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CRISIS EPILEPTICA COMO FORMA DE
PRESENTACION HABITUAL DE UNA
MALFORMACION VASCULAR
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INTRODUCCION:

El sindrome de Sturge-Weber (SSW) es un sindrome neurocutaneo raro caracterizado por angiomas en el
territorio Inervado por la primera rama trigeminal, leptomeninges y/o coroides ocular. El exceso de
vascularizacion venosa produce una alteracion en el drenaje venoso cerebral, conllevando estasis venosa e
hipoperfusion, produciendo atrofia cerebral, y finalmente calcificaciones.

Las manifestaciones neuroldgicas estan en directa relacion con la extension de la afectacidon cerebral, y son:
epilepsia (casi 80%), suele Iniciarse en el primer ano de vida, y son habitualmente crisis parciales con
tendencia a generalizarse; retraso en el desarrollo psicomotor (casli 60%), grave en casi la mitad de los
pacientes, y es mayor cuanto antes se produce el debut de la epilepsia, hemiparesia contralateral a la lesion
cerebral y hemianopsia.

La confirmacidon diagnodstica se fundamenta en la resonancia magnetica con contraste, donde también se suele
observar atrofia cerebral.

En la literatura se han descrito tres tipos de Sturge Weber: el tipo | o forma clasica, con angioma facial,
leptomeningeo y coroideo, frecuentemente con glaucoma. El tipo Il, con angioma facial y sin evidencia de
afectacion intracraneal, y el tipo lll con Unicamente angiomatosis leptomeningea, siendo este el tipo del caso
gue presentamos.

CASO CLINICO:

Preescolar de 2 anos, sin antecedentes de interés, acude a urgencias por episodio de convulsion parcial
consistente en hipertonia y clonia del miembro superior derecho, pérdida de tono del resto de cuerpo con
desconexion del medio y retrovulsion ocular de 10 minutos de duracion, presentando postcritico de 5 minutos
de duracion, tras lo cual se evidencia hemiplejia derecha, por lo que se realiza TAC craneal, evidenciandose
lesion expansiva intraaxial de aspecto solido, con multiples calcificaciones en su interior, parietal izguierda, con
amplio diagnostico diferencial, decidiendose ingreso para realizacion de RMN. Durante su ingreso se Inicia
tratamiento con levetiracetam, sin presentar nuevas convulsiones y desapareciendo hemiplejia, presentando en
todo momento exploracion neurologica normal. La RMN sugiere displasia cortical parietal izquierda con
angiomatosis leptomeningea. Valorado por oftalmologia, con exploracion compatible con la normalidad.
Actualmente continua con tratamiento antiepiléptico y seguimiento por parte de neuropediatria y neurocirugia.

CONCLUSIONES:

El sindrome de Sturge Weber es una patologia poco frecuente. Entre la clinica neuroldgica, la epilepsia es
frecuente, tratandose de crisis parciales habitualmente contralaterales al angioma. Crisis frecuentes vy
prolongadas provocan agravamiento de las lesiones cerebrales. La aparicion de epilepsia antes del ano de
edad, asi como la mala respuesta al tratamiento son factores de mal pronaostico.



