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LABURPENA Metodologia. Revision retrospectiva de las
Helburua. Azken 27 urte hauetan gure hos - historias clinicas de los nifios con angioma pla -
pitalean diagnostikatu eta jarraituak izan diren no facial y angiomatosis meningea ipsilateral.
Sturge-Weber sindrome kasuak direla eta, lan ~ Resultados. Pacientes 4: 2 varonesy 2 mu -
honen helburua alde batetik beren ezaugarri kli jeres. Localizacion del angioma: unilateral en
nikoak berrikustea eta bestetik beren garapenaodos los casos (2 en el lado derechoy 2eneliz -
aztertzea izan da. quierdo) a nivel del dermatoma de la primera'y
Metodologia. Aurpegi-angioma laua eta en un caso primera y segunda ramas del trigé -
angiomatosi meningeo ipsialdekoak dauzkatemmino. Motivo de consulta en 3 casos convulsio -
haurren historia klinikoen atzeranzko berrikus nes, en 1 el angioma. Edad media de presenta -
tapena. cion de las convulsiones 8 + 6,7 meses (predo -
Emaitzak. 4 jasale: 2 gizonezko eta 2 ema - minando las focales). Persistencia de las crisis
kumezko. Angiomaren kokapena: kasu guztie en 2 casos. Oligofrenia moderada-severa en 1
tan aldebatekoa (2 eskuineko aldean eta 2 ezke caso. EEG patoldgico en todos los casos. Radio -
rrekoan) trigeminoaren lehenengo eta bigarrengrafia craneo normal en tres de los nifios y-Re
adarren dermatoma mailan. Kontsultaren zer sonancia Magnética (RM) en 1. Tanto la To -
gatia 3 kasutan konbultsioak, batetan angioma. mografia Axial Computadorizada (TAC) como
Konbultsioak jasaten hasteko batez besteke adila Tomografia Computadorizada de Emision de
na8 6,7 hilabete (fokalak nagusi izaten). 2 Ka -Protén Unico (SPECT) han resultado patolégi -
sutan krisiek jarraitzen dute. Kasu batetan-oli cas.
gofrenia moderatu gogorra. Kasu guztietan EEG ~ Conclusion. Se debe realizar estudios de
patologikoa. Haurretariko 3rengan burezur erra imagen (RM o SPECT) en todos los nifios con
diografia normala eta Erresonantzia Magneti -angioma plano facial que afecte al dermatoma de
koa (EM) batengan. Bai ordenadorezko tomo ta primera rama del trigémino con el fin de de
grafia axiala (TAK) bai protoi bakarraren eman {ectar precozmente la presencia del angioma lep -
kizunaren konputaturiko tomografia (SPECT tomeningeo, para planificar un tratamiento que
delakoa) patologikoak izan dira. pueda preservar la funcion intelectual.
Ondorioa. Trigeminoaren lehenengo ada -
rraren dermatoma mailan kokatua dagoen era - PALABRAS CLAVE
giten dion aurpegi-angioma laua daukaten haur ~ Sindrome de Sturge-Weber; Angioma pla
guztiengan irudi ikasketak (EM edo SPECT de -no facial; Epilepsia.
lakoa) egin behar dira, angioma leptomeninge -
oaren agerrera lehen bait lehen ikusteko, funt -
zio intelektuala zaintzeko tratamendu bat asma
dadin.

SARRERA

Sturge-Weber sindromea (SWS) hiru

HiTz-GILTZA osagai batzen direlako bereizten da: 1) Aur-

Sturge-Weber sindromea; Aurpegi-angio -pegi-angioma laua kongenitoa (AAL), ardo

ma laua; Epilepsia. gorrizko kolorekoa, trigemino nerbioaren
adar oftalmikoa zabaltzeko eremuan koka-

tua (V1); 2) Sintoma bat edo gehiago (adi-

RESUMEN bidez epilepsia, hemiparesia edo hemiple-

Objetivo. Revisar los casos de Sindrome jia, garezur-barneko kaltzifikazioak, garu-

de Sturge-Weber diagnosticados y seguidos enneko atrofia, atzerapen mentala) eragiten
nuestro hospital en los Gltimos 27 afios, anali -duten leptomeningeen anomalia baskilar
zando sus caracteristicas clinicas y su evolucion. ipsialdekoak; 3) Glaukoma kongenitoa edo
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goiztiarra eragiten duten koroideko lesioi
baskular ipsialdekoak. Hiru organoek, hau
da nerbio-sistema zentrala (NSZ), begia eta
azala, parte hartzen dutenean SWS osoa
ematen da. Dena dela, azal afektazioa ez da-
goenean, ezin da SWSari buruz hitzegin,
nahiz eta AAL-rik gabe epilepsia eta SW-
Sak eragiten duenaren antzeko min zere-
brala kasu isolatu batzu deskribatu®. Al-
dagarritasun kliniko hau dela eta, Roachek®
angiomatosi entzefalotrigeminalak hiru
motatan sailkatu zituen. l.a mota SWS kla-
sikoari dagokio, Il.a kalte neurokularrik ga-
beko AAL isolatuari eta Ill.a AALarik ez
dagoenean baina angioma leptomeningeo
bat dagoela erakus daitekeen kasuei. Egile
batzurentzat, hirugarren mota hau daig-
nostikatzeko zeharkako ezaugarriak agert-
zea ez da nahikoa, kaltzifikazioak edo er-
diatrofia zerebrala adibidez, baizik eta an-
gioma ikusi behar da, bai egiaztapen histo-
logikoaren bidez, bai Erresonantzia Mag-
netiko (EM) Gadoliniodunaren bidez®.
SWSa noizean behin sortzen da, bi se-
xuen arteko desberdintasunik ez egon arren.
Bere maiztasuna 1/50.000 dela uste izan da.
Angiomatosi leptomeningeoak estasi
benosoa eta hipoxia sorterazten ditu; Hala-
ber, orma baskularrean azpiko garuneko
substantzian eta aladaketa fisiko-kimikoak
sortarazten dituela ikustarazi da eta horrek
aipatutako maila horretan kaltzio gordele-
ku bat eragiten du. Hodi leptomeningeoak
batez ere orma meheko zainak dira eta bat-
zutan hialinizazioaz eta ugaltze subendo-
teliarrez estaliak daude. Mikroskopikoaren
bidez, hodi anormalak handiago batetan
daudela ikusten da, gaitzaren ondoko azal
zerebralean eta plexu koroidetar ipsialde-
koan hodi angiomatosoak aurkiturik®).
SWSaren oinarrizko anomalia buruko
kresta r.euralaren garapenaren aldaketa bat
da. Aldaketa hau argitzeko bi teoria dago.
Lehenengoak haurdunaldiko seigarren
astean plexu baskularra tutu neuraleko mu-
tur zefalikoan agertzen dela baieztatzen du
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eta normalki bederatzigarren astean desa-
gertzen da. Teoria honen ustez, plexu bas-
kular honen iraunkortasuna angiomatosia-
ren sortzaile izango litzateke®.

Bigarren teoriak kresta neural zefali-
koaren eratorkin mesoectodermikoen arte-
an dermis fazialaren ehun konektiboa eze-
zik koroide okularra, piamadrea, perizito-
ak eta giharrezelula leunak ere egoten di-
rela esaten du. V. bikotearen adar oftalmi-
korantz joaten diren kresta neuralaren ze-
lulak, trigeminoaren lehenengo adarraren
eremuari dagokion dermisa eta piamadrea
neuroectodermo zefalikoaren eremu bere-
tik datoz, horregatik hiru mailetan aldibe-
reko aldaketa emango litzateke®.

GAIAK ETA BIDEAK

Azken 27 urte hauetan gure pediatria
zerbitzuan SWSa izan duten haurren his-
toria klinikoak birpasatu dira. Jarraitu di-
ren iritziak aurpegi-angioma laua egotea
eta angiomatosi leptomeningeoen datu kli-
niko-erradiologikoak izatea izan dira. Haue-
tariko bat jadanik argitartua izan da®.

Datu klinikoen berrikusketan kontutan
ha-tu diren ikuspuntuak honako hauexek
dira: historia familiarra eta aurrekin obs-
tetrikoak, aurpegi-angiomaren kokatzea,
kontsultaren zergatia, hasitako klinika, sin-
tomen hasiera, garapena, tratamenduari
erantzuna, haurtzaroa bukatzean garapen
intelektuala. «Weschsler Inteligence Scale
for Children (WISC)» izeneko test bat egin
zen kasu batetan.

Angioma leptomeningeoa ikusterazte-
ko erabili ziren ikasbide laguntzaileneuro-
rradiologikoeidagokienez, honako hauek
izan ziren: burezurreko erradiologia arrun-
ta eta burezur konputaritako tomografia
(TAK) kasu guztietan eta erresonantzia
magnetikoa (EM) eta protoi bakarraren
emankizunaren konputaturiko tomografia
(SPECT delakoa) bi kasutan.

Elektroenzefalograma (EEG) gaixo guz-
tiei egin zitzaien.

EMAITZAK

Lau jasaletariko bi gizonezkoak dira eta
beste biak emakumezkoak. Horietariko hi-
ruk konbultsio-koadroengatik kontsultatu
zuten eta laugarrenak trigeminoaren lehe-
nengo adarraldean angiomaren agertzea-
rengatik, hurrengo hiru hilabeteetan sinto-
matologia komiziala hasi bazitzaion ere.

Kasu batetan ezik, aurrekari perinata-
lak eta familiarrak normalak izan ziren eta
aipatutako salbuespenean bi izeba amatia-
rrek bost urtetan hasitako koadro neuro-
logiko bat izan zuten, ibilera, hizketa eta
oriomenean aldaketekin eta 9 urte eta 15 ur-
terekin hil zirenak, honek gaixotasun neu-
rologiko degeneratibo bat erakusten du,
SWSko kasuarekiko zerikusirik ez izatea us-
te izan arren.

Kasu guztietan angioma kokatzea al-
debakarrekoa izan zen, bi eskuinaldean eta
bi ezkerraldean. Kasu guztietan trigemino-
aren lehenengo adarrari (V1) dagokion
dermatoma ukitua dago, bigarrenaren (V2)
ukipenarekin ere kasu batetan. Ez zuen
glaukomarik inongo jasalerengan aurkitu,
nahiz eta oftalmologoarekin ohizko kont-
sultak izan

Lehenengo konbultsioa agertu zen adi-
na8 * 6,7 hilabetekoa izan zen (3 eta 18 hi-
labete artean). Maizago agertu ziren kon-
bultsioak fokal-motorak izan ziren. Kasue-
tariko bat, flexio espasmoak eta EEG hip-
sarritmiarekin agertzen ziren eta, West sin-
drometzat hartu zen. Denak antikomizial
arruntekin tratatu ziren, West sindromea
ezik, ACTHarekin tratatua izan zena. Ka-
suetariko bitan bilakaera ona izan zen, bes-
te bietan, aldiz, konbultsioek oraintxe ja-
rraitzen dute. Horietariko batek, maila mo-
deratu gogorreko oligofrenia dauka, WISC
testaren arabera (47 koefiziente intelektua-
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1 Kasua 2 Kasua 3 Kasua 4 Kasua
Azal angioma: Fronto-parietala eta Frontalara eta Ezkerreko Frontala eta
kokatzea goiko eskuineko betazala eskuinaldeko malarra eremu frontala goiko ezkerreko betazala
Klinika nerol. Krisialdi hipotonikoak Motorak fokalak Flexio espasmoak: Status konbultsibora
S. West iritsi ziren motorak fokalak
Hasierako adina 18 hilabete 5 hilabete 3 hilabete 6 hilabete
Beste agertera Krisialdi Ezkerreko hemigorpuaren Ez Goiko gorputzadarreko
batzu partzial tonikoak krisialdi fokalak ezkerreko hemiparesia
Tratamendua Carbamacepinaeta  Carbamacepina, fenobarbitala, ACTH + Carbamacepina, fenitoina eta
fenobarbitala fenitoinsa, klonazepana eta balproato sodikoa bigabatrina
Bilakaera Ona Krisialdien iraunkortasuna Ona Krisialdien iraunkortasuna
Garapen Normala, 47 C.l1. (Weschsler) Normala Hiperiharduera eta heltzean
iletektuala hiperiharduerarekin erdi mailako oligofrenia atzerapen txiki bat
Maila okularrean Normala Normala Normala Normala

Aurrekin

2 izeba amatiar

Garrantzirik gabekoak

gaixotasun neurologiko

degeratiboekin

Haurdunaldia erditzea Normala

Normala

Garrantzirik gabekoak

Normala

Garrantzirik gabekoak

Normala

la). Kasu batetan dardarazko status eta he-
miparesia sortu ziren, geoago krisi moto-
ra fokaletara iristen.

. taulan gaixoengan agertu diren aur-
kikuntzen laburpen bat azaltzen da.

Gaixo guztiengan bilakabidearen noiz-
bait EEG patologikoa izan zen. Maizago
aurkitu den eredua angiomaren kokatzea-
ren lekuan tontor-uhinekin ihardueraren
fokua da. Ekintza zerebrala neurtzeko ho-
rren sarri aurkitzen ez den era hipsarritmia
da, gure gaixoetariko batetan aurkitua.
Hiru gaixoengan hezur erradiografia
arrunta normala

Kasu patologikoan kaltzifikazio okzi-
pitalez gainera azal-angiomapeko altzogu-
ne frontalaren hipertrofia handia ere ikus-
ten zen.

TAKa kasu guztietan patologikoa izan
zen, kaltzifikazioak edo parenkima zere-
bralean aldaketak ikusten.

EMa kasuetariko bitan egin zen, bate-

an normala izanik eta bestean hemisferio
ukitutako zain kortikalen gutximena eta ple-
xu koroideo ipsialdekoaren hipertrofia ikus-
ten zelarik.

SPECT delakoa gaixoetariko birengan
egin zen, bietan hipobaskularizazio berezi
bat agertzen.

Neuro-irudiaren aurkitzeak eta EEGa-
ren ezaugarriak Il. Taulan bilduak daude.

EzTABAIDA

Gaixotasun hau arraroa denez, argita-
ratu diren sailak jasale gutxikoak dira. Es-
pafian kaleratu direnetariko handiena Pas-
cual Castroviejok egindakoa izan da, 1978an
22 gaixo eta 1993an 40 gaixo izan zituena®
9).

Konbultsioak gaixo hauen kontsultara
joateko zergati arruntenak izaten dira, ho-
rien agertera goiztarra izaten da. Gure be-

rrikuspenetan konbultsio hauek hasteko
adina 8 * 6,7 hilabete izan da, haurretari-
ko zaharrenak 18 hilabete izanez. Klinika
komiziala urte t’erdi baino lehenago hastea
beste sail batzutan agertua izan den datu
bat d®. Gure jasaleetariko bat flexio espas-
moekin hasi zen eta West sindromea zela
pentsatu zen. Pascual Castroviejoren saile-
an® azaltzeko era hau kasuetariko %9an
gertatzen da. Gehienetan, gure ikusketan
gertatzen den bezala, Pascual Castroviejok
asimetria interhemisferiokoak foku epilp-
togenoekin daudela ikusten du.

Sail argitaratuetan kontsultarako biga-
rren zergatia angioma bera da. Gure be-
rrikuspenetan kasuetariko hiru konbult-
sioengatik kontsultara joan ziren eta 4.a an-
gioma zeukalako, burmuineko TAKean
atrofia fronto-temporal bat ikusten, bisita
honetatik 3 hilabete beranduago konbult-
sioak hasten zirelarik.

Aurpegi-angioma, jaso ditugun kasu
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Il TAULA. OSAGARRIZKO AZTERKETAK
1 Kasua 2 Kasua 3 Kasua 4 Kasua
EEG Eskuineko Euskuineko Hipsarritmia Ezkerrerko geldiera
sufrimendu foku parieto-tenporala tenporo-okzipitala + foku okzip.
kortiko-azpikortikala
Rx burezur Normala Senu frontalean Normala Normala
hipertrofia eta eskuineko
kaltzifikazio okzipitalak
Burmuineko TAKa Polo okzipitaleko Bentrikulo zabalkuntza + Ezkerreko Ezkerreko
kaltzifikazioak esk hemiatrofia zerebrala hemiatrofia zerebrala  atrofia global fronto-temporala
+ kaltzifikazioak maila frontalen eta ezkerreko
kaltzifikazioekin hiperdendidade okzipitala
RM Normala Egin gabe Egin gabe Ezkerreko
atrofia parieto-okzipitala
eta angio-RMk
zain kortikalen gutxiera
eta ezkerreko plexu koroideoren
hipertrofia erakutsi zituen
SPECT Eskuinaldeko Egin gabe Egin gabe Hipohartze frontal eta

hipohartze okzipitala

ezkerreko parietala

guztietan, trigeminoaren adar oftalmikoak
inerbatutako dermatoman lekutzen da (V1)
eta kasuetariko batetan soilik trigeminoa-
ren adar maxilarrak inerbatutako derma-
toma ukitzen du (V2). Azal angioma eta le-
sioi neuro-okularra egotea edo egote-eza-
ren arteko harremanak ikusi zituen lehe-
nengo egilea Alexander izan zen® 60. ha-
markadanan. 257 aurpegi-angioma kasuak
ikertu zituen, AALak arrail palperal azpian
bakarrik ukitzen zuenean, angiomatosi me-
ningeorik ez dagoela baieztatzen zuen.
Orain dela gutxi Tallmanek®, 274 AAL ka-
suetan, afektazio neurokularra zeukaten 22
kasuetariko %90ak Vlean afektazioa zeu-
kala et %10ak V2an afektazioa zeukala iku-
si zuen. Trigeminoaren 3. adarrean afekta-
zioa zeukaten haurreetariko inork ez zuen
SWéa.

Gure berrikuspenetan ez dugu glauko-
ma Klinikarekin inongo kasurik aurkitu. Ho-
ri sailean o0so jasale g~txi egon delako izan
daiteke, glaukoma SWS kasuetariko
%30ean agertzen bait da, edo horietariko

inork ez zeukan afektazio angiomatosa ex-
trafazialik, Boixedak eta laguntzaleek®an-
giomaren kokatze extrafazial eta glaukoma
egotearen arteko harreman estatistikoa ikus-
tarazi dutelako. Egile hauexek min okular
sendagaitza ez sortzeko glaukomaren diag-
nostiko aurretiarra oinarrizkoa dela ekiten
dute, V1 kokatzean AAL daukaten 3 urte
baino gazteagoak diren haurrenei 6 hilabe-
tero eta adin horretako zaharrenei urtero
begi ikerketa bat egitea gomendatzen dute.

Angioma leptomeningeoa agertarazte-
ko irudi-bideei buruz, burezur erradiogra-
fia arrunta balio gutxikoa da. Gure berri-
kuspenetan 4 kasuetariko hirutan normala
agertu zen eta Pascual Castroviejoren sai-
lean garezur-barneko kaltzifikazioak ka-
suetariko %50ean aurkitu zituen®. SWSa
diagnostikatzeko TAKa baliagarriagoa da,
kaltzifikazio kortiko-azpikortikalak, he-
miatrofia zerebrala, diploeren loditasuna
eta angiomatik homoaldeko plexu koroi-
deoaren ingurgitazioa ikustarazten uzten,
kaltzifikazioak aurkitzeko biderik onena

izaten. EMaren bidez parenkimaren bolu-
mena galtzea, kortexa loditzea, ildoak eta
izugarrizko zirkunboluzioak, zain okerta-
sunak eta substantzia zuriko anomaliak
egiaztatzen dira; EM Gadoliniodunak an-
giomaren leku eta luzaera zehaztatzea as-
koz hobeto lortu du, lodiera meningeoa eze-
zik hipoperfusio gertaerak eta aldaketa
trombotikoak ere ikustarazten®. Azkene-
an, erresonantzia mangetiko angiografiko-
ak (EMA) fase benosoan altzogune trans-
bertsoan eta zain jugularretan jario txikia
eta gaineko zain kortikalen urritasuna era-
kusten ditu eta arteri-fasean erdiko arteria
zerebralean edo bere adarretan jario ezau-
garri laburra®, Zain kortikalen urripena
gure gaixoetariko batetan ikusi da eta EMA
baten bidez. Gaixo hauengan zirkulazio
anomaliak ikustarazten dizkigun azken bi-
dea SPECT delakoa daukagu. Zirkulazio ze-
rebralen aldaketak erakusteko beste bide-
ak baino goiztiarragoa da, hipoperfusio ze-
rebrala 0so goiz erakusten, diagnostikoari
laguntza handia izaten zaiona®®. 1 zenba-
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kitako kasuan, EMa normala izan zen eta
hilabete batzu beranduago egindako SPECT
delakoak eskuineko maila okzipitalean hi-
pokaptazioa erakusten zuen.

Burutu zen tratamenduari buruz, kasu
guztietan medikua izan zen. Gure gaixoe-
tariko bitan tratamendu honek ezin izan zi-
tuen konbultsioak kontrolatu, gainera ho-
rietariko batek maila moderatu-gogorreko
oligofrenia bat izan zuen. Haur hauei an-
gioma tratamendu kirurgikoa egiterik ba-
zegoen pentsatu beharko zatekeen, trata-
mendu medikoari erantzuten ez diona, epi-
lepsia tratamendu honen oinarrizko indi-
kazioa baita, hemisferectomia, erresekapen
kokatuak edo gorpu maskurkoaren sekzioa
egiten, konbultsio mota eta indarra eta an-
giomaren kokatzearen arabera?. Eremu
epileptogenoa lekutzeko eta, beraz, jarre-
ra kirurgikoa erabakitzeko erabiltzen diren
bideetariko bat PET delakoa da (positrone-
ak igortzeko Tomografia). PET delakoaren
bidez egoera interiktalean glukosaren ano-
malia metabolikoak ikusten dira. PET de-
lako hau eta kortikografia trasoperatorio-
aren artean haur horiei erauzi behar zaien
eremu epileptogenoa zehaz daiteke(®),

Angiomaren tratamendu lokala hemo-
globinaren irensteko uhin luzera bandan
pultsuak bidaltzen dituen laserren bidez
egiten da. Tratamenduaren eragina zenbat
eta haurra gazteagoa izan gero eta handia-
goa da, bi asteko adinean hasi ahal izaten(-
2), Gure gaixoetariko bitan laserrez trata-
mendua egin da emaitza onekin.

ONDORIOAK

1. Diagnostikatzen den une bertatik, tri-

geminoaren
dermatoma ukitzen duen aurpegi an-

lehenengo adarraren

P. GORROTXATEGI GORROTXATEGUI Y COLS.

gioma laua daukaten haurrei irudi ikas-
ketak egin beharko zaizkie, EM edo
SPECT delakoa batez ere.

Azterketa hauen helburua angioma lep-
tomeningeoaren agerrera aldez aurretik
ikustea da, funtzio intelektuala zaintze-
ko tratamendu mediko-kirurgikoa ho-
beto asma dadin, bere narriadura ez ger-
tatzeko. Hasierako tratamenduak medi-
kua izan behar du, baina konbultsioak
menperatzea lortzen ez bada, kasuaren
balorazio kirurgikoa egin beharko da.
Ikerketa oftalmologikoa lehenengo 3 ur-
teetan sei hilabetero eta adin horretatik
aurrera 12 hilabetero egin beharko lit-
zateke ikusmena ez galtzeko egon dai-
tekeen glaukomaren diagnostiko au-
rretiar bat egitearren.

Haurreengan arazo psikologikorik sor
ez dadin, azal angiomaren tratamendua
ahalik eta lehen egin beharko da.
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