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Trabalhos Cientificos

Facomatose Ceseoflamea Tipo lib Associada A Sindrome De Sturge-Weber Completa Bilateral

AMADEU JOSE RODRIGUES QUEIROZ (FACULDADE DE MEDICINA DE SAO JOSE DO
RIO PRETO)

As malformacBes vasculares resultam de erros na morfogénese dos canais capilares, venosos,
arteriais e/ou linfaticos durante a vida embrionaria. As malformagdes vasculares permanecem por
toda vida e podem crescer desproporcionalmente ao longo do tempo. Além disso, ocasionalmente
sd0 encontradas juntamente com outras anormalidades como parte de uma sindrome complexa.
Descreveremos uma sindrome completa em um contexto raro.Paciente do sexo masculino
nascido a termo com 37 semanas e 4 dias, sem intercorréncias na gestacao, apresenta manchas
eritematosas vermelho-brilhantes em face bilateralmente, simetricamente, poupando
simetricamente areas do mento e mandibula, onde ha pele normal. As manchas eritematosas
vermelho vivo descem da face em direcdo ao territério dos nervos radiais, contornando um xale,
também afeta o abddmen, genitais, pés, pernas e costas, no hemitorax esquerdo desaparece
gradualmente. Maculas azul-acinzentadas intercaladas sdo observadas no tronco e membros. Nao
ha envolvimento da mucosa oral, semimucosa, unhas e cabelos. N&o ha formacdo de papulas e
vesiculas. Nao ha evidéncia de manchas lineares violetas ou azuladas ou vascularizacdo
proeminente. Com base na aparéncia clinica, hipotetizou-se a facomatose cesoflameosa tipo 11
com manchas vinho do Porto. Uma investigagdo de envolvimento sistémico foi realizada. Havia
envolvimento ocular bilateral por glaucoma, a ressonancia cerebral mostrou alargamento dos
espacos liquoricos extra-axiais na periferia das regides frontoparietal, insular e tempora. Ha
proeminéncia venocapilar diploica parietooccipital, com possivel comunicacdo dural. Com base
nos achados, trata-se de facomatose ceseoflameal tipo 1IB associada a forma completa da
sindrome de Sturge-Weber. A administracdo profilatica de aspirina foi iniciada para reduzir a
frequéncia de episddios semelhantes a acidentes vasculares encefdlicos e convulsdes. No
seguimento, o paciente desenvolveu macrocefalia. Ressonancia magnética de controle, com dois
meses de vida, mostrou aumento do alargamento dos espacos liquoricos extra-axiais nas regides
frontotemporoparietais bilateralmente, podendo corresponder a higromas.A sindrome de Sturge-
Weber € uma doenca neurolégica esporadica na qual uma mancha vinho do Porto facial esta
associada a anomalias leptomeningeas/cerebrais ipsilaterais e vasculares oculares. A presenca de
todos os trés componentes constitui diagnédstico de sindrome de Sturge-Weber completa. O
mosaicismo devido a uma mutagdo ativadora somética no GNAQ representa a causa de
ambos.Essa caso ressalta a importancia da Dermatologia Pediétrica na investigacéo de pacientes
em idade neonatal que apresentou manchas. As manchas em idade neonatal podem se relacionar a
condic¢des benignas como manchas mongdlicas ou demonstrar erros de migragcdo de melandcitos
ou malformagdes vasculares que tem impacto impar em diagndsticos sistémicos.
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