

» El diagnéstico por imagen puede ser dificil en el
primer ano de vida, debemos conocer los
posibles hallazgos precoces:

* Hipointensidad de senal T2 difusa en
lado afecto

e Secuencias BOLD
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