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Resumo: A sindrome de Sturge-Weber (SSW) € uma disfuncéo vascular rara, cujo diagnostico geramente
€ suspeitado por mancha facial vinho do porto e confirmado com exame de imagem cerebral
mostrando angiomatose leptomeningea. O objetivo desse trabalho é relatar um caso raro de
Sindrome de Sturge-Weber diagnosticada em uma paciente sem 0 acometimento cuténeo tipico
dessa condicéo. Estudo do tipo relato de caso clinico. Paciente do sexo feminino, 2 anos de idade,
parda, previamente higida, encaminhada a servico de emergéncia referéncia em neurologia
infantil por ter apresentado episddio convulsivo focal, sem febre ou outros sinais de infec¢do na
ocasido. Seu historico de pré-natal e nascimento era normal e ela ndo manifestava alteractes de
desenvolvimento, ndo tinha antecedentes familiares de doencas neuroldgicas e era filha de pais
n&o consanguineos. Essa crianca possuia féacies atipica, auséncia de manchas na pele e os demais
elementos do exame fisico também estavam normais. Uma avaliagdo laboratorial foi realizada
(hemograma e bioguimica) e ndo evidenciou ateracOes. Ademais, a paciente foi submetida a
ressonancia de encéfalo com contraste que revelou reducdo volumétrica parietoccipital a
esquerda, com acentuacdo dos sulcos corticais, pequenas areas focais de baixo sinal em T2
(possiveis calcificagbes) e realce leptomeningeo nessa mesma regido, achado presente na
Sindrome de Sturge-Weber. Apo0s isso, foi prescrito medicagdo anticonvulsivante e realizado
encaminhamento para avaliacdo oftalmoldgica e segmento ambulatorial com a neuropediatria. A
Sindrome de Sturge-Weber é um disturbio vascular congénito raro que cursa com manifestacbes
cutaneas (mancha plana rosa, vermelha ou purpura em regifes faciais inervadas pelo nervo
trigémeo), manifestagbes oculares (principalmente glaucoma) e cerebrais (angiomatose da
leptomeninge que tem como principal consequéncia epilepsia e ateragdes do desenvolvimento).
A mancha facial vinho do porto, apesar de ndo ser condicdo essencia da sindrome, é o achado
mais frequente. Portanto, diagnosticar SSW sem o0 nevo facial classico, como ocorreu no caso
relatado, é raro. Nesse sentido, ressalta-se a relevancia das caracteristicas do exame de imagem
na identificacdo dessa doenca e a importancia da sua suspeicdo mesmo diante de quadros
atipicos. Por fim, é importante salientar que o diagnostico oportuno da Sindrome de Sturge-
Weber é necessario para ingtituicio do segmento clinico adequado, o que inclui o
referenciamento para avaliacdo oftalmol dgica e reavaliagdes periddicas com o neuropediatra.
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