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ABSTRACT

The Sturge-Weber Syndrome (SWS), although it is an uncommon condition, presents physiopathologic
peculiarities. The SWS is a congenital neurocutaneos affection characterized by the association of
leptomeningeal, cutaneous and ocular angiomatosis, and by deposition of cerebral calcium. This condition is
almost always progressive and neurological manifestations are present in 80-90% of patients who present
leptomeningeal angiomatosis. SWS functional kinetics disturbs are motor, sensitive and proprioceptive
alterations, retarded neuropsicomotor development (NPMD), gate disturbs, changes of image and corporal
scheme, orthopedic, visual, language, swallow and speech disturbs. The literature survey suggests that SWS
functional kinetic disturbs are common and progressive especially regarding NPMD.
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RESUMO

A Sindrome de Sturge-Weber (SSW), embora seja uma condicgo incomum, apresenta peculiaridades
fisiopatolégicas. A SSW é uma afeccdo neurocutdnea congénita que se caracteriza pela associacéo de
angiomas leptomeningeo, cutdneo e ocular, e por depdsitos de cdlcio cerebrais. Revela-se uma condicdo
quase sempre progressiva em que a manifestacdo neurolégica se faz presente em 80-90% dos pacientes que
apresentam a angiomatose leptomeningea. Compondo o quadro clinico dos distirbios cinético-funcionais da
SSW, encontram-se os distirbios motores, distUrbios sensitivos e proprioceptivos, atraso do desenvolvimento
neuro-psico-motor (DNPM), distrbios de marcha, alteracdo de imagem e esquema corporal, distdrbios de
fala, linguagem e degluticéo, disfuncéo visual e ortopédica. A literatura revisada sugere que os distUrbios
cinéticos-funcionais da SSW parecem ser freqientes e progressivos especialmente no que concerne ao
DNPM.

Palavras-chave: Sindrome de Sturge-Weber, angiomatose leptomeningeal, hemiparesia, distirbios cinético-
funcionais.
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INTRODUCAO

Representando a quarta mais freqiente sin-
drome neurocutéinea com predominio de anomalias
vasculares', a Sindrome de Sturge-Weber (SSW),
também conhecida como angiomatose encefalotri-
facomatose  por

geminal, consiste em uma

alteracGo do desenvolvimento neuroectodérmico
embriondrio?®.

A SSW caracteriza-se pela associagdo de
angioma venoso nas leptomeninges, nevus cuténeo
vascular facial e ocular, e depésitos de cdlcio
cerebrais’®,

1960

quando Schimer'® observou em um paciente a

Os primeiros relatos surgem em

presenca de nevus facial e glaucoma sem referéncia
a envolvimento neurolégico. Foi descrita, pela
primeira vez, como entidade patolégica por William

Allen (1879)"

Sociedade Clinica de Londres, em que relatou o

Sturge numa apresentagdo @
caso de um paciente onde identificou nevus cuténeo
facial, alteracées neuroldgicas contralaterais, con-
vulsdes, alteracdes oculares e retardo mental.
Esses autores foram os primeiros a descrever os
sinais da SSW.

No final do século XIX, Kalisher (1901)8
confirmou a hipétese de Sturge que as alteracoes
neurolégicas estariam associadas a um angioma
facial. Publicacées de Kalisher, Horrocks e Volland
descreveram os achados andtomo-patolégicos
dessa sindrome. No inicio do século XX, foram
descritas, por Durck (1910)%, Weber (1922 e
1929)° e Dimitri (1923)?, as calcificacées intra-
cranianas em radiografia simples de crénio, que
poderiam ser as responsdveis pelas alteracoes
neurolégicas. Foi Krabbe (1934)% que correla-
cionou, pela primeira vez, as alteragdes patoldgicas
e radiolégicas, completando, assim, o estudo a

respeito da SSW.
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1. Incidéncia e Prevaléncia

“A incidéncia da SSW é desconhecida,
porém sabe-se que acontece em todos os paises,
sendo excepcionais os casos familiares descritos na
literatura”®. Nao hd relatos da incidéncia da SSW
no Brasil. A prevaléncia do nevus flémeo nos recém-
nascidos é de 0,3-0,5%, sendo que 8-10% dos
pacientes tem risco de ter SSW, sobretudo nos casos
cuja topografia esboca o territério da primeira
diviséo do nervo trigémeo — oftdlmico®'2. Pereira
(2000) relata uma predilecdo por caucasianos
(92%). No entanto, de acordo com Martinez e
Luberti (2000), Del Monte (2001), e Vilela (2003),
na SSW ndo se reconhece predilecGo por raca ou
sexo.

2. Fisiopatologia

A fisiopatologia da SSW  permanece
desconhecida até entdo, porém existem algumas
hipéteses que tentam explica-la. A hipétese mais
aceita atualmente foi a citada por Duailibi, Vieira e
Reviriego (1989), Diament e Cypel (1996), Pereira
(2000), Akabane e Hamanaka (2003), e Avellaneda
e lzquierdo (2004); esses autores relatam que
aproximadamente na sexta semana de gestacdo
forma-se um plexo vascular que comumente regride
por volta da nona semana; quando esse plexo
persiste, da origem & SSW, ou seja, parece dever-se
a uma alterag@o incompleta do desenvolvimento da
vascularizacdo embriolégica, por um erro que
afeta, especificamente, uma zona da crista neural.
Esse plexo estd localizado abaixo do ectoderma,
que depois se torna pele facial, afetando a
leptomeninge e a face. A severidade depende de
quanto restard desse plexo; ndo se sabe por que ele
persiste. E importante ressaltar que as trés dreas
envolvidas nesta sindrome, isto é, cuténea, lep-
tomeningeal e coroidal, sdo todas derivativas
mesenquimais da camada neuroectodermal chama-
da de mesectoderme ou ectomesénquima.



3. Etiologia

Embora o natureza do insulto  seja
desconhecida, discute-se que sua causa pode ser
metabdlica e/ou genética. Para Del Monte (2001) e
Hug et al. (2002), a SSW representa a sobrevivéncia
de um gene letal através da condicdo de mosaico.
Foi postulado que uma mutacdo somdtica nos
precursores dos tecidos que se originam na crista
neural pode conduzir a superproducéo de um fator

angiogénico.
4. Classificagdo

Segundo Diament e Cypel (1996), a SSW se

classifica de trés formas:

a) grupo 1, o mais comum, com numerosas
veias e capilares dilatados no cérebro, mas sem
artérias dilatadas;

b) grupo 2, contém artérias nutrientes
alargadas;

c) grupo 3, as artérias e arteriolas estdo
trombosadas, hd anomalias e trombose das grandes

veias e seios durais.

Para Del Monte (2001), a SSW classifica-se

em:

a) frissinftomdtico completo quando todos os
3 sistemas do organismo estiverem envolvidos;

b) bissinftomdtico incompleto quando o
envolvimento é de 2 sistemas, oculocutdneo ou
neurocuténeo;

c) monossinftomdtico incompleto quando hé
sé envolvimento neural ou cutaneo.

Pacientes sem  envolvimento  cutGneo
parecem ser poupados das manifestacées oculares

da sindrome.

Em uma terceira classificacdo, elaborada
por Rowland (1997) e Dilber (2002), a SSW se

divide em trés grupos:

Amaral, A.P.B.; et al.

a) grupo |, angioma facial e leptomeningeal
(SSW cléssica);

b) grupo Il, angioma facial sem evidéncia
de doenca intracranial;

c) grupo lll, angioma cérebro-leptome-

ningeal isolado.

5. Quadro Clinico
5.1  Nevus Cutdneo Vascular

Também chamado de mancha vinho do
Porto (MVP) ou nevus fldmeo, o nevus cutneo é
uma forma comum de ectasia vascular que se refere
& marca de nascimento comum. Caracterizado por
malformacées capilar/venosa congénitas que ndo
regressam  esponfamenamente, pode  crescer
proporcionalmente com a crianca, e habitualmente
¢ plano ou apresenta ligeiro relevo. Estd presente
desde o nascimento em 96% dos casos, ipsila-
teralmente a angiomatose leptomeningeal, com
distribuicdo na primeira divisGo do nervo trigémeo
(V1), com ou sem envolvimentos de V2 — maxilar e
V3 — mandibular. MVP sem envolvimento de V1,
raramente representa a SSW7-20.21.22,

A extensdo da MVP varia desde pequenas
dreas a grandes superficies, estando presente em
80% na cabeca e pescoco ndo se limitando & face,
e pode alcancar lébios, lingua, palato, face mucosa
da bochecha, gengivas do mesmo lado, faringe,

sendo que em alguns pode

10,21

traquéia, casos
estender-se ao térax ou braco

“O nevus facial é unilateral em 70% das
criangas”?. A literatura mostra que casos bilaterais
s@o raros. Dilber et al. (2002) relatam o caso de um
paciente com a SSW sem a presenca do nevus
facial, em que o diagnéstico é feito através dos
achados clinicos tipicos de angiomatose lepto-

meningeal dado pela imagem de ressondncia

(IRM),

(TC) e angiografia. A SSW sem nevus facial possui

magnética tomografia  computadorizada

uma prevaléncia de 13%%.
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5.1.1 Disttrbios Ortoddnticos

A evolucéo fisiopatolégica demons-
tra ter alteracdes como angioma na lingua, que
leva & macroglosia, hipertrofia gengival, alteracéo
na mucosa da bochecha e palato, que, associados
a lesdes cerebrais, podem cursar com distdrbios da
fala, linguagem, deglutico e alteracées ortodé-
nficas.

5.1.2 DistOrbios Visuais

O nevus cutdneo pode levar a malfo-
rmacdes vasculares na conjuntiva, tecido coroideo e
retinal’; esses pacientes cursam com distGrbios
visuais que geram problemas na leitura e escritq,
requerendo educacdo especial.

Podem ocorrer hemianopsia homo-
nima, estrabismo, glaucoma, buftalmia, coloboma,
heterocromia da iris, atrofia éptica, deslocamento
da retina, exoftalmia e dilatacdo dos vasos da

esclerética®89:10.16.25,

Dentre esses distUrbios, o
glaucoma se destaca por estar presente em 30-70%
dos casos’, em que o risco é alto em pacientes com
MVP no territério de V1. O glaucoma aparece 60%
na infancia® e 40% na maioridade'?, sendo que se
desenvolve no olho ipsilateral ao nevus, sendo r
aros os casos bilaterais. “Glaucoma unilateral,
contralateral ao nevus, tem sido reportado”?®. Essas
alteracées podem causar cegueira total, o que torna

importante o seu diagnéstico precoce.
5.2  Angiomatose Leptomeningeal

A angiomatose leptomeningeal representa o
componente patolégico essencial para a SSW,
sendo a caracteristica diagnéstica fundamental.
E uma anomalia vascular intracraniana localizada
microvasculatura

na pia-mdter, que afeta a

venosa cefdlica, ocorrendo ipsilateralmente o
nevus cutdneo. Sua localizaco mais comum estd
na regido occipital e parietal, podendo afetar outras

regides ou, de 10 a 30%, os dois hemisférios.
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Raramente pode abranger as estruturas da fossa
posterior®.

A falta de drenagem venosa cortical
superficial (DVCS) produz fluxo de sangue aumen-
tado nas leptomeninges causando o desenvolvi-
mento de canais vasculares anormais com estase
vascular e trombose. “A causa dessa ectasia néo
tem sido notada como secunddria a defeitos nas
paredes dos vasos, mas pode ser relatado como
deficiéncia da inervacdo simpética dos vasos e
faléncia da regulacdo de vasoconstriccao”?’.

A trombose apresenta-se como um
fendmeno progressivo na SSW, que pode levar a
uma oclusGo completa da angiomatose, apontada
como um dos principais fatores responsdaveis pelo
agravamento clinico.

Em resposta a DVCS, existe uma colate-
ralizacdo centripeta do sangue venoso dirigida para
o sistema venoso profundo que leva & expanséo do
plexo coréide.

A angiomatose leptomeningeal leva a
déficits neurolégicos que néo estdo presentes no
periodo neonatal, desenvolvendo-se progressiva-
mente na infdncia nos casos de maior extensdo
desta e/ou bilateralidade.

Uma variacéo da chamada SSW cldssica é
relatada por Widdess-Waish e Friedman (2003), em
que a paciente apresenta nevus facial & esquerda,
glaucoma em olho esquerdo, episddios de fraqueza

a esquerda e angiomatose leptomeningeal & direita.
5.2.1 Calcificacées Intracranianas

As calcificagdes intracranianas representam
uma caracteristica radiogrdfica patognoménica a

nivel cerebral com dreas opacas, duplamente

contornadas, similares a trilhos de um trem’:10.28:2%,

As  malformacées vasculares meningeas
cortical e subcortical, por baixo da angiomatose
leptomeningeal, conduzem a hipertenséo venosa e
hipoperfusdo subseqiente, causando hipdxia e
eventualmente,

isquemia cerebral crénica que,

resulta em calcificacdes. As calcificacbes sdo



localizadas ipsilateralmente & lesGo intracranial,
estando presente em 90% dos casos’ e geralmente
ndo aparece antes dos dois anos de idade. Na
revisGo literdria, apenas um artigo, Wanderley e
Ramos (1996), relatou um caso sem a presenca de

calcificacao.
5.2.2 Airofias Cerebrais

A atrofia cerebral aparece associada as
calcificagées intracranianas, sendo uma conse-

quéncia desta. Consiste em diminuicdo da
populacéo neuronal seguida por proliferacéo da

16,28

glia fibrosa na regiGo atréfica “O hemisfério

cerebral ipsilateral é atréfico em grande parte dos

casos”?4.

5.2.3 Epilepsia

A epilepsiac ¢ a primeira manifestacéo
neurolégica, habitual em 80% dos pacientes, mais
comum quando hd envolvimento dos dois
hemisférios cerebrais'®'723. E freqiente que a crise
seja motora focal, podendo apresentar-se parcial
ou generalizada, mioclénica, aténica, contralateral
a6 nevus'0/15:23.30
O inicio das crises convulsivas, geralmente,

acontece antes do primeiro ano de vida®’?!

6,28

e
raramente apés a 3% década Quanto mais
precoce o inicio das convulsdes, maior serd o
comprometimento neuroldgico. Estas podem ser
resistentes ao tratamento sendo, estes casos
relatados quando a angiomatose venosa da SSW
reduz o fluxo sanguineo do hemisfério envolvido,
levando a uma atrofia cerebral com dano nas
contralateral, e

funcées do hemisfério normal

dependem da extensdo da leséo.
5.2.4 Cefaléia

A cefaléia migranosa foi reconhecida como
SSW,

ocorrendo em 28% dos pacientes®?, um indice alto

um espectro fenotipico importante da

Amaral, A.P.B.; et al.

qguando comparado com 23% da populacdo

geral?®.

Acredita-se que a angiomatose leptome-
ningeal occipital pode ser a desordem subjacente
que causa a cefaléia, devido a alteracées
hemodindmicas no cérebro apresentadas como
uma hipoperfus@o crénica com conseqiente hipdxia
e, ainda, episédios trombdticos.

Lizuka et al. (2004) relatam de caso de um
paciente que apresentava cefaléia na regido fronto-
parietal  direita, caracterizada como  pulsatil,
unilateral, moderada ou severa (agravada por
atividade fisica rotineira), associada a sintomas
como fotofobia, ndusea e vémitos; essa cefaléia era
precedida por aura visual que iniciava 30 minutos
antes da cefaléia e persistia por uma semana,
mesmo se a cefaléia j& tivesse diminuido. Uma
variedade de possiveis causas inclui pequenos
vazamentos periédicos da angiomatose leptome-
ningeal, anomalias venosas, crises epilépticas do
lobo occipital, encefalites focais, e a ativacdo do
sistema trigeminovascular, concluindo-se que a
cefaléia migranosa com aura prolongada pode ser

uma manifestacdo exclusiva dos pacientes com a

SSW.
5.2.5 Hemiparesia e Hemiplegia

A hemiparesia/hemiplegia representa uma
complicacdo neurolégica que ocorre entre 25-60%
dos casos'?, sendo caracterizada como uma lesGo
crénica progressiva que surge de forma contra-
lateral ao nevus facial; também pode apresentar-se
espastica com sindrome piramidal’'3%. E causada
pela atrofia cerebral hemisférica progressiva do
mesmo lado do nevus, e costuma ser notada apds
uma crise convulsiva, aumentando sua severidade
depois de crises subseqientes. Podem ocorrer

episédios transitérios de hemiplegia, chamado

de paralisia de Todd, algumas vezes associados
a cefaléia causada por

migranosa isquemia

transitéria.
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A hemiparesia pode cursar com hemiatrofia
corporal, e alteragdes ortopédicas, como relatado
por Wanderley e Ramos (1996) em que apresentava
postura aduzida, fletida e pronada do MMSS, e
tenddo de Aquiles encurtado. Os mesmos autores
relatam um caso de hemiparesia ipsilateral ao
nevus, algo incomum na SSW.

A presenca da hemiparesia, unida as lesdes
cerebrais, leva a concluir que a SSW cursard com
alteracées na percepcdo e formacgéo da imagem e

esquema corporal, o que gera heminegligéncia.

5.2.6 Distirbios de Sensibilidade e
Reflexos

Dos distUrbios sensitivos e proprioceptivos,
a hemiparestesia ocorre em 33% dos pacientes '°, e
aparece geralmente no hemicorpo contralateral a
lesdo cerebral, aumentando com o aumento das
convulsées. Ha relatos de hiperreflexia do sinal de

Babinsk, ipsilateral & hemiparesia®!7-33.

5.2.7 Atraso do
Neuro-Psico-Motor

Desenvolvimento

O atraso do Desenvolvimento Neuro-Psico-
Motor (DNPM) ocorre principalmente pelo processo
hemiparético, j& que as convulsdes surgem antes
dos 5 anos de idade.

O atraso mental e do desenvolvimento tém
uma prevaléncia de 60-80%723283%; g marcha pode
estd comprometida desde a sua aquisicdo, ou ser
alterada quando & existente, dependendo da fase
em que se iniciam os distrbios hemiparéticos e,
bem assim, da drea cerebral da lesdo
leptomeningea.

Segundo estudos realizados por Lee et al.
(2001), Yacubian (2002) e Vilela (2003), quanto
menor o grau de hipometabolismo, ou seja, quanto
maior a quantidade de tecido cerebral preservado,
maior a freqiéncia de crises e de anormalidade nos

encefalogramas (EEG) bilaterais. Por outro lado,
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qguanto maior o grau de hipometabolismo, dado
sugestivo de maior lesdo tecidual, menor a duracéo
da epilepsia e maior o quociente infelectual.
Assim, o comprometimento cortical severo e
precoce permite a reorganizacdo funcional de
dreas adjacentes e contralaterais, enquanto dreas
hipometabdlicas discretas exercem efeito nocivo nas

mesmas.
5.3  Outros achados

Nem todos os sinais estdo presentes em
todos os casos, mas Pereira (2000) cita outras
podem  aconfecer

alteragdes  que como:

hemorragias por rompimento do angioma;
gangrena de célon metabdlica secunddria do
figado e péncreas; angioma na pituitdria, timo,
linfonodos;  malformacées

pulmdo, baco e

cardiacas  congénitas como  defeitos  septais,

estenose valvular e transposicdo dos grandes vasos.
6. Exames Complementares

“Nao existe consenso relativamente ¢ idade
para realizacdo do primeiro estudo de imagem,
nem em relacdo ao tipo de estudo a efetuar”®. Lam
e Williams (2004) recomendam que IRM deva ser
realizado apés os seis primeiros meses de vida i@
que os achados vasculares normais, geralmente,
ndo sdo aparentes, radiograficamente, antes desta
época. Vilela (2003) relata que a IRM mostrou-se o
exame mais sensivel para a avaliagéo de todas as
alteracées  morfologias, com excecdo das
calcificacées, devendo ser o método de eleicdo
para o estudo por imagem desta patologia. Tais
calcificacdes podem ser demonstradas  por
radiografia simples ou TC.

Na literatura pesquisada, outros exames
foram encontrados, como angiografia cerebral —
pode revelar decréscimo na drenagem venosa
veias  cerebrais

cerebral com dilataco das

profundas, assim como lesdes trombdticas e



malformacées arteriovenosas; os EEG — mostram
assimetria da atividade de base, que apresenta
menor amplitude em dreas mais ou menos extensas
do hemisfério envolvido além de descargas
epileptiformas uni ou bilaterais; gonioscopia —
exame muito importante no diagnéstico de
glaucoma; ecografia A e B — também serve para
elucidar o diagnéstico da sindrome.

Tais exames complementares podem ser
utilizados, além de confirmacdo diagnéstica, para
elaboracéo do tratamento, por exemplo, excluir
SSW  bilaterais inesperadas que sdo tidas como

contra-indicacéo para hemisferectomia.
7. Tratamento

Para a SSW, especificamente, néo existe um
tratamento; este é baseado nas seqielas ou sinais e

sintomas.
7.1  Tratamento medicamentoso

O tratamento da SSW deve ser direcionado
primeiramente para o controle da epilepsia no
intuito de diminuir os efeitos do hipometabolismo e
hipéxia. Inicialmente s@o utilizados antiepilépticos
e fenitoin.

como carbamazepina, fenobarbital

Quando o controle ndo é alcancado, pode ser

1,11,12,23,25 Pereira

acrescentado valproato de sédio
(2000) relata que os antiepilépticos reduzem as
crises completamente em 27% dos casos, diminuem
a ocorréncia em 49%, e ndo tém efeito em 24%.

O tratamento medicamentoso para glau-
coma na SSW normalmente falha com o tempo,
mas deve ser tentado inicialmente no intuito de
diminuir a pressa@o intra-ocular (PIO). Os trata-
mentos de escolha s@o colirios beta-bloqueadores,
colirios  adrenérgicos, inibidores da anidrase
carbénica, e prostaglandina tépica — latanoprost’'°.

Aspirina profildtica é recomendada para
déficits

passageiros como a hemiparesia'?.

prevencdo de episédios de focais

lizuka et al.

Amaral, A.P.B.; et al.

(2004) indicam o uso de analgésicos para controle
das dores de cabeca.

“Os problemas de comportamento sdo
comuns e podem incluir distrbios de atencdo ou
psicopatologia manifesta que justifica o tratamento

com agentes psicotrépicos e psicoterapia”'®.

7.2  Tratamento cirdrgico

Quando as crises convulsivas forem extre-

mamente rebeldes, refratdrias e incapacitantes,
dificeis de controlar com medicamentos anticonvul-
sivantes, ou quando existem evidéncias fortemente
sugestivas de dano progressivo do cértex sub-
jacente, recomenda-se cirurgia com o objetivo de
amenizar as crises e as fornarem mais sensiveis ao
tratamento medicamentoso, protegendo a parte do
cérebro que estd intfacta de exocitose neural.
Costuma ser necessaria a lobectomia ou hemisfe-
rectomia, mas a resseccdo local é satisfatéria para
pacientes com lesées localizadas.

Uma vez que a hemisferectomia causa um
indice de complicacdo significativo determinado
hemiplegia permanente, perda da hemissensibi-
lidode e o alto risco de mortalidade e morbidade
que estas manobras cirdrgicas podem proporcionar
ao paciente, ela sé pode ser considerada em
criancas com lesdo estrutural unilateral que ja
resultou nestas anormalidades e que apresentam
crises unilaterais refratdrias.

A comissurotomia é proposta por Wilson et
al.'®, e consiste, basicamente, na seccdo do corpo
caloso para evitar a perda de consciéncia e
consequentemente queda do paciente durante as
crises. Assim, apds a cirurgia, o paciente tem crises
parciais sem o perigo de acidente mais sério,
permitindo, ao mesmo, certa seguranca no dia-a-
dia.

O nevus facial é tratado unicamente por
motivos estéticos. Pode-se tentar terapia por raio
indicacées para uso de

laser'*. Encontram-se

argdnio?', porém existe um consenso quanto ao uso
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1222 que, segundo Léaute-

de laser tinturado pulsado
Labréze et al. (2002), ndo é arriscado contanto que
o cuidado adequado seja tomado e com resultados
satisfatérios. De acordo com Lam e Williams
(2004), a efic4cia desse tratamento estd no aspecto
psicolégico, por isso deve ser iniciado o mais
precoce possivel, pois fica mais dificil tratamento
com o tempo; em 50% dos casos o nevus reforna.

O controle de glaucoma dos pacientes de
SSW ¢ feito através de cirurgia, estando indicada a
trabeculotomia. Alguns casos, entretanto, apresen-
tam uma forma de glaucoma congénito associado &
SSW. Neste, a cirurgia indicada é a trabeculo-
tomia’/12,

Segundo Pereira, Vedrano e Naclério-
Homem (2003), os pacientes que apresentam
alteracdes bucais devem ser submetidos a exames
periédicos e controle minucioso da  placa
bacteriana, visto que esta pode agravar o quadro
vascular. Qualquer tratamento de natureza cirdrgica
em dGreas associadas a hemangiomas é contra-
indicado devido ao risco de hemorragias fatais.
Uma vez necessdriac a realizacGo  destes
procedimentos, estes devem ser feitos em @mbito
hospitalar e com auxilio de métodos que possam
conter hemorragias.

O anestesiologista deve estar atento &
administraco de substéncias anestésicas em
pacientes que t&m SSW porque podem levar a um
aumento da pressdo intra-ocular em pacientes que
i@ tém alteracdes oculares, e também ao aumento
resulta  em

da presséo intracraniana  que

hemorragias associadas as lesdes angiomatosas.
7.3  Tratamento fisioterapéutico
A capacidade de regulagcdo  dos
mecanismos que levam & execucdo dos movimentos
é¢ chamada de Controle Motor, que inclui a
intferacdo entre o individuo, a tarefa e o ambiente.

E obtido por meio de diversas estruturas encefélicas

dispostas de forma hierdrquica (ou ascendente): a
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medula espinhal, o tronco encefdlico e o cértex

cerebral, atuando paralelamente  os  sistemas
sensorial/perceptivo e os sistemas motores sendo
que o sistema cognitivo afeta ambos os sistemas em

muitos niveis diferentes.

Para Lundy-Ekman (2000) e Oliveirq,
Abramo e Mendes (2004), os movimentos
voluntdrios s@o iniciados para atingir um fim

especifico e sdo organizados no cérex cerebral.
A sequela da atividade neural inicia-se com a
decisGo, em seguida as dreas de planejamento
motor s@o ativadas (drea 6 de Brodmann — dreas de
associacdo da regido frontal e comportamentos
cognitivos) e depois os circuitos de confrole
(cerebelo e ganglios da base) que regulam a
atividode das vias motoras, levando sinais para
interneurdnios medulares e motoneurdnios inferiores
responsdveis pela transmisséo direta de informacées
aos musculos esqueléticos, produzindo contracéo
muscular.

Apoés a lesdo encefdlica, alteracdes nas
sinapses, na reorganizacdo funcional do SNC e
alteracdes relacionadas & atividade na liberacdo de
neurotransmissores promovem a recuperacdo da
lesdo, processo chamado de neuroplasticidade®’.

De acordo com Shepherd (1998), estas
alteracdes incluem a habituacdo (diminuicdo da
resposta neural a um estimulo), o aprendizado
(aquisicdo do conhecimento ou da capacidade) e a
meméria (retencdo e armazenamento do conheci-
mento ou da capacidade), que influenciardo na
recuperacdo da funcdo. Sendo que os fatores que
poderdo afetar este processo sdo: a idade, as
caracteristicas da lesdo, o efeito da experiéncia, o
efeito farmacolégico e o efeito do treinamento.

Existe um déficit na literatura pesquisada
quando relacionado & fisioterapia na SSW. Apenas
Wanderley e Ramos (1996) citam um caso de
paciente em tratamento fisioterapéutico sem, no
entanto, especificar a que tratamento o paciente foi
submetido; e Rowland (1997) indica a fisioterapia

no tratamento da hemiparesia, o que justifica a



necessidade de estudos sobre a SSW por parte dos
profissionais de fisioterapia.

A atuagdo fisioterapéutica visa otimizar a
capacidade funcional e a qualidade de vida, além
de prevenir demais complicacées da SSW através
de uma avaliacéo precisa e um plano de tratamento
especifico, embasado no conhecimento cientifico e
identificacdo do quadro clinico e cinético-funcional
dessa entidade nosolégica. A avaliacdo precisa e
detalhada ¢ de vital importéncia devido necessidade
de se estabelecer um plano de tratamento especifico

nos pacientes afetados pela SSW.
7.4 QOutros tratamentos

Anand (2003) cita um caso de SSW
bilateral em que se utilizou a terapia fotodindmica
com Verteporfin em um hemangioma coroidal
difuso associado com separacéo retfinal crénica,
concluindo, em concordéncia com Bains et al.
(2004), que este possui risco relativamente baixo e
faz uma diminuicéo répida do angioma.

A radioterapia pode ser recomendada, mas
ndo hé& provas de que ela traga qualquer
beneficio'®, embora Hall et al. (2004) relatem que

pode afetar o desenvolvimento intelectual.

Outros tratamentos para o nevus sGo
eletrocoagulacéo, neve carbénica e fésforo
radioativo'93042,

8 Conclusées

A SSW consiste em uma afeccéo neuro-
cutéinea congénita rara que se caracteriza pela
associagéo de angiomas leptomeningeo, cuténeo e
ocular, e, por depésitos de cdlcio cerebrais. Revela-
se uma condic@o quase sempre progressiva em que
a manifestacdo neurolégica se faz presente em 80-
90% dos pacientes. Sendo assim, a apreciacdo dos
distdrbios cinéticos funcionais (DCF) se constitui
importante para conduzi o diagnéstico cinético-

funcional e as condutas especificas para a crianca

Amaral, A.P.B.; et al.

portadora da SSW, visto que esta Oltima, néo
obstante sua rara ocorréncia, apresenta
peculiaridades fisiopato-légicas.

Entretanto, os artigos revisados nédo abor-
dam de forma minuciosa a prevaléncia e espe-

cificidades de DCEF,
importancia de estudos posteriores que apontem

todos os justificando @

para estes distirbios causados pela SSW.
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