DOENCA DE STURGE-WEBER ATIPICA ASSOCIADA A
ANGIOMATOSE METAMERICA

REGISTRO DE UM CASO E REVISAO DA LITERATURA
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Caracteristicas nao usuais da doenca de Sturge-Weber, devido & sua extensio
e bilateralidade, associadas a4 presenca de hemangioma plano de distribuic¢io
metamérica bilateral no tronco e membros no mesmo paciente fornecem novo
substrato aos conceitos atuais desta entidade. Encontramos na literatura apenas
um caso semelhante 55 de angiomatose encefalotrigeminal associada & hemangioma
plano de tronco e membros.

OBSERVACAO

W.T.G., 12 anos de idade, sexo masculino, atendido no ambulatério de Neuropediatria
em 8-3-78 (RG. 2.048.888.J). O paciente foi trazido A& consulta por apresentar, desde
0 nascimento, fraqueza nos membros 3 esquerda e manchas vermelho-vinhosas por todo
0 corpo. Desde os 5 meses de idade vem apresentando crises convulsivas tdnicas
que se iniciam no hemicorpo esquerdo com ulterior generalizacio, na frequéncia de
uma crise a cada més, Desde hid 30 dias estas crises tornaram-se mais frequentes
sendo de até 4 crises por dia, Desde os 6§ meses de idade vem fazendo uso irregular
de vérias medicacSes anticonvulsivantes, n#o obtendo melhora. Exame fisico geral e
especial — Estatura 129cm: Peso 27800g. Hipertrotia dos 2/3 inferiores da face e l4bios.
Desvio da rima bucal para a direita. Boca constantemente entreaberta, com protusfo
de lingua. Olhos semicerrados por hipertrofia de p4lpebras (l;'ig. 1) principalmente a
direita, Apresenta hemangioma plano cutineo acometendo: a) toda a face e pescogco
& esquerda exceto area de 5x5cm retroauricular e faixa paramediana que se inicia com
4cm na testa afilando-se para lcm no l4bio superior e nariz; b) toda a face e pescogo
& direita exceto 4rea de 3x3cm do pavilhdio auricular, drea temporal e parte da regifio
sub-occipital, na linha média; ¢) todo couro cabeludo & direita e faixa fronto-temporal
esquerda; d) toda porcfo superior do térax até 4cm acima do nivel dos mamilos a
direita e 3cm abaixo & esquerda; d) todo o ombro, escdpula e axila A esquerda
poupando 4rea de b5x3cm na linha hemiaxilar esquerda; e) toda a axila direita; e)
todo o membro superior direito. Quanto ao membro superior esquerdo acomete porg#o
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medial do brago e radial do antebrago como que mantendo seus limites na linha
média do antebraco. Na m#o esquerda somente a eminéncia tenar, dorso do 1° dedo
e parte da primeira falange do 2¢ dedo; f) 4rea de 2x3cm na regifio inguinal direita;
g) na regiflo glitea extende-se em faixa na linha média que se prolonga bilateral-
mente sendo que 3 esquerda em faixa de até 16 cm de largura que continua pela
porgéio posterior da coxa terminando no seu tergo distal. Na perna esquerda indmeras
4reas pequenas de 0,6 a 3cm na sua face dorsal. A direita hd apenas faixa de 3cm
paramediana e é4rea de 5x5cm no tér¢o proximal da coxa, regifo posterior. Pés
ndo s#o acometidos; h) na boca, acomete toda a mucosa bucal e lingua com grande
hipertrofia de gengivas e de lingua sendo muito mais intenso na hemilingua esquerda.
Portanto o hemangioma tende a ter distribuicBo metamérica. Restante do exame sem
outras caracteristicas dignas de nota exceto verrugas vulgares no 19, 3¢, 4¢ dedos
e térgo distal do brago direito. Ezame meurolégico — Hemiparesia esquerda completa
desproporcionada de predominio braquial, com sinais deficitdrias de liberacfio piramidal.
Deficiéncia mental. Exame oftalmol6gico — DifAmetros corneanos 12,6mm em ambos
olhos. Biomicroscopia normal. Pressdo intraocular normal de 16mmHg em ambos
olhos. Exames fundoscépico sem anormalidades. Exame genético — Deslocamento
do trirrddio ¢ bilateralmente e cari6tipo masculino normal.

Exames complementares — Radiografias do crdnio mostrando calcificagdes serpenti-
formes na regido occipital direita e hipertrofia mandibular. Eletrencefalografia: tragado
persistentemente assimétrico com atividade de base do hemisfério cerebral esquerdo
dentro dos limites da normalidade e & dirita constituida por ondas de 3-4c/seg em
todo hemisfério, predominando na regio parieto-temporal com auséncia de ritmos rapidos.
Portanto, quadro de sofrimento e discreta depressfo no hemisfério cerebral direito.

Fig. 1 — Caso W.T.G. Hemangioma na face, tronco e membros obedecendo a distribuicdo
metamérica, Intenea hiperirofia de porgdo inferior da face.
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Fig. 2 — Caso W.T.GQ. Esquema de distribuicdo metamérica do hemangioma plano.

Angiografias pelas artérias carétidas e vertebral, seletivas, por cateterismo femural
mostraram presenca de 4rea avascular na convexidade de ambos os hemisférios cerebrais,
predominando & direita. Observa-se veia de drenagem de grosso calibre, aparecendo
precocemente na regifio frontal, enchendo-se pela injec8o & direita, drenando para
o seio longitudinal superior. Tomografia axial computadorizada evilenciando -calcifi-
cacdes no hemisfério cerebral direito com alargamento dos sulcos deste mesmo lado;
ap6s injecdo de contraste por via venosa nfio houve alteracdo na densidade. Portanto,
calcificagcGes e atrofia do hemisfério cerebral direito. Angiografia espinal seletiva
ndo revelou anormalidades. Escanograma indicando membro inferior direito 0,6cm
maior que o esquerdo, Hemograma com discreta anemia microcitica normocroémica.
Enzimas séricos: GOT, GPT, FA, CPK, DHL, HBDH, gama-GT, LAP normais. Exame
de wurina tipo I normal.

Evolucdo — Desde marco de 1978 até o momento o paciente nfdo apresentou mais
convulsdes, tomando difenilhidantoina 200mg/dia e fenobarbital 200mgdia.

Avaliagdo meuro-psicolégica — Crianga timida mas capaz de cooperar de modo
satisfatério apesar de realizar as tarefas muito lentamente. Essa lentiddo manifesta-se
também no andar, movimentos apendiculares e na fala. A avaliacdo neuropsicolégica
revelou na 4rea cognitiva, em trabalho intelectual bem abaixo da média (Stanford-

* Exame feito pela psic6loga Beatriz Helena Lefévre.
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Fig. 83— Caso W. T. G. Radiografia
mostrando calcificacSes ser-
pentiformes na regiGo occi-
pital e acentuada hipertrofia

mandibular.

PFig. 4 — Caso W.T.Q. Carotido-angiografia direita wmostrando drea avascular

na
convezidade do hemisfério cerebral.

Observe-se veia de dremagem de grosso
calibre em regido fromtal dremando para seio longitudinal superior.
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Fig. § — Caso W.T.G. Tomografia axial computadorisada wmostrando calcificagbes e
atrofia do hemisfério cerebral direito. Apbs imjecdo de comtraste endovemoso.

Binet L-M com I.M. = § anos e Q.I. = 40). As experi¢ncias de Piaget do perfodo
intuitivo 58 (de 4 a 6 anos) foram resolvidas com dificuldade, custando para resolver
o problema da obstrucfio dos cilindros menores (Woodward 70) forcando as pecas
para que se encaixassem. Ao copiar um colar de contas coloridas ele esquece a ordem
dada e apesar de saber as cores e discrimini-las comparando as iguais, n#lo acerta
o modelo dado pelo examinador. A organizacfo gréfica & deficiente, imatura, n#io
conseguindo o Dpaciente copiar as formas topolégicas (Plaget 58) nem o quadrado.

O exame de esquema corporal no teste de imitagfo de gestos (Berges e Lézine 6)
mostrou uma excugfo imatura, tendo conseguido imitar somente movimentos simples
com as m#os e o8 bragos, N#o conseguiu fazer os gestos simultAneos alternados de
abrir uma m#o e fechar a outra revelando uma dispraxia ideomotora de evolucfio.
Revelou grande distor¢fio para a construcio de um manequim com incapacidade de
organizar a figura humana. O examinador tendo iniciado o trabalho de quebra-cabecas
ele nfo consegue termind-lo com asg pegas, colocando uma perna como Descogo:

A praxia construtiva que se manifestara imatura nos testes com l4pis e papel na
c6pia de figuras geométricas simples revela distdrbio no teste dds bastSes de Goldstein
Scheerer (Goldstein 26) com distorglSes do modelo apresentado, Nos cubos de XKohs
também o paciente nfio fol capaz de realizar uma forma simples de reproducfio direta
sem linhas inclinadas. Na 4rea de organizacfio construtiva visual ele foi incapaz de
interpretar globalmente figuras simples, nfo percebendo o0 conjunto e nomeando as
cores e o8 detalhes somente.

Houve dificuldade na 4rea de organizacfo temporal nfio conseguindo o paciente
repetir ritmos simples. A fala é sem melodia, com prosédia deficiente, com dislalias,
emitindo e trocando fonemas como: “arne” por carme, “tizolo” por tijolo, “pa” por para.
N#o houve distdrbio no exame da esterognosia e sensibilidade cutfnea. Houve negli-
géncia do hemicorpo esquerdo, o paciente nfio usano a mfo esquerda nem para segurar
0 papel que corta com a direita, apresentando também dispraxia para o vestir.

O exame neuropsicolégico sugere a existéncia de lesSes difusas com predominAncia
em 4reas parietais do hemisfério direito.
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COMENTARIOS

A doeng¢a de Sturge-Weber, também chamada angiomatose encéfalo-trige-
minal, foi descrita em 1879 por William Allen Sturge em suas caracteristicas
clinicas e complementadas radiologicamente em 1922 por Francis Parkes Weber.
Clinicamente caracteriza-se por: presenca de nevus vascular cutineo afetando
a face, em particular sua por¢do superior, epilepsia, calcifica¢bes giriformes no
cortex cerebral, podendo ocorrer também hemianopsia homonima, buftalho ou
glaucoma, deficiéncia mental, hemiplegia e hemihipertrofia de face ou gorpo.
Os componentes patologicos essenciais sio o nevus facial e angiomatose me-
ningea.

Convulsdes ocorrem em cerca de 90%9%1 dos casos, se iniciam precomente
e podem ser focais ou generalizadas 3,28:49,57,  Um terco 57,49 a dois tergos 28
dos casos apresentam hemiparesia que pode ser evidente ja ao nascimento,
podendo ser acompanhada de atrofia dos membros paréticos. No caso relatado
observa-se hemiparesia e atrofia dos membros a esquerda; entretanto, como o
membro superior direito é mais acometido pelo hemangioma talvez parte desta
diferenca seja explicdvel por uma discreta hipertrofia concomitante, Deficiéncia
mental ocorre em mais de 50% dos casos 3:28,61, principalmente naqueles que
apresentam convulsoes frequentes e pode ser de grau variado. Deficiéncia visual
parece ser bastante frequente; entretanto sua exata incidéncia ndo é conhecida
ja que a hemianopsia homdnima que seria esperada baseada no acometimento
de cortex occipital € dificil de ser demonstrada nos pacientes muito jovens ou
nos deficientes mentais. No caso presente nido foi possivel avaliar devido a
deficiéncia mental. Buftalmo e/ou glaucoma geralmente s6 afetam um olho,
sendo descritos em cerca de um terco dos casos. Por vezes encontra-se angioma
de cordide 3:52,5¢, No caso que descrevemos ndo havia alteragdo ocular. Pode
haver em alguns casos, como neste, hipertrofia de tecidos moles cobertos pelo
angioma cutaneo.

As radiografias de cranio mostram a caracteristica calcificagdo giriforme,
observada também neste caso, devida a depdsito mineral macigco substituindo
partes da substidncia cinzenta cortical abaixo do hemangioma de leptomeninges.
Seu contorno duplo é devido a calcificagdes de giri opostos a um mesmo sulco,
embora alguns autores acreditem ser devido as calcificacGes de vasos do heman-
gioma. Geralmente estas calcificagdes ndo sdo detectadas radiologicamente nos
primeiros anos de vida 3:6¢ porém aumentam com a idade2¢ podendo, ao final
da segunda década aparecer em 65%37 a 90%2® dos casos. Assim, no total
ocorre em 76% os casos 55399, No caso relatado, a calcificagdo ¢é nitida e
acomete regido parieto-occipital como é frequentemente descrito. Entretanto,
na tomografia axial computadorizada nota-se que estas calcifica¢cies estendem-se
intensamente por todo o hemisfério direito. A distdncia entre as sombras giri-
formes e a tdbua interna do crinio ao exame radiolégico se confirmou com a
angiografia e tornou-se mais nitida a tomografia axial computadorizada, mos-
trando atrofia acentuada de ambos hemisférios cerebrais, sendo mais acentuada
a direita. [Esta atrofia da 4rea acometida j4 havia sido ressaltada por outros
autores 57:18,20 que entretanto ndo haviam realizado tomografia computadorizada.
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Esta diminui¢do do hemisfério acometido tem sido atribuida por alguns somente
4 atrofia 12:46 enquanto outros julgam que ha também malformacgdes ectodérmicas
desta regido provocando hipoplasia 35:40,%,72.  Deve-se notar que no caso des-
crito por Nellhaus, Haberland e Hill 55 havia também atrofia cortical bilateral,
angiomatose difusa dos dois hemisférios, calcificagdo bilateral como é visto em
alguns casos 118 e nevus flammeus acometendo ambos lados da face bem como
tronco e parte das extremidades, embora o andtomo-patolégico ndo revelasse
angiomatose de meninges espinais. Angiografia por vezes revela maiores alte-
ragbes nos pacientes mais jovens, segundo revisdo feita por Poser e Taveras 59,
No caso descrito observa-se veia anOmala tortuosa e de grosso calibre frontal
direita.

Neste caso ndo foi observada alteragdo cromossOmica, estando portanto de
acordo com os dados da literatura s,

Sindrome de Cobb ou angiomatose cutineo-meningo-espinal, foi descrita por
Stanley em 191510 em paciente com nevus vinhoso em TI10 que apresentou
paraplegia flacida, analgesia até o mesmo nivel e perda de controle esfincteriano.
Cushing examinando este paciente sugeriu existéncia de angioma espinal no
mesmo metidmero por ja ter observado angioma de meninges associado & nevus
facial em outros pacientes, obviamente referindo-se 4 angiomatose encefalo-
trigeminal. Sugeriu, portanto, que estas condi¢bes fossem andlogas apesar dos
angiomas estarem em niveis diferentes. Por outro lado, Berenbruch j& havia
descrito um caso semelhante em 1890, vindo dai a sinonimia desta sindrome
(sindrome de Berenbruch-Cushing-Cobb).

Néao existe concordancia entre os autores quanto aos critérios para definir
a sindrome de Cobb. Segundo Kissel e Dureux 37 sdo dois os elementos neces-
sarios e suficientes, ou seja, o nevus vascular cutidneo e o angioma de canal
raquidiano sendo que os seus niveis devem corresponder dentro de um a dois
segmentos. O angioma espinal, também segundo estes autores, ndo pode ser
angioblastico e deve ser confirmado anatdomica, cirdrgica ou radiologicamente.
Dentro desta conceituacdo, somente 17 dos 36 casos descritos como sindrome
de Cobb na literatura até 197237, preenchem estes critérios 10,15,21,25,81,32 34,
86,47,61,65,13,86,67,71,56,  V4irios outros autores admitem critérios diferentes. S&o
descritos casos em que o nevus cutineo ndo estd relacionado ao segmento do
hemangioma 2,71,17,31, ou nevus cutineo tdo difuso que a correspondéncia meta-
mérica ndo é obtida 23,25,51,71 ou casos em que a presenca de hemangioma intra-
espinal ndo era confirmada pela radiologia, cirurgia ou necrdpsia 39,4856, Em
outros casos 0 quadro clinico associado ao nevus cutineo era de siringomielia
ou siringobulbia ou sindrome bulbar atipica 44,683, Em revisdo recente feita
por Jessen, Thompson e Smith (1977)33 sdo descritos 28 casos de sindrome de
Cobb. Deve-se notar que dos casos compativeis com os critérios de Kissel e
Dureux, somente nove 33,19,82 foram confirmados pela arteriografia espinal sele-
tiva por ser uma técnica recente, ¢ que em um caso descrito recentemente esta
ndo mostrou malformacgdo arteriovenosa embora a cirurgia essa fosse achada ss.
Portanto ainda néo se pode julgar a percentagem de falso-negativos deste exame.
Por outro lado, pese-se que no caso apresentado ndo foi demonstrada malfor-
magdo vascular & arteriografia espinal seletiva assim como nio havia suspeita
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clinica da mesma, exceto pela presenga de nevus metamérico. Persistem assim
dividas quanto a critérios essenciais da sindrome de Cobb.

Pelas razles descritas, julgamos mais conveniente considerar nosso caso,
no momento, apenas uma forma de doenca de Sturge-Weber associada a angio-
matose de distribuicdo metamérica e ndo a associagdo de doenca de Sturge-
Weber com sindrome de Cobb na qual ndo tenha sido identificado hemangioma
raquidiano.

Segundo Cushing e Bailey !+ a angiomatose de leptomeninges apareceria no
terceiro estidgio de desenvolvimento de vascularizagdo cranio-cerebral de acordo
com os critérios de Streeter 62 ou seja, da 4* & 8* semana de vida intra-uterina,
enquanto o embrido cresce de 4 a 11 mm. Durante este periodo, conforme o
cranio e a dura-mater se desenvolvem, o plexo vascular primitivo que havia
se diferenciado em artérias veias e capilares primitivos dispoe-se em tres camadas.
A primeira supre face e couro cabeludo; a segunda os o0ssos membranosos,
meninges e coroide a terceira forma a rede profunda do cerebro. Neste ponto,
0 olho primitivo que frequentemente é acometido na S. de Sturge-Weber, esti
justaposto a regido occipital. ApOs esta fase, o desenvolvimento vascular de
couro cabeludo, face, duramater, leptomeninges e coroide progridem em veloci-
dades independentes da vascularizagio cerebral.

Deve-se notar que na mesma época que ocorre o terceiro estdgio de Streeter
hd o desenvolvimento dos brotos que dardo origem aos membros. O broto
destinado a se tornar membro superior surge no embrido de 5 mm e do
membro inferior no de 9 mm. Estes se iniciam intimamente correlacionados ao
plexo vascular primitivo. Existe portanto a possibilidade de que os mesmos
mecanismos que levaram & angiomatose encefalotrigeminal também tivessem dado
origem ao hemangioma de tronco e membros.

Acometimento de angiomas da S. de Klippel-Trenaunay juntamente com S.
de Sturge-Weber havia sido descrito em 40 casos até 197618, embora seja
rara 63,20,22,16,41,27  Este caso que descrevemos também ndo pode ser conside-
rado como S. de Sturge-Weber associado & S. de Klippel-Trenaunay pois, da
triade cldssica 42 descrita por Klippel e Trenaunay 38: 1-Ndo apresenta dilatagOes
varicosas. 2-A diferenca de tamanho entre os membros pode ser devida & hemi-
paresia com atrofia esquerda e/ou o maior acometimento do nevus flammeus
no membro superior direito. 3-Nevus é usualmente unilateral na S. Klippel-
Trenaunay enquanto que deste caso € bilateral.

Estes casos de concomitincia de duas angiomatoses, assim como o de
Wyburn-Mason (caso 44)71 que apresentava angioma medular cervical e nevus
cutaneos vasculares miultiplos inclusive em d4rea do trigémeo, fortalecem o
substrato daqueles autores que consideram as angiomatoses metaméricas como
formas semelhantes & S. de Sturge-Weber porém com outra localizagio 47,45,
indo contra as idéias daqueles que ndo as consideram como formas homdlogas 7.
Tende-se atualmente a considerar estas sindromes, assim como a de Osler-Weber-
Rendu, a de Klippel-Trenaunay-Parkers-Weber, a de Fabry-Anderson, a de Von
Hippel-Lindau, a de ataxia-teleangiectasia, a de Bonnet-Dechaume-Blanc e a de
Wyburn-Mason como formas variadas cujo denominador comum seria angioma
cutdneo com patologia neuroldgica 13,33,14,43,4,50, 30
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RESUMO

Um caso, possivelmente o primeiro, de doenga de Sturge-Weber associada
a hemangioma plano de distribuicio metamérica no tronco e membros é descrito
clinicamente. Achados radiologicos incluindo exames contrastados e tomografia
axial computadorizada sdo descritos e discutidos. Comenta-se a relacdo entre
0s angiomas neurocutineos.

SUMMARY

Atypical Sturge-Weber disease with metamerical angiomatosis: report of a
case and review of the literature.

Possibly the first case of Sturge-Weber disease associated with metameric
limbs and trunk cutaneous hemangioma is reported. Roentnographic findings
including contrast studies and computerized axial tomography are presented and
discussed. @ Comments are made upon the relations between neurocutaneous
angiomatosis.
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