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Figura 1

Ademas de la quimioterapia intratecal, actualmente en
los servicios de Neurologia se realizan otros muchos proce-
dimientos invasivos cuya seguridad podria aumentar con la
aplicacion de este método, como es el caso de la administra-
cion de inmunoglobulinas, las sesiones de plasmaféresis o la
administracion por via intravenosa de farmacos antibioticos
0 inmunosupresores.
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Angiomatosis leptomeningea
temporo-occipital de diagnéstico en edad
adulta

Adult diagnosis of temporo-occipital
leptomeningeal angiomatosis

Sr. Editor:

El sindrome de Struge-Weber (SSW) o angiomatosis encefa-
lotrigeminal es una neuroectodermatosis, de presentacion
esporadica, caracterizado por: angioma facial en territo-
rio trigeminal, angioma leptomeningeo ipsilateral y angioma
coroideo ipsilateral. Se han descrito variantes clinicas con
diferentes combinaciones de esta triada. El diagnostico se
hace fundamentalmente en la infancia, pero en ocasiones
excepcionales se diagnostica en la edad adulta. Presenta-
mos un caso con angiomatosis leptomeningea aislada y de
inicio de sintomas en la edad adulta.

Se trata de una mujer de 44 afos, sin antecedentes de
interés, que acude a Urgencias por cuadro de cefalea subita,
hemicraneal derecha, intensa, opresiva, con escasa res-
puesta a analgésicos, que a las 24 h asocia desorientacion,
agitacion psicomotriz y alucinaciones visuales. A la explora-
cion fisica presenta lesion herpética en el labio superior. En
la analitica destaca leucocitosis con desviacion izquierda y
proteina C reactiva (PCR) elevada, en una tomografia axial
computarizada (TAC) craneal sin y con contraste (fig. 1)
se objetiva hiperdensidad giriforme parieto-occipital dere-
cha y realce meningeo focal, informado inicialmente como
compatible con meningitis cronica. Se realiza una puncion

lumbar que muestra acelularidad con hiperproteinorraquia
y motiva la introduccion transitoria de vancomicina, cef-
triaxona y aciclovir iv por el personal del servicio de
urgencias ante la posibilidad de meningoencefalitis. Ingresa
en planta de Neurologia, donde permanece afebril, con
cefalea intensa acompanada de nauseas, vomitos y episo-
dios fluctuantes de alucinaciones visuales y auditivas. La
exploracion neuroldgica demuestra una hemianopsia homo-
nima izquierda. Se realiza una resonancia magnética nuclear
(RMN) craneal con y sin gadolinio (fig. 2), donde se objetiva
una angiomatosis leptomeningea en el hemisferio cerebral
derecho (parietal-occipito-temporal). En el electroencefa-
lograma, la amplitud de la actividad de base se encuentra
atenuada sobre region temporo-occipital derecha. Ante la
ausencia de datos de infeccion (y 2 hemocultivos, PCR y
cultivos de LCR negativos) y una segunda puncion lumbar
acelular pero con presion de apertura elevada e hiper-
proteinorraquia, se retira la antibioterapia empirica. Una
interconsulta con Oftalomogia descarta la presencia de mal-
formacion vascular ocular. Se diagnostica a la paciente de
sindrome de Sturge-Weber sin angioma facial, con crisis
parciales temporo-occipitales y posible trombosis/estasis
venoso en seno de angiomatosis, y se instaura tratamiento
con acetazolamida (por la hipertension intracraneal), leveti-
racetam y acido acetilsalicilico, con resolucion de la cefalea
y los episodios confuso-alucinatorios, cuya naturaleza pen-
samos que tenga un origen comicial y/o fenémeno vascular
seudomigrafoso. Se ha realizado el seguimiento clinico de
la paciente en consultas externas de Neurologia, tras una
nueva puncién lumbar, acelular con normoproteinorraquia
y presion de apertura normal, se ha descendido paula-
tinamente la dosis de acetalozamida hasta su supresion,
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Figura 1

TC craneal sin contraste: calcificacion cortical y discreta atrofia de l6bulo occipital derecho, y calcificacion y aumento

de tamano del plexo coroideo del asta occipital del ventriculo derecho.

manteniéndose la paciente asintomatica tras un afo de
seguimiento.

La angiomatosis encefalotrigeminal o SSW es un sindrome
neurocutaneo poco frecuente, de diagndstico generalmente
en la infancia, con presentacion esporadica, que afecta a la
microvascularizacion venosa cefalica y que, clinicamente,
en su forma tipica se caracteriza por angioma facial plano
de color rojo vinoso en territorio de inervacion de la rama
oftalmica del nervio trigémino, situado ipsilateralmente a
una angiomatosis leptomeningea a nivel del l6bulo occipital
y parietal, junto con malformacion vascular ocular. Existen
variantes incompletas' del sindrome que aparecen como: a)
angioma facial y leptomeningeo, sin angioma coroideo; b)
angioma leptomeningeo y coroideo sin nevus facial; ¢) nevus
facial y angioma coroideo sin evidencias clinicas ni radiogra-
ficas de angiomatosis cerebral, y d) angiomatosis cerebral y
pial aislada’*.

Aunque la descripcion del SSW se remonta a 1879
(Sturge), en el afo 1935, Van Bogaert describe una forma de
angiomatosis cortico-meningea-telangiectasica sin angioma
facial como variante del SSW. Lund, en 1949, en una revision

de 144 pacientes de la literatura afectados del sindrome,
halla 7 con imagenes radiograficas tipicas y sin angioma
facial®. Existen pocas comunicaciones de casos de SSW sin
angioma facial en la literatura médica®® y el diagnéstico
de estos en la edad adulta, como en nuestro caso, es
excepcional'®.

Las manifestaciones neurologicas del SSW se relacionan
con la presencia del angioma leptomeningeo'’. Lo mas cons-
tante es la presencia de crisis epilépticas que afectan al
75-90% de los pacientes? y solo el 7% inicia las crisis después
de los 5 aios. Los déficits neuroldgicos pueden aparecer len-
tamente en el tiempo, o bien como episodios «stroke-like»
asociados a crisis y/o cefalea de rasgos migranosos como en
el caso clinico descrito. Los signos de déficit neuroldgico que
se muestran con mayor frecuencia son: déficit motor hemi-
parético, hemianopsia y hemiatrofia corporal, y se observan
en el 65% de los enfermos. Las alteraciones cognitivas son
frecuentes y se relacionan con el inicio precoz de crisis de
dificil control y afectacion cerebral bilateral'?. Los sintomas
depresivos son también comunes. Las cefaleas y las migranas
aparecen con frecuencia, y se incluyen en la segunda clasi-

Figura 2

RMN craneal: cortes axiales de imagenes potenciadas en T1 con contraste; llamativo realce meningeo de distribucion

predominantemente parietal-occipito-temporal, siendo el realce tanto dural como, y sobre todo, leptomeningeo (pial) en los surcos
cerebrales. Asimetria en el tamafo entre ambos plexos coroideos en los astas temporales de los ventriculos laterales, siendo
llamativamente de mayor tamano y con mayor realce en el ventriculo lateral derecho.
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ficacion de la Internacional Headache Society (IHS), dentro
de las cefaleas secundarias, en el apartado 6.3"3.

El diagndstico de la afectacion cerebral se realiza, ante
la sospecha clinica, mediante técnicas de neuroimagen,
de gran utilidad en ausencia de las alteraciones cutaneas
u oculares tipicas. La caracteristica radiografica de esta
enfermedad son las calcificaciones corticales giriformes
adyacentes al angioma leptomeningeo, que aparencen en
la TAC craneal. En la RMN craneal, se visualiza la malforma-
cion vascular tipica, que realza con contraste iv en imagenes
potenciadas en T1. Asociado a esto, se puede encontrar dila-
tacion y realce del plexo coroideo ipsilateral y dilatacion
del drenaje venoso profundo subyacente a la region cortical
afectada.

El tratamiento con farmacos antiepilépticos de manera
prolongada es fundamental en aquellos pacientes que pre-
sentan crisis comiciales. Puesto que el estasis venoso y
la trombosis microvascular contribuyen probablemente al
deterioro neurolégico en el SSW, se recomienda empiri-
camente antiagregacion diaria con dosis bajas de acido
acetilsalicilico', demostrando una disminucion de la fre-
cuencia de crisis comiciales y eventos «stroke-like». Las
cefaleas y las migranas se tratan de la manera habitual,
con medicacion abortiva (incluso triptanes') vy, si es pre-
ciso, por la frecuencia o la severidad de los episodios, con
farmacos preventivos. La cirugia (reseccion quirdrgica de la
malformacion e incluso hemisferectomia) es efectiva, pero
no debe ser considerada en el momento del diagndstico, ya
que la indicacion actual es la presencia de crisis refractarias
al tratamiento médico.
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