DE OUTUBRO

DE 2024

I |:r'.p|:I:._1.|;|I,r1:.|
FLORIANOPOLIS - SC

Trabalhos Cientificos

Titulo: Sindrome De Sturge-Weber Relato De Caso

Autores; AMANDA LEITE (HRMS), EDUARDA FIORINI (HRMS), PIETRA SERRA DOS PASSOS
(HRMS), JESSICA KRIEGER DE SOUZA (HRMS), MARIANA ANACHE VICTORIANO
(HRMS), VIVIAN MAGALHAES DOMINGUES (HRMS), GIULIANE BOTARELI CESAR
(UNIDERP)

Resumo: A Sindrome de Sturge-Weber (SSW) € uma sindrome neurocutanea rara, congénita e de etiologia
desconhecida, caracterizada pela presenca de mancha vinho do porto associada a angiomatose
leptomeningea e anormalidades na vasculatura ocular. M.H.S.C 1 ano e 2 meses, sexo feminino,
pais ndo consanguineos, gestacdo sem intercorréncias, desenvolvimento neuropsicomotor
adequado, porém apresentava mancha vinho do porto desde o nascimento em face, que se
estendia do olho direito até a testa. Paciente apresentou primeira crise convulsiva da vida na
ocasido, com olhar fixo, liberacdo esfincteriana e sidorreia, logo apds esse evento, paciente
apresentou varios outros episodios semelhantes, no mesmo dia, todos afebris. Dessa forma,
encaminhada ao hospital de referéncia. No exame fisico ndo foi notado outras alteraces. Foi
realizado exame de imagem sendo diagnosticada com SSW. Realizada avaliacéo pela neurologia
pedidrica que prescreveu anticonvulsivantes e encaminhada para acompanhamento
multidisciplinar Realizado tomografia computadorizada de cranio que evidenciou, discreto
alargamento do plexo cordide, pequenas calcificagdes lineares corticais e subcorticais nos lobos
temporal e occipital a direita. Associado a redugdo volumétrica encefélica nesta regido, bem
como intenso realce leptomenigeo que pode estar relacionado a angiomatose pial, compativel
com SSW. A SSW é caracterizada por anormalidades cuténeas, neurolégicas e oculares. As
malformagbes vasculares caracteristicas s@o a maformacdo capilar facia (MCF) e a
malformacdo capilar-venosa leptomeningea ocular e cerebral, que geramente séo ipsilaterais a
MCF. As complicagdes neuroldgicas s8o comuns e afetam 70 a 80% dos pacientes com SSW.
Essas manifestacOes incluem convulsdes, deficiéncia intelectual e problemas comportamentais,
entre outros. As convulsdes sdo iniciamente focais, mas muitas vezes evoluem para
generalizadas. As manifestacOes oftalmoldgicas estdo presentes em até 50% dos pacientes com
SSW, as mais comuns incluem glaucoma e a presenca de hemangiomas de coroide. O diagndstico
€ realizado principalmente por ressonancia magnética com gadolinio. Ela pode detectar o realce
leptomeningeo, a drenagem venosa anormal, a atrofia cortical e a hipermielinizagdo sob a
angiomatose leptomeningea, bem como calcificagBes. Outras modalidades de imagem incluem a
tomografia computadorizada com ou sem contraste, que pode detectar calcificagcdo, atrofia
cortical, plexo coroide aumentado e ventriculos aumentados. A SSW é um distdrbio
neurocutaneo que levam a dilatacdo progressiva dos vasos capilares e a disfuncéo na pele, nos
olhos e no tecido cerebral, com impacto negativo na qualidade de vida dos pacientes. Este
trabalho mostrou a importancia da correlacdo entre as alteracbes cutdneas com sindromes
complexas, sendo importante o diagnéstico precoce, avaliacdo dos Orgads-alvo, tratamento
precoce e especifico.
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