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Resumo: INTRODUCAO: A Sindrome de Sturge-Weber, também conhecida como angiomatose
encéfalotrigeminal, € uma desordem neuro-oculocutdnea congénita. E uma doenca rara,
caracterizada por malformacdes capilares ou venosas cutaneas faciais, malformacdes vasculares,
hemangioma leptomeningeo e anormalidades oculares. DESCRICAO DO CASO: KBSR, 11
meses, sexo masculino, encaminhado a unidade de emergéncia com quadro de crise convulsiva
focal associada a vOmitos, nistagmos horizontais, desvio da comissura labial a direita e
hemiparesia completa a esquerda. Apresenta angioma facial (mancha em “Vinho do Porto”) e em
couro cabeludo bilateralmente. Exame oftalmologico compativel com glaucoma bilateral. Além
disso, apresenta atraso do desenvolvimento neuropsicomotor. Durante a internagdo, apresentou
novos episddios convulsivos. A angiotomografia de cranio demonstrou estruturas venosas
ectasiadas e tortuosas na regido da veia de Galeno e da veia basilar, além da regido parieto-
occipital direita, caracterizando drenagem anémala. Observa-se intenso realce meningeo pelo
contraste na regido parieto-occipital direita, podendo representar estase ou hemangioma
leptomeningeo. DISCUSSAO: A Sindrome de Sturge-Weber é uma desordem rara, com
incidéncia variando de 1 em 20.000 a 50.000 nascidos vivos, de carater ndo-hereditario e sem
predilecdo por sexo e/ou raca especificos. As principais manifestacdes clinicas dessa sindrome
envolvem desordens neuroldgicas, como hemangioma leptomeningeo, convulsdes, hemiparesia,
cefaleia e retardo do desenvolvimento neuropsicomotor, distirbios oculares, como glaucoma e
hemangioma de coroide, e ateracbes cuténeas, como o hemangioma facial, a cléssica mancha em
“vinho do porto”. O diagndstico é sobretudo clinico, mas exames de imagem também sdo
importantes na confirmacéo e no acompanhamento da sindrome. A ressonancia magnética é o
exame padrdo-ouro para diagnostico nesse caso. CONCLUSAO: Tendo em vista que a Sindrome
de Sturge-Weber € uma doenca pouco frequente, esse caso se mostra relevante especialmente
pela importancia do diagnéstico correto. As consequéncias de um manegjo inadequado e 0s
prejuizos na salide e desenvolvimento da crianca sdo descomunais, evidenciando a necessidade
de discusséo acerca dessa temética.
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