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Os autores relatam um caso de Sindrome de Sturge-Weber, uma
doenca rara que apresenta em seu quadro clinico lesées vasculares

angiomatosas que comprometem a face e a cavidade bucal. Este

artigo apresenta as informagdes obtidas na literatura e o relato do

caso da Sindrome em questao.

REVISAO DA LITERATURA

A doenga de Sturge-Weber
(Fischbein et al., 1998; Kwapis,
1987; Maiuri et al., 1989; Reich &
Wiatrak, 1995; Shafer et al., 1987;
Vickers, 1980), também descrita
na literatura como Sindrome de
Sturge-Weber-Dimitri (Raso,
1972), Sindrome de Sturge-
Kalischer-Weber (Pindborg,
1981), Doenga de Sturge-Weber-
Crabbe (Raso, 1972), Angioma-
tose encéfalo-facial (Kwapis,
1987), Angio-matose trigémeo-
encefalico (Araujo & Araujo, 1984;

Neville et al., 1998; Shafer et al.,
1987), Angiomatose facial e
meningea (Raso, 1972) ou
Sindrome vasculo-trigémea
(Raso, 1972), é uma displasia
vascular congénita (Kwapis,
1987; Reich & Wiatrak, 1995) bas-
tante rara (Kwapis, 1987; Neville
et al., 1998; Shafer et al., 1987),
neurocutanea, envolvendo pele,
olhos e sistema nervoso, poden-
do comprometer a mucosa oral
(Aradjo & Araujo, 1984; Kwapis,
1987; Reich & Wiatrak, 1995).

I Professor da Disciplina Cirurgia Buco-Maxilo-Facial I, DCO-CBM-UFES.
2 Estagidria(o) da Disciplina Cirurgia Buco-Maxilo-Facial I, DCO-CBM-UFES.
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As principais manifestagoes
clinicas da Sindrome sao des-
critas na literatura na seguinte
triade: angioma cutaneo congé-
nito, anomalia vascular das
leptomeninges sobre o cortex
das regioes parietal posterior e
occipital e lesao vascular da
corodide (Reich & Wiatrak, 1995;
Sindrome..., 1979).

De acordo com Vickers
(1980), a combinacao de sinto-
mas na Sindrome é variavel, nao
sendo razoavel excluir esse di-
agnostico por faltar um dos si-
nais habitualmente caracteristi-
cos. As formas incompletas da
sindrome podem apresentar dois
dos principais componentes em
grau variavel, ocasionalmente
com angiomas esparsos
(Sindrome..., 1979).

Maiuri et al. (1989) apresen-
tam um caso de forma incom-
pleta da doenga com
calcificagdes giriformes bilate-
rais na regiao occipital e despro-
vido de nevo facial e ataques
epiléticos.

Fischbein et al. (1998) tam-
bém relatam um caso de pacien-
te com a sindrome sem evidén-
cias de aumento das leptome-
ninges, caracteristica que néao
necessariamente precisa estar
presente para que o diagnostico
seja estabelecido.

Acredita-se que essa anoma-
lia tenha inicio numa fase muito
precoce do desenvolvimento
embrionario (Pindborg, 1981),
provavelmente devido a persis-
téncia de um plexo vascular ao
redor da porc¢ao cefalica do tubo
neural, o qual deveria regredir a
partir da nona semana de vida
intra-uterina (Neville et al., 1998).
Este disturbio pode ser classifi-
cado como uma variante do
hemangioma (Kwapis, 1987;
Shafer et al., 1987) e mesmo que

histologicamente esteja relacio-
nado com a neoformacao dos
vasos sanguineos, € considera-
do mais um hamartoma, ou
seja, uma malformagao congé-
nita que uma neoplasia (Vickers,
1980).

Ap0s analise morfologica, por
meio de microscopia eletrénica,
das malformagoes vas-culares
da pia-mater e partes vizinhas
do cérebro, removidas cirurgica-
mente, em nove pacientes com
a sindrome de Sturge Weber,
Matsko & Shlepakov (1990) ob-
servaram que o desenvolvimen-
to da doenca deve-se a hipdxia
cerebral que resulta em longo
prazo numa congestdo da pia-
mater com angiomatose.

O angioma cutaneo que
comumente segue a distribuicao
de um ou mais seguimentos do
nervo trigémeo € uma malfor-
magao vascular capilar dérmica
ipsilateral, representada por
manchas cor de “vinho do Por-
to” (Raso, 1972; Vickers, 1980),
denominada geralmente de nevo
flameo devido a sua cor purpura
intensa. Os nevos vasculares
sao planos, vermelho-vinhosos,
por vezes com zonas azuladas,
podendo, em certos casos, apre-
sentar aspecto tuberoso (Neville
etal., 1998).

Para Pindborg (1981), o nevo
pode apresentar uma coloragao
que varia entre o rosado € o ver-
melho purpura, sendo observa-
da uma diminuicao da intensida-
de da cor a medida que a idade
avanca.

Os angiomas venosos das
leptomeninges que cobrem o
cortex cerebral, quase sempre,
sao acompanhados de calcifi-
cacgoes intracranianas giriformes
(Araujo & Araujo, 1984; Kwapis,
1987; Neville et al., 1998;
Pindborg, 1981, Shafer et al.,
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1987; Vickers, 1980) que se-
guem o trajeto dos vasos, poden-
do ser observadas
radiograficamente na forma de
“linha de trilho” (Neville et al.,
1998). Segundo Neville et al.
(1998), essas angiomatoses
meningeas concorrem a desor-
dens convulsivas que sao res-
ponsaveis pelo retardo mental e/
ou hemiplegia contralateral
quando presentes.

Vickers (1980) cita ainda,
como sinal neuroldgico da
sindrome, a epilepsia focal ou
jacksoniana.

Em raros casos, a lesao
vascular nao ocorre na lepto-
meninge encefalica, mas na que
envolve a medula espinhal.
Quando isso acontece, 0 nevo
vascular nao segue o territorio
inervado pelo trigémeo, mas en-
contra-se na regiao correspon-
dente a lesao medular. Esse
metamero é também observado
na associacao das lesbes nas
leptomeninges occipitais com as
lesbes do globo ocular, em ra-
zdo de suas relagdes
anatébmicas e funcionais (Raso,
1972).

O envolvimento ocular cons-
titui um outro elemento caracte-
ristico da doenca (Raso, 1972;
Shafer et al., 1987) que geral-
mente consiste em angioma da
cordide, associado a glaucoma
secundario, exoftalmia (Shafer et
al.,, 1987) e hemianopia
(Fischbeinetal., 1998). Além da
coroide, as malformacdes
vasculares podem acometer a
conjuntiva, episclera e retina
(Neville et al., 1998).

A presenca de lesdes
angiomatosas intra-orais sdo co-
muns (Neville et al., 1998; Shafer
et al., 1987), envolvendo a
mucosa no mesmo lado das le-
sOes encefdlicas. Essa altera-
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¢ao vascular pode acarretar
hiperplasia gengival leve ou por
vezes tao pronunciada que che-
ga a recobrir as superficies
dentarias, interferindo na
mastigagéao (Vickers, 1980). O
crescimento gengival pode se
tornar excessivo com a adminis-
tracao de anticonvulsivantes de-
rivados da fenitoina, que reque-
rem gengivectomias periédicas
(Kwapis, 1987). Uma prolifera-
¢ao hemangiomatosa mais ma-
cica pode lembrar um granu-
loma piogénico (Neville et al.,
1998).

Alguns relatos apontam a
erupcao precoce dos dentes
permanentes no lado compro-
metido, provavelmente em virtu-
de das mudangas na vascu-
larizagao (Vickers, 1980).

De acordo com Vickers
(1980), histologicamente, tanto
as gengivas hiperplasicas como
a angiomatose encéfalo-facial
demonstram um notavel compo-
nente vascular.

A tomografia computadori-
zada e a ressonancia magnéti-
ca do cérebro sao métodos
complementares importantes no
diagnostico das lesdes angioma-
tosas, revelando os tragos neu-
rolégicos caracteristicos da do-
enga, observados em diversos
estudos (Maiuri et al., 1990;
Truhan & Filipek, 1993; Wasenko
et al., 1990).

Relato do caso

A paciente E. F., com 31
anos de idade, cor negra , com-
pareceu ao ambulatorio de Ci-
rurgia Buco-Maxilo-Facial, do
Departamento de Clinica Odon-
tolégica do centro Biomédico da
Universidade Federal do Espiri-
to Santo, com indicagdo de ex-
tracdo do primeiro molar inferior
direito (46), queixando-se de ter

procurado diversos servigos
odontoldgicos, sendo todos os
atendimentos recusados em vir-
tude do hemangioma cutaneo-
mucoso presente na hemiface
correspondente.

Clinicamente, mostra presen-
ca de angiomatose facial, do lado
direito, comprometendo a fronte,
todo o tergco médio e inferior da
face, inclusive os labios e mento,
estendendo-se a por¢ao superior
do térax e regiao supra-escapular
nesse mesmo lado, cruzando a
linha média em quase toda a sua
extensdo. O hemangioma apre-
senta coloragao vinhosa (seme-
Ihante a vinho do Porto), € bem
delimitado, ligeiramente elevado
e com textura superficial pouco
irregular (Fig.1).

Ao exame intra-oral, nota-se
que as manchas avermelhadas
se distribuem por toda a mucosa
jugal, envolvendo continuamen-
te a gengiva sobre o rebordo
alveolar e a mucosa que reves-
te o palato nesse mesmo lado da
angiomatose facial (Fig. 2).

A hemiarcada direita inferior
acha-se também envolvida,
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mostrando-se do mesmo modo
hiperplasica e com coloragao
mais avermelhada. O elemento
dental 46 estd acometido por le-
sdo cariosa extensa, sendo ob-

Fig. 1 - Lesdo angiomatosa na
hemiface do lado direito

Fig. 2 - Presenca da lesGo angiomatosa restrita
ao hemiarco superior direito
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servada destruicao parcial da
coroa, com a gengiva hiper-
plasica invadindo a cavidade
provocada pela carie ( Fig. 3).

A anamnese, orientada e fei-
ta junto a mae da paciente, con-
firmou a suspeita de retardo men-
tal. A paciente responde as soli-
citacoes verbais de forma confu-
sa, nao se orientando adequada-
mente no tempo e no espaco.

Ha relato de uma unica crise
convulsiva na infancia. A paciente
mantém acompanhamento neuro-
l6gico e faz uso de anticon-
vulsivante (fenobarbital). Ndo tem
histéria de epilepsia, apresenta
hemiplegia con-tralateral dos mem-
bros, assim como perda de visao
do olho direito.

Diante desse quadro clinico,
tornou-se explicito o diagnostico
da Sindrome de Sturge-Weber
ou Angiomatose encéfalo-facial.

A conduta subseqliente con-
sistiu na realizagao de tomadas
radiograficas periapical do ele-
mento 46 e panoramica das ar-
cadas, com o proposito de
elucidar possivel envolvimento
0sseo pelas lesdes vasculares,
0 que poderia exigir cuidados es-
peciais ao se extrair o dente
supracitado. A radiografia pano-
ramica (Fig. 4) além de fornecer
dados, como destruicao
coronaria, posi¢ao e formas das
raizes, revela tecido 6sseo de
aspecto normal. A partir dai, a
exodontia procedeu-se de ma-
neira convencional, sendo o den-
te removido a forceps, sem mai-
ores intercorréncias, nem mes-
mo relacionadas com a hemor-
ragia trans ou pos-operatoria.
Foram executados dois pontos
de sutura isolados. A cicatriza-
¢éo da ferida cirurgica ocorreu
dentro dos padrdoes da normali-
dade.
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Fig. 3 - Mucosa avermelhada no hemiarco inferior direito, onde se nota o
elemento dentdrio indicado para extracéo

Fig. 4 - O aspecto radiogrdfico demonstra auséncia de lesdo vascular intra-6ssea
na regido do elemento dentdrio a ser extraido

DISCUSSAO

O conhecimento da Sindrome
de Sturge-Weber é de interesse
para o cirurgido-dentista, visto
que uma de suas caracteristicas
€ a presenga de lesbes vascu-
lares angiomatosas que se ma-
nifestam na sua area de atua-
¢éo: face e cavidade oral.

O caso relatado possui lesdes
faciais muito expressivas onde o
hemangioma recobre a éarea
inervada pelo nervo trigémeo, se-
melhantes aos relatos de Araujo
& Araujo (1984), Raso (1972),

Neville et al. (1998), Vickers
(1980), dentre outros, inclusive
na sua disposic¢ao intra-oral, en-
volvendo a mucosa jugal, a que
recobre o processo alveolar e o
palato.

Na Fig. 2, pode ser observa-
do que a mancha vascular res-
tringe-se ao lado direito do pala-
to, sendo bem demarcada na li-
nha média, o limite da lesao.

O crescimento gengival na re-
gido envolvida pode ser atribuido
ao aumento do componente
vascular e a acdo do anti-
convulsivante, fenobarbital, usa-
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do pela paciente.

Como adverte Raso (1972),
deve-se tomar muito cuidado
quando se realizam procedimen-
tos cirurgicos em areas afetadas
por essas alteragdes na boca,
devido a intensa hemorragia que
pode ser provocada. Essa afirma-
tiva refere-se as lesdes nos teci-
dos moles para as quais o autor
recomenda o uso do laser para
auxiliar na remocéao das lesoes
hiperplasicas orais.

No caso de extracbes den-
tarias, ndao foram encontrados
relatos de inconvenientes, parti-
cularidades ou contra-indicacdes
para sua execucao nos portado-
res da Sindrome. E imperioso, no
entanto, que sejam realizadas to-
madas radiograficas da regiao
para que se certifique da ausén-
cia de lesdes vasculares intra-
6sseas que poderiam trazer
transtornos relacionados com
hemorragias no pds-operatorio e,
em especial, no trans-operatorio.

De acordo com Carranza
(1983), pode haver reabsorcao do
osso alveolar adjacente a proli-
feracdo angiomatosa gengival.

Vickers (1980) cita que a pre-
sencga das anomalias vasculares
nos o0ssos dos pacientes com
Sindrome de Sturge-Weber pode
induzir a confusao, pois, quando
existe crescimento 0sseo unilate-
ral, ha de se levar em considera-
cdo a angio-osteo-hipertrofia
(Sindrome de Klippel Trenaunay)
que pode estar relacionada com a
de Sturge-Weber, sendo descritos
casos de aparicao conjunta.

Na auséncia de lesdes vascu-
lares intra-0sseas, a extragao
dentaria nesses pacientes pro-
cessa-se de modo convencional.

Pelo fato de a lesdao angio-
matosa envolver a gengiva
circunjacente ao dente extraido,
€ de conduta apreciavel preser-

var a integridade tecidual, evitan-
do traumatiza-la, manipulando-a
cautelosamente. Caso haja algu-
ma complicacdo na exodontia,
como fratura da coroa ou da raiz,
na necessidade de obter melhor
acesso cirurgico, poder-se-ia op-
tar pelo afastamento da gengiva
hiperplasica com um retalho tipo
envelope, em vez de se incisar a
gengiva angiomatosa como nos
retalhos mono ou biangulados.
Caso a incisao seja indispensa-
vel, o profissional devera estar
apto a intervir na emergéncia de
um sangramento importante, cer-
cando-se de coadjuvantes como
instrumentais e agentes hemos-
taticos locais, proprios para esse
fim.

Cabe ao cirurgiao-dentista pro-
ver-se do conhecimento da
Sindrome de Sturge-Weber e,
com bom senso, oportunamen-
te realizar as extracoes dentéarias
nos pacientes afetados, poupan-
do-os de buscar diversos servi-
cos que prolonguem seu atendi-
mento desnecessariamente.

ABSTRACT

STURGE-WEBER SYNDROME
REPORT OF A CASE

The authors report a Sturge-We-
ber Syndrome case, a rare disease
that presents angiomatosis
vasculars lesions in its clinic chart,
which compromises the face and
the oral cavity. This article presents
some information got from the lit-
erature and the report of this syn-
drome.

Keywords: Sturge-Weber Syn-
drome, Sturge-Weber Angiomato-
sis, Sturge-Weber disease
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