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Resumo: Introducéo: A Sindrome de Sturge-Weber(SSW) é uma doenca neurocutanea, rara e de etiologia
desconhecida, caracterizada pela presenca de nevus cutaneo tipo mancha em vinho do porto no 1°
e 2° ramos do nervo trigémeo associada a angiomatose leptomeningea e anormalidades na
vasculatura ocular. A angiomatose leptomeningea pode se associar a0 surgimento de
calcificagdes e atrofia do parénquima cerebral adjacente, geramente é unilateral, ipsilatera ao
hemangioma facial. A SSW inclui angiomatose leptomeningea e nevus cutaneo, podendo
apresentar epilepsia, retardo mental, hemiparesia e glaucoma. Na tipo 2, ndo ha envolvimento
cerebral, enquanto natipo 3, ha angiomatose leptomeningea sem nevus cuténeo. Relato de caso:
E.SV. 2 anos, feminina, pais ndo consanguineos, gestacdo e periodo neonatal sem
intercorréncias, desenvolvimento neuropsicomotor adequado, apresentou crises convulsivas
afebris desde o primeiro ano de vida. Foram 4 episodios com intervalos de 3 meses, sendo o
ultimo deles com estado de mal convulsivo. A cada evento, procurou o PS referindo quedas,
interpretado como TCE. Na ocasido, identificada hemorragia parenquimatosa na TC de cranio.
Entre os eventos, ndo fez uso de droga anti-epiléptica. Ao exame neuroldgico, sem nevus
cutaneo, notadas marcha ceifante e hemiparesia completa a esquerda. A neuroimagem revelou
angiomatose leptomeningea, sendo diagnosticada SSW tipo 3. Discussdo: SSW esta entre as
sindromes neurocutaneas mais importantes com comprometimento vascular do sistema nervoso
central. E comum o erro diagnéstico causado pelas calcificagfes associadas ao desconhecimento
da angiomatose. Da mesma forma, o desconhecimento da existéncia de SSW tipo 3, na qual ndo
ha nevus cutaneo, € mais um motivo ao provéavel subdiagndstico. Menos de 30 casos de SSW
sem mancha facial foram descritos na literatura. Conclusdo: A SSW tipo 3 deve ser lembrada e
investigada em todas as criangas que apresentarem convulsdes e calcificagdes cerebrais
unilaterais. Provavelmente ndo sgjatdo rara assim.
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