Neurologia. 2014;29(6):379—385

NEUROLOGIA

www.elsevier.es/neurologia

NEUROLOGIA

CARTAS AL EDITOR

Crisis convulsiva y hemianopsia homénima
como forma de comienzo de un sindrome
de Sturge-Weber en un hombre de 64 anos

Convusions and homonymous hemianopsia as
initial manifestations of Sturge-Weber
syndrome in a 64-year-old male

Sr. Editor:

El sindrome neurocutaneo de Sturge-Weber (SSW) o angio-
matosis encefalotrigeminal es el mas frecuente de los
sindromes neurocutaneos con predominio de anomalias vas-
culares, de aparicion esporadica y que en su forma completa
comprende la asociacion de anomalias vasculares cerebrales
(angioma pial o leptomeningeo), cutaneas (angioma facial)
y oculares (angioma coroideo)"2. Describimos el caso de un
paciente con SSW de comienzo muy tardio, presentandose
con un sindrome confusional agudo, una crisis convulsiva y
una hemianopsia homénima.

Se trata de un vardon de 64 anos, exfumador, bebe-
dor de 80 g de etanol/dia, con antecedentes de diabetes,
que en las 48 h previas al ingreso inicia un cuadro con-
fusional con trastorno de la conducta/comportamiento,
presentando en el servicio de Urgencias una crisis convulsiva
tonico-clonica generalizada. La tomografia computarizada
de urgencias no mostraba enfermedad intracraneal aguda y
la puncion lumbar mostré un liquido cefalorraquideo acelu-
lar con 73,3 mg/dl de proteinas. Al ingreso esta consciente,
desorientado, intranquilo, con afasia sensitiva y coprolalia,
iniciandose tratamiento con levetiracetam por via endo-
venosa. A las 48 h se resuelve el cuadro confusional y
la exploracion neuroldgica muestra un paciente orientado,
con nistagmus horizontal bilateral, hemianopsia homénima
derecha, apraxia del miembro superior derecho y una mar-
cha inestable con lateralizacion a la derecha. En la region
frontal izquierda (territorio de la rama oftalmica del v par)
presenta un angioma cutaneo de pequeio tamano (fig. 1).
Se realiz6 una interconsulta con el servicio de Oftalmologia
que descart6 la presencia de angioma coroideo. A los 7 dias
se realizo el estudio de RM encefalica, donde se identifico
una malformacion vascular parenquimatosa con exten-
sion leptomeningea temporo-parieto-occipital izquierda con
atrofia del parénquima subyacente. Asi, en las secuencias
con contraste se observa una prominencia del plexo coroide
a nivel auricular del ventriculo lateral izquierdo, que se

Figura 1
del v par.

Angioma plano en el territorio de la rama oftalmica

contina con una gruesa vena de drenaje, que tras un
trayecto subependimario se hace superficial en la cara
medial del lobulo temporal para drenar en la vena de
Galeno; ademas, se destaca la presencia de un realce lineal
extraaxial ocupando los surcos corticales de los lobulos
occipital, temporal posterior y parietal izquierdos (fig. 2).
El electroencefalograma (EEG) realizado a las 72 h del
ingreso hospitalario mostré una actividad paroxistica a nivel
temporal posterior y occipital izquierdos. El paciente evolu-
cioné favorablemente recuperando la hemianopsia y el tras-
torno del equilibrio, y sin nuevas crisis convulsivas desde la
instauracion del tratamiento con levetiracetam. Un control
EEG realizado tras el alta hospitalaria mostré la desaparicion
de la actividad paroxistica presente durante la fase aguda.

Nuestro paciente presenta varias caracteristicas que
podemos considerar como atipicas de un SSW. La primera
es el diagnostico tardio, ya que el SSW suele ser diagnos-
ticado en edad pediatrica’>*, siendo la clinica neuroldgica
mas frecuente las crisis epilépticas que se presentan en el
75-90% de los pacientes, la mitad antes del ano de vida, y
menos del 10% de los casos comienzan con crisis después de
los 5 afios"2.

Es tipico que el angioma leptomeningeo se situe ipsola-
teral al nevus cutaneo. Aunque la distribucion del angioma
facial es mas frecuente en el territorio de distribucion de

0213-4853/$ - see front matter © 2012 Sociedad Espaiola de Neurologia. Publicado por Elsevier Espaia, S.L. Todos los derechos reservados.


dx.doi.org/
http://www.elsevier.es/neurologia

380

CARTAS AL EDITOR

Figura 2
occipital, temporal y parietal izquierdos.

la rama maxilar del trigémino (V2)3, solo existe afectacion
ocular y/o neurologica cuando esta afectada la rama oftal-
mica (V1)"“. En nuestro paciente, el angioma afectaba una
pequeia porcion del area de V1, y en este sentido, seglin
el trabajo de Enjolras et al., la probabilidad de asociarse
a un SSW seria baja. En concreto, estos autores, sobre una
poblacion de 106 casos con el tipico angioma facial en vino
de Oporto, establecieron que el riesgo de asociarse a SSW
era bajo si la afectacion del territorio de V1 era parcial, de
forma que el SSW solo estaba presente en el 6% de estos
pacientes®.

Los pacientes con SSW pueden presentar alteraciones del
campo visual en forma de hemianopsia o cuadrantanopsia, e
incluso ceguera cortical si el angioma pial afecta a la corteza
occipital de forma bilateral. En nuestro caso, la hemianop-
sia homoénima se resolvid durante las 3 semanas siguientes.
En este sentido, hemos encontrado en la literatura un caso
similar de un paciente diagnosticado de SSW a la edad de
45 anos que también presenté hemianopsia homoénima y
que se resolvid a los 3 meses del seguimiento’. Intentar
explicar la resolucion de la hemianopsia no es facil, pero
podria deberse al cese de la actividad paroxistica de la
region occipital con el levetiracetam y, por tanto, conside-
rarla como una clinica ictal/postictal, o bien a la resolucion
del edema vasogénico que puede desarrollarse durante una
crisis epiléptica®, aunque esta segunda hipotesis no pudo
demostrarse en nuestro estudio de RM encefalica. Los mis-
mos mecanismos patogénicos podriamos involucrarlos en
la resolucion de otros sintomas, como la afasia sensitiva y la
apraxia del brazo derecho.

Nuestro caso clinico ayuda a concienciarnos de que el
SSW no es de presentacion exclusiva en la infancia y que

Imagen de RM en secuencia T1 con gadolinio mostrando la malformacion vascular leptomeningea afectando a los ldbulos

la presencia del angioma en vino de Oporto afectando al
territorio de V1 en un paciente con focalidad neuroldgica nos
obliga a descartar la presencia de la malformacion vascular
pial propia de dicho sindrome.
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