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Resumen

Objetivos docentes: Revisamos lafisiopatol ogia del sindrome de Sturge-Weber y como ésta se correlaciona
con los hallazgos evolutivos tan caracteristicos en TC y RM, resaltando aguellos que permiten un diagndstico
precoz en estos pacientes.

Revision del tema: El sindrome de Sturge-Weber, también conocido como angiomatosis encefal otrigeminal,
Se caracteriza por la triada clinica de malformacion capilar facial (mancha en vino de Oporto), glaucomay
angiomatosis leptomeningea, aunque existen formas incompl etas. La displasia vascular leptomeningea
caracteristica se traduce en hiperintensidad de surcos en secuencias FLAIR e intensa captacion
leptomeningea. La ausencia de venas superficiales con prominenciadel sistema venoso profundo tiene clara
representacion en |os estudios de imagen. Hallazgos més tardios incluyen la atrofia cerebral del hemisferio
afecto, extensagliosisy calcificaciones giriformes. Estos hallazgos tipicos no suelen aparecer en la primera
etapa de lavida, por |o gue se han descrito algunos mas sutiles pero valorables desde el periodo neonatal, y
gue podrian permitir el diagndstico precoz en pacientes de sospecha. Asi, laateracion en la perfusion
cerebral secundaria aladisplasia vascular, conlleva aun estasis de deoxihemogl obina que provoca una suitil
menor sefial T2 difusaen el hemisferio afecto respecto al lado contralateral. Otros hallazgos precoces podrian
potencia mente detectarse con el uso de secuencias de venografia por RM mediante técnica BOLD (Blood
Oxigenation Level Dependent).

Conclusiones: El sindrome de Sturge-Weber tiene unos hallazgos caracteristicos en imagen que en su
contexto clinico tipico conllevan a diagndstico inequivoco de esta enfermedad.
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