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Enfermedad actual 

o Lactante de 11 meses 

o Febrícula. Otitis 

o Convulsión tónico-clónica hemicuerpo izquierdo 

o Desviación de mirada hacia la izquierda 

o TAC: hemorragia subaracnoidea en lóbulo parietal derecho 

o Analítica sanguínea normal 



Antecedentes personales y familiares 

o Embarazo normoevolutivo y controlado 

o Parto vaginal. EG 39+4 

o Perinatal sin incidencias 

o Cribados metabólico y auditivo normales 

o Angioma plano vinoso en 1ª rama trigémino derecho 

o ECO (enero/2014) 

o RMN (junio/2014) 



Exploración física 



Pruebas complementarias 





Evolución 

o Convulsión parcial compleja izquierda cede con diazepam 

o Tratamiento de mantenimiento: Keppra (levetiracetam) 

 



Síndrome Sturge-Weber (SWS) 

 

Genética y Patogenia 

o Mutaciones gen GNAQ 

o Ectodermo 

o Mutación precoz: SWS 

o Mutación tardía: no síndrome. 



Manifestaciones Clínicas 

o Angioma rojo vinoso 

o Malformación leptomeníngea 

o Convulsiones 

o Hemiparesia 

o Retraso mental 

o Problemas de comportamiento 

o Defectos visuales 

o Glaucoma 

o Otras manifestaciones oftalmológicas 

o Aspectos neuroendocrinos 

o Comorbilidades 





 



 



 



Subtipos 

o Tipo I (clásico): angioma facial + angioma leptomeníngeo +/- 

glaucoma 

 

o Tipo II: angioma facial + glaucoma – angioma leptomeníngeo 

 

o Tipo III (raro): angioma leptomeníngeo 



Diagnóstico 

o Angioma facial + malformación leptomeníngea 

o Distinguir del Síndrome Klippel-Trenaunay 

 

o RMN con Gadolinio: 

 Clínica neurológica 

 >1 año sin clínica 

 

o 90% pacientes con angioma sin lesión intracraneal 



Diagnóstico diferencial 

Síndrome Klippel-Trenaunay Síndrome PHACE 



Tratamiento 

o ¿Aspirina? 

o Fototermolisis con láser 

o Tratamiento tópico de glaucoma o quirúrgico 

o 40% controlado con anticonvulsionantes 

o Refractarios:  

 Hemisferectomía 

 81% sin convulsiones 

 53% sin medicación 

 Resección focal 

 58% sin convulsiones 

 Transección del cuerpo calloso 

 Estimulación del Nervio Vagal 



 



Tratamiento del hemangioma infantil 

con Propranolol 

 



¿Cuándo operar? 

o Epilepsia resistente a medicación 

 

 Pobre control de epilepsia tras 6 meses con un mínimo de 2 

anticonvulsionantes 



Pronóstico 

o Extensión de malformación leptomeníngea 

o Perfusión córtex cerebral 

o Afección ocular 

o Edad de comienzo epilepsia 

o Respuesta a medicación 


