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Resumo: A Sindrome de Sturge-Weber (SSW) € uma desordem neurocuténea rara, manifestando-se
principa mente por mancha vinho do porto (MVP) na face e anomalias vasculares intracranianas
que podem cursar com déficit neurolégico, crises convulsivas e glaucoma. Nos Ultimos anos, o
diagndstico desta condi¢do tornou-se mais frequente, em grande parte devido ao avango nas
técnicas de neuroimagem [4], como a ressonancia magnética, na prética clinica. L.K.M.T, 5 anos,
sexo feminino, sem historico de intercorréncias pré-natais ou durante o parto. Ao nascimento,
notou-se extensa mancha violacea envolvendo os quadrantes inferiores e superior direito da face
(ndo respeita a linha média), pavilh@o auricular, mucosa oral, lingua e regido cervical bilateral.
Foi internada em unidade de cuidados intensivos neonatal durante 21 dias devido a desconforto
respiratdrio e convulsdo, recebeu ata em uso de fenobarbital. Aos 7 meses, foi iniciado o
levetiracetam, ha 3 anos sem crises epilépticas. Deambulou com 1 ano e 4 meses, possui
hemiparesia espastica a esquerda, disartria e disfagia. A ressonancia magnética de encéfalo
(RME) evidenciou atrofia difusa do hemisfério cerebral direito, com realce leptomeningeo e
paguimeningeo, calcificagbes giriformes e estruturas vasculares ectasiadas e tortuosas no espaco
subaracnoideo do hemisfério cerebral direito. Os sinais e sintomas descritos condizem com as
caracteristicas de SSW observadas na literatura. O acometimento extenso da face por MVP
chama atencéo devido ao potencial risco de maiores anormalidades do sistema nervoso central
[3]: envolvimento bilateral em regido frontal € menos comum e aumenta a chance de ocorréncia
dessas malformacdes. L.K.M.T apresenta MVP em ambos os lados da face e regido cervical,
assim como malformagéo cerebral complexa, corroborando com as informagdes encontradas em
estudos cientificos e justificando as repercussdes neuroldgicas que afetam diretamente sua
qualidade de vida [2,4]: hemiparesia espéastica, disfagia, dificuldade de aprendizagem e epilepsia.
Cerca de 85% dos pacientes com SSW apresentam convulsdes [2]. No caso relatado, houve
controle das crises epilépticas com levetiracetam, cuja eficacia € comprovada e é o medicamento
mais utilizado para tratamento nesta patologia [1]. Conclui-se que o diagndstico precoce e 0
acompanhamento continuo sdo cruciais para 0 mangjo efetivo da SSW [2]. Ressdtase a
importancia de monitoramento pés-natal detalhado para identificar possiveis malformagtes
vasculares e manifestagdes clinicas da doenca, possibilitando intervencdo precoce e adequada.
Seguimento continuo e interdisciplinar, envolvendo neurologista, oftalmologista, dermatologista
e reabilitagdo motora e cognitiva é vital para a deteccdo e tratamento das complicacfes
associadas. Além disso, a educacéo dos pais e cuidadores sobre o0s sinais de alerta para possiveis
complicagdes é fundamental para garantir uma qualidade de vida melhorada para os pacientes.
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