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Caso Clinico

Manejo interdisciplinario del Sindrome
Sturge-Weber en Odontologia: A propdsito
de un caso.

Interdisciplinary management of Sturge-Weber Syndrome in Dentistry: A case
report.
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Resumen

El Sindrome de Sturge-Weber (SSW) presenta diferentes manifestaciones clinicas, algunas de ellas son el
compromiso cognitivo severo del paciente, asi como la presencia de malformaciones arteriovenosas (MAV)
que dificultan las planificaciones terapéuticas. Las MAV en los tejidos orales se encuentran ocultas y no son
identificables clinicamente, por lo que se hace necesario un estudio imagenoldgico de cada paciente. La
angiografia computarizada (angio TC) permite determinar con mayor precisién las MAV ayudando a prevenir
eventos hemorragicos en procedimientos quirdrgicos. Este reporte de caso tiene como objetivo mostrar el
manejo interdisciplinario de un paciente con SSW con una lesién angiomatosa en el paladar duro donde se
indico, entre otras cosas, la exodoncia de 13 dientes.

Palabras Claves: Sindrome Sturge-Weber; Angiografia; Malformacion Arteriovenosa; Cirugia Oral;
Radiologia Oral.

Abstract

Sturge-Weber Syndrome (SWS) presents different clinical manifestations, one of them being the severe cognitive
impairment of the patient as well as the presence of arteriovenous malformations (AVMs) that make therapeutic
planning difficult. AVMs in oral tissues are hidden and not clinically identifiable, so an imaging study of each patient
is necessary. Computed angiography (CT angiography) allows for more precise determination of AVMs, helping to
prevent hemorrhagic events in surgical procedures. This case report aims to show the interdisciplinary management
of a patient SSW with an angiomatous lesion in the hard palate where, among other things, the extraction of 13
teeth was indicated.
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Introduccion

El sindrome de Sturge-Weber (SSW) es un trastorno no hereditario causado por una mutacién en el gen GNAQ,
caracterizado por malformaciones vasculares que afectan la piel (mancha de vino de Oporto), el cerebro y
ocasionalmente los ojos (1). La prevalencia se estima en 1 entre 20.000 a 50.000 nacidos vivos (2). Las
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manifestaciones orales incluyen principalmente lesiones
hemangiomatosas unilaterales en encias, labios, lengua 'y
region palatina. Intraoralmente, estas lesiones se presentan
como hiperplasias unilaterales debido a un aumento del
componente vascular y pueden presentar sangrado
excesivo ante un traumatismo minimo (3). Sin embargo,
existen malformaciones vasculares que no son clinicamente
identificables. Es por esto que la evaluacién imagenoldgica
previa de los pacientes con SSW es esencial. Relativamente
pocos reportes han descrito el estudio imagenoldgico y
tratamiento quirdrgico de pacientes con SSW (4), aqui
presentaremos un caso de desfocacion bucal en un
paciente con SSWy retraso mental severo con un enfoque
multidisciplinario.

Reporte de Caso

Se presenta al Servicio de Cirugia Maxilofacial del Hospital
del Salvador, en Santiago de Chile, paciente sexo femenino
23 afnos, con necesidades especiales, en silla de ruedas,
donde cuidadora relata odontalgia mandibular. A la
anamnesis se relata padecer el Sindrome de Sturge-Weber
tipo I, hemiplejia izquierda, paralisis cerebral con retraso
mental severo, bajo tratamiento con risperidona, quetiapina
y diazepam. No se relatan antecedentes quirdrgicos,
alérgicos o habito tabaquico ni alcohdlico. Al examen
clinico extraoral se observa un hemangioma facial,
hipertelorismoy evidencia de leucomas bilaterales (Figura
1A). Intraoralmente paciente presenta una lesién de tipo
vascular hemangiomatosa en paladar duro de limites y
bordes poco definidos, asintomatica, con posible relacién
a hueso maxilar que aloja multiples restos radiculares.
(Figura 1B). Previo arealizar el plan de tratamiento se solicita
apoyo a servicio de imagenologia para evaluar extension
anatomica de las malformaciones vasculares con el sitio
operatorio. En este caso, por recomendacion del especialista
en imagenologia oral y maxilofacial se solicité un AngioTC
donde se presentan hallazgos tipicos de las alteraciones
del SSW a nivel intracraneano, destacando una menor
representacién de la arteria cerebral media izquierda desde
el segmento horizontal (M1) hacia distal, y ausencia de
opacificaciones de la arteria cerebral posterior izquierda
desde su segmento proximal (P2) hacia distal, ademas de
una escasa representacién de ramas corticales en la
convexidad frontoparietal del mismo lado. Se visualiza gran
angioma leptomeningeo desde el area parietal hacia la
region occipital izquierda en relacion a un volumen cerebral
levemente reducido respecto de su contralateral (Figuras
3 A, By Q). En la zona maxilar izquierda se aprecia gran
desarrollo vascular de la arteria palatina mayor y unaligera
mayor representacion del plexo venoso pterigoideo (Figura
2 A, By Figura 3 A, By Q). Las areas del proceso alveolar
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préximas a los dientes que se requiere remover se
aprecian tipicas sin alteraciones vasculares significativas
y sélo con variaciones de caracter inflamatorio crénico
habituales de la patologia odontolégica. De manera
concomitante se encontré parcial pérdida de
transparencia del laberinto etmoidal bilateral que
impresioné como sinusopatia inflamatoria e hiperplasia
de los senos frontales (Figura 3 By C)

Bajo anestesia general, intubacién endotraqueal, anestesia
de lidocaina al 2% 8 tubos, se llevo a cabo la desfocacion
de 13 dientes con prondstico hopeless (sin esperanza) (3.7
-3.8-45-46-47-44-18-17-16-15-14-22y2.38),
tratamiento periodontal basico y operatoria de dientes 3.4
(Clase V) y 2.6 (Clase I). Intraoperatoriamente no se
presentaron eventos adversos hemorragicos. En el control
postquirurgico a los 7 y 21 dias presentd una franca
recuperacién y reparaciéon de los tejidos orales.
Adicionalmente la cuidadora relata ausencia de dolor
severo 0 hemorragias post operatorias en dias siguientes
a la intervencion.

[

Figura 1. (A) Presentacion extraoral de hemangioma patognomadnico
del Sindrome de Strurge-Weber en lado izquierdo de la cara sefialado
con flechas de color blanco. (B) Lesién vascular tipo hemangiomatosa
en paladar duro sefialado con estrella blanca.

Figura 2. Cortes sagitales de la angiografia computarizada que muestran
la arteria palatina mayor izquierda (A) y el plexo venoso pterigoideo
izquierdo (B) indicados con los tridngulos de color blanco.
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Figura 3. Corte de la angiografia computarizada coronal (A) y axiales
con ventana de tejidos duros (B) y blandos (C) que muestran el angioma
leptomeningeo izquierdo representado con la fecha blanca.

Discusion

La triada patognomonica del SSW es la dilataciéon venosa
cutadnea facial, también conocida como mancha de vino de
Oporto o PWS (Port Wine Stain), disfuncién neurologica
debido a la angiomatosis leptomeningea y finalmente la
afectacion ocular. Una PWS es visible al nacer junto con la
distribucion de uno de los primeros nervios en desarrollo,
es decir, el nervio trigémino (5). Generalmente, los pacientes
con SWtienen una higiene bucal deficiente debido al miedo
al sangrado de la encia hiperplasica afectada por la
angiomatosis al cepillarse los dientes o debido a algun tipo
de necesidad especial que dificulta el cepillado resultando
en exacerbacién del sangrado gingival y hemorragias
espontaneas (6). Ahora bien, el problema fundamental al
realizar una exodoncia en pacientes con SSW es lograr una
hemostasia adecuada cuando se produce sangrado en el
tejido angiomatoso adyacente (7). Como muchos informes
de casos han descrito mejoras en el sangrado con el
tratamiento periodontal inicial (8-10) dicho tratamiento
antes de la extraccion es indispensable. Antes de planificar
una extraccion dental en casos de SW, es esencial
comprender si la mucosa que rodea el sitio operatorio
incluye tejido angiomatoso (11) En casos de exodoncias
algunos reportes han recomendado la avulsiéon dental

estandar, evitando osteotomias u odontosecciones para
no afectar el tejido angiomatoso 'y, de ser posible, utilizando
sélo anestesia local, la cual ha demostrado no presentar
complicaciones hemorragicas graves (9-10) Otros autores
han utilizado solo compresién con gasa estéril y otros
utilizando suturas hemostaticas (7-11). Por otro lado, las
técnicas diagndsticas avanzadas como la Tomografia
Computarizada (TC) y la Resonancia Magnética (RM) para
la evaluacién de calcificaciones cerebrales se consideran
el estandar de oro (12). Elexamen de rayos X, particularmente
la TC en tres dimensiones es util para las exodoncias en
pacientes con SWS. Las erosiones o defectos del hueso
alveolar debajo del tejido angiomatoso se revelan
claramente en la TC tridimensional, mostrando la invasion
por hipertrofia del tejido angiomatoso en el hueso alveolar
(13) (14). Los tejidos blandos también deben ser objeto de
estudio, especialmente en pacientes con SSW donde el sitio
quirdrgico pudiese estar rodeado por lalesién angiomatosa.
Especificamente, la angiografia por tomografia
computarizada (Angio TC) es una herramienta valiosa para
el diagnéstico correcto de las MAV, permitiendo identificar
con precisiéon la regién afectada y la extensién de la
malformacion. Entre las aplicaciones de la Angio TC se
encuentra el estudio preoperatorio para prevenir
hemorragias masivas causadas por tumores de cabeza y
cuello. Estos hallazgos imagenolégicos descritos en la
literatura predijeron un mayor riesgo de sangrado masivo
que conduce a una baja tasa de supervivencia en pacientes
conMAV graves, principalmente debido a pseudoaneurismas
y extravasaciéon de contraste (15-17). La Angio TC debe
realizarse para investigar la presencia de cualquier MAV en
pacientes con SSW que podria causar complicaciones
intraoperatorias indeseables en procedimientos quirdrgicos
maxilofaciales.
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