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Se realizó una revisión bibliográfica del síndrome de Sturge-Weber. Se presenta en el trabajo un breve 
resumen de la afección (antecedentes históricos, cuadro clínico, causa), así como aspectos anatómicos y 
fisiopatológicos. El trabajo ha consistido en el estudio y presentación de 30 pacientes atendidos en los 
últimos 15 años en el Instituto de Neurología y Neurocirugía de Ciudad de La Habana, a quienes se les ha 
realizado en diferentes ocasiones durante este tiempo, radiografías de cráneo. Se citó a estos enfermos y 
se les realizó nuevamente examen físico y radiografías del cráneo durante el año 1977. Se analizaron los 
signos radiográficos de estos exámenes en la afección motivo de estudio, el carácter de los mismos con 
un criterio evolutivo, y la relación entre los hallazgos y la edad de los pacientes, así como con las mani-
festaciones clínicas. Se plantea que este estudio es de gran valor en el diagnóstico de la afección, de la 
localización de la lesión cerebral y en la valoración de su evolución; se recomienda que se le realice por lo 
menos una vez al año, a los pacientes que presentan el síndrome. Se considera que en los casos con 
signos progresivos de calcificaciones y particularmente de atrofia, deben realizarse estudios neurorradio-
gráficos contrastados, y si hay lesiones localizadas y el estado del paciente lo aconseja, debe discutirse 'a 
posibilidad de resección quirúrgica del área atrófica. Estos criterios pueden aplicarse como elementos de 
diagnóstico y pronóstico en la red de salud pública. 

INTRODUCCION 

El síndrome de Sturge-Weber ha sido inclui-
do dentro del grupo de los síndromes neurocu-
táneos1 o de las facomato- sis.2 
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El hecho más importante en la larga historia 
de esta afección fue el planteamiento que hizo 
William Alien Sturge ante la Sociedad Clínica 
de Londres en 1879. ;i El supuso la presencia de 
una malformación vascular intracraneal en una 
paciente de 6½ años, quien sufría de epilepsia 
con crisis que comenzaban por un hemicuerpo, 
y que además tenía buftalmía y un nevus facial 
prominente contralateral. Sturge, basándose en 
las ideas de Hughlings Jackson sobre el sig-
nificado de localización de los ataques senso-
rimotores, infirió que una lesión 



cerebral similar a la de la cara, debía ser la cau-
sante de las convulsiones. 

Desde entonces comenzó esta afección a 
llamar la atención de los investigadores y gra-
dualmente se han ¡do conociendo los elemen-
tos que han permitido hacer más completa su 
descripción. 

Actualmente es considerada como una en-
fermedad congénita de herencia dudosa.45 

La expresión clínica de esta entidad depen-
de de la presencia de las malformaciones vas-
culares en la piel, coroides y meninges y más 
raramente en retina y cerebro. Está constituida 
por los siguientes elementos: 

a) Un nevus flammeus facial situado preferen-
temente en el área de inervación sensitiva 
del nervio trigémino. 

b) Trastornos oculares, principalmente buftal-
mía o glaucoma y angioma de coroides. 

c) Epilepsia, generalmente motora focal con-
tralateral al lado del nevus. 

d) Retraso mental y trastornos de la conducta. 

e) Defectos motores y tróficos en el he- mi-
cuerpo contrario a la malformación vascular 
intracraneal. 

En la práctica médica no es frecuente en-
contrar en un mismo paciente todos los ele-
mentos clínicos del síndrome. 

Es de gran importancia, además de los ele-
mentos mencionados, el reconocimiento de sus 
manifestaciones radiológicas. 

La primera comunicación al respecto, fue la 
presentación por Wissing, en 1921, ante la So-
ciedad de Radiólogos de Copenhague, de las 
imágenes radiográficas típicas que ofrecían las 
calcificaciones intracraneales las que él inter-
pretó que estaban situadas en la corteza ce-
rebral; sin embargo, este caso no fue publicado 
hasta 1929 junto con Krabbe,8En 1922 Frederick 
Parkes-Weber,1 presentó lo que pareció ser la 
primera publicación de las radiografías del crá-
neo de un paciente con angiomatosis de la 

piel y del sistema nervioso. Dichas radiografías 
mostraban signos de atrofia del hemisferio 
homolateral al angioma facial, pero no revela-
ban aún en esa ocasión signos de calcificación 
intracraneal. 

El propio Weber en 19288 revisó de nuevo a 
este paciente, le realizó radiografías de cráneo 
y encontró entonces que habían aparecido 
calcificaciones cuyas características describió; 
posteriormente presentó este material ante la 
sección de Neurología de la Real Sociedad de 
Medicina y lo publicó también ese mismo año. 
Debe señalarse que Weber interpretó errónea-
mente que las calcificaciones estaban deposita-
das en los vasos displásicos de un angioma 
calcificado. Por esa época y con este mismo 
criterio se hicieron otras comunicaciones como 
la de Dimitri en 1923,9 la de Marque en 192710 y 
la de Yakovlev y Guthrie en 193111 éste último, 
hizo además la observación de que dichas som-
bras radiográficas se encontraban pre-
ferentemente en la región occipital. Fue Krabbe 
en 193411 quien demostró definitivamente en el 
estudio necrópsico de un paciente que presen-
taba las imágenes radiográficas típicas, que 
éstas se encontraban en la corteza cerebral, 
principalmente en la segunda y tercera capas y 
no en los vasos malformados; encontró además 
que el cráneo sobre el hemisferio afectado 
estaba engrosado, asimétrico y poco desarro-
llado. 

Posteriormente han seguido apareciendo al-
gunos trabajos sobre este aspecto, pero en 
general, en ellos se analizan casuísticas escasas 
o se revisan las de otras comunicaciones; ade-
más, no hacen un análisis detallado de los sig-
nos radiográficos. En particular no hemos en-
contrado una valoración de estos estudios con 
un criterio evolutivo que permita precisar el 
comportamiento de los signos a través del 
tiempo, ni su relación con respecto a otros 
elementos del síndrome. Lo anterior nos motivó 
a investigar estos aspectos, los cuales cons-
tituyen el contenido de este trabajo. En él nos 
propusimos estudiar el valor de la radiografía 
de cráneo en el diagnóstico de la afección, así 
como analizar con 
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un criterio evolutivo los hallazgos para precisar 
si es posible determinar la extensión y progre-
sión del proceso, por el interés que esto repre-
sentaría desde el punto de vista pronóstico, 
debido a que la invalidez y el progreso de las 
limitaciones en estos enfermos varía extra-
ordinariamente de un caso a otro. Además, nos 
planteábamos que esta información podría te-
ner interés si se utiliza con un criterio terapéuti-
co y en casos graves con progresión invalidante 
se decide un proceder quirúrgico para alcanzar 
detención o mejoría del proceso. 

MATERIAL Y METODO 

Esta investigación se efectuó durante el año 
1977. Se revisaron las historias clínicas de los 
pacientes diagnosticados como afectos del 
síndrome de Sturge- Weber desde el año 1962 
al 1977 en el Instituto de Neurología y Neuroci-
rugía de Ciudad de La Habana. 

Se seleccionaron aquellos pacientes que pre-
sentaban signos o síntomas de angiomatosis 
intracraneal asociados o no con otras manifes-
taciones del síndrome. Se les citó para realizar 
nuevo examen clínico y radiografías de cráneo. 

El material incluyó 30 enfermos: 11 del sexo 
masculino y 19 del femenino. La edad fluctuó 
desde los 2 hasta los 56 años, de éstos, 16 eran 
menores de 15 años y 14 mayores de esa edad. 

En relación con los elementos clínicos del 
síndrome, los pacientes presentaron: angioma 
facial, 28 (93,3%), epilepsia, 29 (96,6%), retraso 
mental, 28 (93,3 %), trastornos oculares, 26 
(86,6%) y defecto motor, 12 (40%). 

Se realizaron 99 estudios radiográficos cons-
tituidos por radiografías de cráneo en posición 
frontal anteroposterior, semiaxial y lateral, para 
un promedio de 3,3 estudios por paciente. 

Los estudios evolutivos comprendieron un 
período promedio de 6,38 años por paciente.  

El análisis de las radiografías se hizo aten-
diendo a los siguientes aspectos: 

—Los signos radiográficos del cráneo y la valo-
ración de los mismos con un criterio evoluti-
vo. 

—Relación entre las alteraciones radiográficas 
del cráneo, la edad de los pacientes y las 
manifestaciones clínicas. 

RESULTADOS Y COMENTARIOS 
Las radiografías simples de cráneo fueron 

"patológicas” en 25 de nuestros pacientes 
(83,3%) y sólo en 5 (16,6%) fueron normales, lo 
que demuestra la vulnerabilidad del cráneo en 
esta afección. 

Los signos radiográficos fueron: las calcifica-
ciones de la corteza cerebral, la presencia de 
atrofia cerebral y las alteraciones de los surcos 
vasculares, los que en la literatura al respecto se 
interpretan en relación con trastornos del dre-
naje venoso (cuadro I). 

Las calcificaciones 
En atención a su frecuencia e importancia, 

nos referimos en primer lugar a las calcificacio-
nes. 

En nuestros pacientes las observamos en 15 
estudios (50%). Se ha señalado que éstas se 
disponen en forma de trazos sinuosos, vermicu-
lares, de densidad desigual y producen imáge-
nes de doble contorno que siguen las circunvo-
luciones y surcos del cerebro. Además de este 
modo de presentación típico que hemos referi-
do, las calcificaciones pueden aparecer también 
en forma de sombras lineales cortas, de flecos 
múltiples 

CUADRO I 

HALLAZGOS EN LA RADIOGRAFIA 
DE CRANEO EN 30 PACIENTES 

 
No. 

 
pacientes 

 
% 

Normales 5 16,6 

 
"Patológicos” 

 
25 

 
83,3 

—Signos de atrofia 24 80 
—Calcificaciones 15 50 
—Alt. surcos diplolcos 4 13,3 
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o de gránulos irregulares, que a veces conflu-
yen adoptando el aspecto de una “mora”. 

En nuestros pacientes las calcificaciones pre-
sentaron la disposición que hemos señalado 
como típica del proceso en forma de líneas 
sinuosas que dibujaban las circunvoluciones del 
cerebro y en un caso las folias del cerebelo, en 
11 de ellos, dichas calcificaciones no llegaban a 
la tabla interna, ofreciendo así un signo de 
atrofia cerebral. 

Algunos autores12-17 han señalado que hay 
procesos morbosos que son capaces de produ-
cir calcificaciones intracraneales que plantean el 
diagnóstico diferencial son el síndrome de 
Sturge-Weber, tales como: el oligodendroglio-
ma, la enfermedad de Fahr. la encefalopatía 
plúmbica, la hemiatrofia facial progresiva, el 
meningioma meningotelial, las lesiones cere-
brales producidas por radiaciones, etcétera. 

En el síndrome de Sturge-Weber las calcifi-
caciones se presentan en estrecha relación con 
la malformación vascular intracraneal, la cual, 
como sabemos, es un angioma venoso-capilar 
que afecta principalmente las meninges blandas 
y que puede penetrar en el cerebro1218 y aún 
estar situada profundamente en éste; el cráneo, 
sin embargo, es excepcional que lo afecte. 

El nevus flammeus afecta principalmente la 
cara en el área de inervación sensitiva del ner-
vio trigémino, puede afectar el cuero cabelludo 
y otras localizaciones incluyendo el resto del 
cuerpo, iris y coroides. Por otra parte, se han 
encontrado angiomas en órganos toracoabclo-
minales, glándula pineal, plexos coroides y 
nervio óptico.1819 

Los vasos displásicos y los espacios perivas-
culares se encuentran calcificados con gran 
frecuencia y de forma fina e irregular, pero las 
sombras vistas en las radiografías no dependen 
de los mismos, sino del acúmulo de compues-
tos de calcio o hierro en la corteza cerebral 
debido a trastornos metabólicos y físico- quí-
micos que produce la interferencia parcial de la 
circulación causada por el 

angioma suprayacente;’” cuando esta in-
terferencia es total y temprana, se produce 
atrofia cerebral precoz. 

Cuando el angioma a pesar de alcanzar un 
tamaño considerable no produce interferencia 
importante en la circulación y no determina 
trastornos metabólicos importantes, las calcifi-
caciones no se presentan, o son pequeñas, o 
aparecen tardíamente, y del mismo modo los 
signos de atrofia están ausentes o son esca-
sos.17'20-22 

Debe señalarse que el acúmulo de estos de-
pósitos cálcicos no siempre se pueden demos-
trar en las radiografías como han probado Ale-
xander y Norman23 y Poser y Javerascon estudios 
hísti- cos, y Enzman20 con la tomografía axial 
computarizada. 

Sin embargo, como dichos acúmulos cálcicos 
con frecuencia van aumentando progresiva-
mente, es mayor la posibilidad de detectarlos a 
medida que aumenta la edad de los pacientes. 

Y aunque realmente, como señalara 
Nelhaus,'-4 pueden verse aún desde el naci-
miento —lo que hace pensar que el proceso ha 
comenzado ya desde la vida intrauterina— lo 
cierto es que esto es excepcional, y que la edad 
habitual de aparición de las calcificaciones es, 
para algunos, alrededor de los 2 años.23 La 
incidencia de las calcificaciones varía de uno a 
otro autor y depende en gran medida de la 
edad de los pacientes; así Peterman y colabora-
dores,21 encontraron el 63%, Kuhl y colaborado-
res,25 el 71,5%, Di Chiro y Lindgren26 el 87,7%, 
Poser y Taveras22el 57,5%, Bentson y colabo-
radores,27 el 36,3%, Kirby28 el 4 0 % ,  etc. 

Nosotros observamos en 15 de nuestros pa-
cientes (50%) calcificaciones intracraneales, 
típicas (figuras 1, 2 y 3), las que detectamos en 
un niño antes del primer año de edad, en otro 
antes de los 2 años, en 9 entre los 2 y 15 años y 
en los 4 restantes, en períodos más tardíos de 
la vida. De modo que, la detección más precoz 
en nuestra serie correspondió a los 2 meses y la 
más tardía a los 56 años (cuadro I I ) .  
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Figura 1. Radiografía de cráneo en posición lateral con 
calcificaciones típicas del síndrome de Sturge-Weber, 
que ocupan todo un hemisferio. 

CUADRO II 

EDAD DE DETECCION  
DE LAS CALCIFICACIONES INTRACRANEALES  

EN 15 PACIENTES 

Edad 
(años) No. pacientes %

 
Menos de 1 

 
1 

  
6.6 

1—2 1  6,6 

2—15 9  60 

Más de 15 4  26,6 

Es interesante señalar que en 10 de nuestros 
enfermos la edad de aparición puede haber 
ocurrido mucho antes de la edad de detección, 
pues las calcificaciones fueron observadas des-
de el primer estudio radiográfico. En este grupo 
están comprendidos los detectados después de 
los 11 años de edad. 

Sin embargo, también en este grupo hay 5 
pacientes en los que la detección se produjo 
antes de los 7 años. 

En 5 niños de la serie sabemos con bastante 
aproximación la edad de aparición de las calcifi-
caciones, pues tenían radiografías anteriores en 
las que aún no eran demostrables y en ellos la 
detección ocurrió entre los 2 y los 11 años. 
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Figura 2. Calcificaciones localizadas en la región parie-
tal y occipital. 

Figura 3. Radiografía de cráneo en posición frontal con 
calcificaciones típicas del síndrome de Sturge-Weber y signos 

de hemiatrofia del hemícráneo izquierdo. 
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De nuestras observaciones inferimos que las 
calcificaciones se detectan en los pacientes en 
quienes van a aparecer entre los 2 y 11 años de 
edad, y que es excepcional que esto ocurra 
antes o después. 

Se ha señalado que las calcificaciones por 
regla general están situadas en un hemicráneo, 
en el del lado del nevus cutáneo, aunque se han 
comunicado localizaciones contralaterales y 
bilaterales; esto es más frecuente cuando el 
nevus cutáneo es bilateral.21,24-29 

En nuestra casuística las calcificaciones 
siempre aparecieron del lado del nevus cutáneo 
y en los casos en que el nevus era bilateral, 
aparecieron en el lado en que el nevus era más 
extenso; en uno de nuestros pacientes detecta-
mos ealcificaciones bilaterales, se trataba de 
uno de los enfermos con nevus cutáneo bilate-
ral. 

Coincidiendo con lo referido en la literatura, 
observamos una evidente relación entre el lado 
del nevus cutáneo y el de las calcificaciones. 

Observamos una franca tendencia a coincidir 
la localización de las calcificaciones en el lóbulo 
occipital con la presencia del nevus cutáneo en 
el territorio de la primera rama del trigémino, 
así como que cuando el nevus se extendía tam-
bién al territorio correspondiente a la segunda 
rama, las calcificaciones eran más frecuentes en 
los lóbulos frontales, parietales o temporales.  

Por otra parte, en nuestra serie, en 12 de los 
14 pacientes que tenían calcificaciones en el 
lóbulo occipital, se encontró como único ele-
mento común con respecto al nevus facial, la 
presencia de éste en el territorio de la primera 
rama del trigémino. En los 2 restantes no se 
observó nevus cutáneo. Uno de ellos tenía múl-
tiples efélides en la cara y en el otro se com-
probó el diagnóstico de síndrome de Sturge-
Weber por necropsia. 

En los que tenían calcificaciones en el lóbulo 
frontal, parietal y temporal, se encontró el ne-
vus en el territorio de la primera y de la segun-
da ramas del trigé 

mino. En 3 estaba afectada también la tercera 
rama. 

El paciente con calcificaciones bilaterales te-
nía del lado de la calcificación occipital, nevus 
en el territorio de la primera rama, y del lado de 
la parietal, nevus del territorio de la primera y 
segunda ramas. 

En uno de los 4 pacientes con calcificación 
de todo un hemisferio, el nevus tomaba toda la 
cara; en los tres restantes tomaba respectiva-
mente la primera y segunda ramas bilaterales 
en uno, hemicara de un lado y tercera rama del 
otro lado en otro caso y segunda rama de un 
solo lado en el tercero. 

En cuanto a la localización de las cal-
cificaciones en el hemisferio, se ha señalado 
que en general ésta es más frecuente en el ló-
bulo occipital30 a pesar de que para algunos,26 
es en la región parietoccipital o en el giro mar-
ginal y en el pliegue curvo.30 

Las calcificaciones en el cerebelo son excep-
cionales y obligan a pensar que existe un an-
gioma en esa localización. 

Nosotros encontramos en nuestra serie 
(cuadro I I I )  que la región que se calcificó con 
más frecuencia correspondió, como está seña-
lado, al lóbulo occipital, que observamos en 14 
(93,2%) pacientes; después, en orden de fre-
cuencia las observamos en el lóbulo parietal en 
7 

CUADRO III 

LOCALIZACION DE LAS CALCIFICACIONES EN 15 PA-
CIENTES 

Localización No. pacientes %

Hemisferio derecho 7 46,6 
Hemisferio izquierdo 7 46,6 

Bilaterales 1 6,6 
Occipital 14 93,2 

Parietal 7 46,6 

Frontal 4 26,6 

Temporal 4 26,6 

Cerebelo 1 6,6 
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CUADRO IV 

PROGRESION DE LAS CALCIFICACIONES EN 10 PACIENTES 

 
 
 
 

Paciente 

 
Edad en 

radiografía 
anterior 

 
 
Edad de  
detección 

 
 
Edad de  
aumento 

 
 
 

No 
aumento 

 
1 

            
           5 m 

 
3 a 

 
3-8 a 

 
— 

2 — 7 a 7-9 a — 
3 2 a 5 a 5-7-12-14 a — 
4 — 1 a 1-2-10 a 11 a 
5 4 m 4 a 4-13 a — 
6 6-10 a 11 a 11-13-14-16 a — 
7 — 2 m 2-10 m 2-4 a 
8 — 5 a 5-12 a 16 a 
9 7-9 m 2 a 2-6-11-13 a — 

10 — 13 a 13-16-26 a — 

 a = años 

 m = meses 

(46,6%), frontal en 4 (26,6%), temporal en 4 
(26,6%) y 1 paciente tenía calcificación en el 
cerebelo (6,6%). 

De estas localizaciones correspondió al lóbu-
lo occipital exclusivamente, 6 pacientes; al pa-
rietoccipital 2 y al temporal 1. Un paciente tenía 
calcificación parietoccipital y cerebelosa homo-
late- ral, uno tenía calcificaciones bilaterales 
(parietal de un lado y occipital del otro) y ade-
más 4 enfermos tenían calcificación de todo un 
hemisferio. 

La relación entre la presencia de cal-
cificaciones y de retraso mental mostró que 
todos los pacientes que tenían calcificaciones 
presentaron retraso mental. 

En 7 retraso grave; en 4 moderado, y en 4 li-
gero. O sea, que en los pacientes con calcifica-
ciones predominó el retraso grave y con excep-
ción de uno, todos los que presentaron calcifi-
caciones frontales, parietales o temporales 
tenían retraso mental profundo o moderado. 
Nosotros no encontramos relación entre la 
forma clínica de la epilepsia y la localización de 
las calcificaciones. 

El análisis de nuestro material atendiendo al 
aspecto evolutivo de las calcificaciones (cuadro 
IV) mostró lo siguiente: 

En 10 de los pacientes los signos fueron pro-
gresivos, estudiados durante un período que 
fluctuó entre 8 meses y 13 años a partir de la 
fecha de detección de los mismos. El aumento 
progresivo de las calcificaciones fue muy varia-
ble en el tiempo para los distintos enfermos, así 
en 3 se produjo la detención en la progresión 
de las calcificaciones en estudios realizados a 
los 2, 11 y 16 años de edad respectivamente y 
en uno de los casos, sin embargo, se mantuvo 
el aumento progresivo de éstas aún a los 26 
años. 

En 2 enfermos en cuyos estudios se detecta-
ron las calcificaciones desde las primeras radio-
grafías realizadas a los 6 y 27 años de edad, no 
se produjo progresión de éstos en los estudios 
ulteriores realizados hasta 4 y 14 años después 
respectivamente. 

En 3 no se pudo precisar adecuadamente es-
te carácter evolutivo, pues el tiempo entre los 
estudios realizados fue muy corto, de menos de 
un año entre el primero y último. 

De modo que podemos observar que es fre-
cuente la evolución progresiva de las calcifica-
ciones y que ésta es muy variable para los dife-
rentes casos. 
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Los signos de atrofia 

Los signos de atrofia que encontramos en 
nuestros pacientes fueron: cráneo pequeño, 
asimetría de la bóveda, aumento del tamaño de 
los senos perina- sales, engrasamiento del di-
ploe, ausencia de las impresiones digitiformes, 
elevación de la hemibase craneal y des-
plazamiento de la crista galli, y la hoz del cere-
bro. 

Se encontraron uno o más signos en 
24 pacientes (80%), en 19 un cráneo pequeño 
para la edad (63,3%), en 19 asimetría de la bó-
veda (63,3%), en 9 elevación del peñasco 
(30,0%), en 8 elevación del techo orbitario 
(26,5%), en 8 engrasamiento del diploe (26,6%), 
7 con aumento “patológico" de los senos fron-
tales, ya sea bilateral con asimetría entre am-
bos, o unilateral (23,3%), 2 con la hoz calcifica-
da y desplazada hacia el lado atrófico (6,6%), 1 
con la apófisis crista galli desplazada (3,3%) y 
otro con disminución de las impresiones digiti-
formes (3,3%), siempre del lado afectado. 

En 6 pacientes no se encontraron signos de 
atrofia, esto sucedió a los 5 en que las radio-
grafías fueron normales y a uno con calcifica-
ciones. 

En 4 pacientes los signos fueron simétricos 
(13,3%) y en los restantes 20 casos (55,6%) asi-
métricos o de hemja- trofia solamente. 

Cráneo pequeño 

No hemos encontrado en la literatura revisa-
da comentarios sobre el tamaño del cráneo y su 
evolución. La alteración es producida en un 
número considerable de pacientes, por una 
hipoplasia asimétrica o no del encéfalo, en rela-
ción con los precoces trastornos que determina 
el anqioma, o pueden también estar en relación 
con una atrofia debido a las alteraciones meta-
bólicas que originan la disminución del flujo 
sanguíneo, o las oclusiones vasculares, muy 
frecuentes en esta entidad. 

En 19 pacientes-encontramos un cráneo pe-
queño para su edad; en 17 de 

ellos se detectó desde el primer estudio radio-
gráfico, en 2 sin embargo, no se había visuali-
zado en las radiografías anteriores, uno de es-
tos pacientes tenía estudios a los 22 años que 
mostraban calcificaciones occipitales y se en-
contró un año después la pequeñez del cráneo 
y la asimetría de ésta con disminución de la 
bóveda en el lado de las calcificaciones, y el 
otro paciente, que tenía un cráneo normal a los 
4 meses de edad y a los 4 años se le detectó un 
cráneo pequeño. Se observó también, además 
del cráneo pequeño, asimetría de la bóveda y 
calcificaciones parietales posteriores y occipita-
les del lado de menor desarrollo del cráneo. 

Este signo es el que hemos observado más 
precozmente. En 5 pacientes fue antes del año 
de edad, en 9 antes de los 2 años, en 15 antes 
de los 7 años y después, sólo 4, a los 13, 15, 18 
y 23 años respectivamente, y aún en ellos, con 
excepción del último caso, no tenemos com-
probación de que no estuviese presente el 
signo antes de estas edades. 

En 18 pacientes la pequeñez de las dimen-
siones del cráneo se mantuvo en los estudios 
posteriores. En uno desconocemos. este dato 
pues no tienen radiografías realizadas después 
de la detección del signo. Sólo se observaron 4 
con cráneo pequeño y sin asociarse con la asi-
metría de la bóveda u otros signos de atrofia, 
uno de los cuales presentaba calcificaciones en 
región temporal. 

Asimetría de la bóveda 

La asimetría del cráneo también es un signo 
radiográfico muy frecuente en el síndrome de 
Sturge-Weber.30 La aparición de ésta, parece 
estar en relación con los períodos de creci-
miento del cráneo, cuando el hemisferio afec-
tado está hipoplásico o cuando se produce la 
atrofia del cerebro por las causas que hemos 
mencionado anteriormente. 

El lado de la bóveda menos desarrollado co-
rresponde al de la lesión cerebral, y como la 
región posterior es la más afectada, en ella 
encontramos a su vez el área de menor desa-
rrollo, lo cual se 

114 R.C.M. 
ENERO-FEBRERO. 1981 



demuestra mejor en la proyección semiaxial 
(Towne) tomada en posición supina con desvia-
ción craneal del tubo en 30- 
35o.20 

La asimetría ya había sido encontrada por al-
gunos autores,30 pero su importancia fue puesta 
de manifiesto por Dichiro.-6 En ocasiones esta 
puede observarse a la inspección del paciente, 
pero lo más frecuente es que se detecte sólo en 
las radiografías. 

La disminución del hemicráneo afectado es 
un signo bastante temprano de hemiatrofia 
cerebral, y es el más frecuente, pero a veces 
puede ocurrir lo contrario, que la atrofia del 
hemisferio coexista con un aumento del hemi-
cráneo homolateral a expensas del espacio sub- 
aracnoideo, que ocupa la diferencia entre el 
cráneo y el contenido cerebral de ese lado.20 

La asimetría de la bóveda se observó en 19 
pacientes (cuadro V); su detec 

ción no fue tan precoz como la disminución de 
los diámetros del cráneo y sí se observó una 
estrecha relación con la aparición de las calcifi-
caciones, aunque en 5 casos éstas aparecieron 
antes. 

La edad de detección varía desde los 2 me-
ses hasta los 27 años, aunque predominando 
por debajo de los 13 años. 

En 8 casos se encontró progresión de la asi-
metría una vez observada, variando su deten-
ción posterior desde los 2 hasta los 13 años. 

En 4 pacientes no se pudo precisar evolución 
por no tener placas posteriores al hallazgo del 
signo. 

En 5 no hubo progresión y en un caso des-
pués de un período de progresión de 
7 meses y de mantenerse igual por dos años, 
la asimetría desapareció 7 años después; no 
tenemos una explicación para esto. 

CUADRO V 

ASIMETRIA DEL CRANEO EN 19 PACIENTES 

 
 
 
 

Paciente 

 
Edad en la 
radiografía 

anterior 

Edad de 
detección 

Edad de 
progresión 

No 
progresión 

Desa 
parición 

 
1 

 
--- 

 
1 a 

 
1-8 a 

 
— 

 
— 

2 --- 10 a 10-11 a — — 
3 --- 2 m 2-10 m — — 
4 9 m 2 a 2-6 a — ---  
5 4 m 4 a 4-13 a — ---  
6 — 1 a 1-1,5 a —  --  
7 — 5 m 5 m-3 a —  --  
8 --- 7 a — 9-10-13 a ---  
9 --- 27 a — 27-30-41 a ---  

10 --- 13 a , — 17-22-23 a ---  
11 --- 5 a — 12-16 a  ---  
12 --- 2 m — 5 m-2-4-3 a ---  
13 1 a 10 a — 11 a -- 
14 — 7 a — 9 a -- 

15 22 a 23 a — --- -- 

16 6-9-10 a 10 a — --- -- 

17 2 a 12 a — --- -- 

18 13-16 a 27 a           — --- -- 

19 — 5 m '5 m-1 a 2 a 9 a 
 

a = años. m = meses. 
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Aumento del tamaño de los senos perinasales 

El aumento de los senos maxilares y frontales, 
los cuales están hipertróficos del lado del an-
gioma, ha sido informado por algunos autores.26 

Nosotros sólo hemos encontrado 7 pacientes 
(cuadro VI) con aumento del seno frontal, lo 
cual apareció un poco más tardíamente que los 
signos anteriores, entre los 6 y los 27 años; en 3 
casos hubo progresión de la hipertrofia entre 1 
y 7 años, pero esto ocurrió en todos antes de 
los 15 años de edad. En uno no aumentó y en 3 
no se pudo precisar esta evolución por no tener 
radiografías posteriores a su detección. 

Engrosamiento del diploe 

La calota craneal puede estar engrosada y 
salpicada de un punteado que recuerda el as-
pecto de la ‘‘piedra pómez”. El engrosamiento 
del diploe puede ser generalizado o localizado a 
una región del cráneo dependiendo del área 
afectada. 

Encontramos este signo en 8 pacientes; en 5 
de ellos, generalizado pero asimétrico y en 3, 
localizado, siempre mayor en el área afectada. 

La edad de detección fue entre los 10 meses 
y 27 años y más frecuentemente entre los 5 y 7 
años, en 5 de estos casos, el ensanchamiento 
del diploe 

progresó por un período de 3 a 10 años; en 
un caso que se encontró a los 7 años, no hubo 
progresión y en 2, no se pudo precisar por no 
tener radiografías de fechas posteriores a su 
detección. En general se observó que éste es un 
signo más precoz que el del aumento de los 
senos perinasales (cuadro VII). 
Elevación de la hemibase (peñasco y techo orbi-
tario) 

No hemos encontrado el análisis de este 
signo previamente. 

Nosotros observamos en 9 pacientes eleva-
ción del peñasco, y en 8 del techo orbitario del 
lado afectado. En 8 de estos pacientes referidos 
apareció la elevación en ambas estructuras y en 
uno de ellos la elevación afectaba sólo al pe-
ñasco, fue éste el único ejemplo en oue hubo 
proqresión del signo durante 
8 años; se había detectado a los 2 y no progre-
só después a los 10 años. En los otros pacientes 
la edad del hallazgo fue entre los 3 y los 27 
años, más frecuentemente de 3 a 13 años. 

Creemos aue es un signo útil Dara diagnosti-
car la hemiatrofia y para localizarla en sentido 
anteroposterior. 

Apófisis crista galli y hoz  

calcificada desplazada 

En 2 enfermos se encontró la hoz calcificada 
y desplazada hacia el lado atrofiado; esto se 
detectó a los 8 y 9 años; 

CUADRO VI 

AUMENTO DE LOS SENOS PERINASALES EN 7 PACIENTES 

 
 
 

Paciente 

 
Edad en la 
radiografía 

anterior 

 
 

Edad de 
detección 

 
 

Edad de 
progresión 

 
 
 

No 
progresión 

1 1 a 8 a 8-11-15 a 
              __ 

2 7-9 m-2 a 6 a 6-11 a 
              __ 

3 1-2 a 10 a 10-11 a                

4 — 27 a — 27-30-41 a 
5 4 m-4 a 13 a  __                                            __ 
6 7 a 9 a __                                                    __ 
7 13-16 a 27 a — — 

a ~ años. m = meses.
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CUADRO VII ENGROSAMIENTO DEL DIPLOE EN 8 PA-

CIENTES 

Paciente Edad en la radiogra-
fía anterior 

Edad de detec-
ción 

Edad de pro-
gresión 

No 
progresión 

 
1 

 
— 

 
6 a 

 
6-10-11-13-  
14-16 a 

 
 
 

--- 

2 2 m 10 m 10 m-2-4 a — 
3 — 6 a 6-9 a — 
4 2 a 5 a 5-7-12 a — 
5 5 m 3 a 3-8 a — 
6 — 7 a — 9 a 
7 13-16 a 27 a — — 
8 9 m-2-6-11 a 11 a — — 

a = años. m =meses.

en el primero de ellos la apófisis crista galli 
también estaba desplazada hacia ese lado. 

Ausencia de impresiones digitiformes 

Sólo en un paciente de 10 años se encontró 
ausencia de las impresiones digitiformes en el 
hemisferio afectado. 

Los signos de atrofia cerebral en el síndrome 
de Sturge-Weber no son patognomónicos ni 
tienen la especificidad de las calcificaciones 
intracraneales, sin embargo, son más frecuentes 
e importantes también en el diagnóstico de 
localización del área del cerebro afectada y en 
la valoración evolutiva de ésta. 

Si bien es cierto que este proceso comienza 
en la mayoría de los casos en edades tempra-
nas y posiblemente en muchos, como se ha 
señalado, desde la vida fetal, no es menos cier-
to que es progresivo hasta la adolescencia 
aproximadamente y que sólo excepcionalmente 
aparece o progresa después de esta época de 
la vida. 

Los signos de atrofia y las calcificaciones 
coinciden con bastante frecuencia, aunque esto 
no es absoluto. 

La atrofia es más frecuentemente asimétrica 
del lado del nevus o aún existe sólo hemiatrofia 
de ese lado. 

Signos dados por trastornos en el 
drenaje venoso 

Es el aumento de las impresiones que dejan 
en la bóveda craneal las venas diploicas au-
mentadas. 

Normalmente las venas diploicas varían en 
número, forma y posición; pero son más promi-
nentes en la eminencia parietal, donde apare-
cen con frecuencia adoptando un aspecto es-
trellado; éstos pueden estar alterados en el 
síndrome de Sturge-Weber, ya por aumento de 
las mismas o por cambios en su disposición, 
irradiándose preferentemente a partir del sitio 
de la lesión. 

Estas anormalidades fueron señaladas por 
primera vez por Brocks-Dyke,31 mencionados 
posteriormente y comunicado? también en 6 de 
los casos de Di Chiro,26en uno de los cuales se 
veían canales dilatados en forma estrellada en 
la vista oosteroanterior con un cráneo hipode- 
sarrollado del lado derecho, y en el neu- moen-
cefalograma se demostró el ventrículo lateral 
de ese lado dilatado. En el examen hístico se 
encontró una lesión típica del síndrome Sturge-
Weber en el polo frontal que no mostraba cal-
cificación, por lo que él planteó que en ausen-
cia de éstas, la presencia de surcos vasculares 
diploicos aumentados puede ayudar en el diag-
nóstico localizador. 
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Nosotros encontramos sólo en cuatro pa-
cientes los surcos vasculares diploi- cos aumen-
tados de forma asimétrica, o sea, aumentados 
exclusivamente del lado del hemisferio afecta-
do; en dos de ellos no había calcificaciones, en 
los otros dos sí y coincidían ambos elementos. 

La edad de detección fue entre los 6 y 15 
años y siempre estuvieron presente desde el 
primer estudio radiográfico. 

Se trata de un signo poco frecuente y poco 
específico en esta afección, aunque resulta 
interesante que en todos los casos en que apa-
reció, coincidió con el lado de la lesión encefá-
lica. 

CONCLUSIONES 

La radiografía simple de cráneo es muy útil 
en el diagnóstico del síndrome de Sturge-
Weber y permite evaluar la extensión y progre-
sividad de las lesiones cerebrales. 

Los hallazgos son dependientes de las calci-
ficaciones de la corteza cerebral, de los signos 
de atrofia cerebral y de las alteraciones de los 
surcos vasculares de la bóveda craneal. 

La edad de aparición de las calcificaciones es 
entre los 2 y 11 años y excepcionalmente antes 
o después. 

Las calcificaciones aparecen del lado del ne-
vus cutáneo y si éste es bilateral aparecen del 
lado en que éste es más extenso. 

Hay coincidencia entre la localización de las 
calcificaciones en el lóbulo occipital y la pre-
sencia del nevus en el territorio de la primera 
rama del trigémino; y en los lóbulos frontales, 
parietales o temporales cuando el nevus es más 
extenso. 

El orden de frecuencia en la localización de 
las calcificaciones en el hemisferio es respecti-
vamente, occipital, parietal, p a r i e t o c c i p i t a l  
y por último frontal, temporal o global; en un 
caso las observamos en cerebelo. 

En los pacientes con calcificaciones predo-
minó el retraso mental profundo o moderado. 

No encontramos relación entre la forma clí-
nica de la epilepsia y la presencia de calcifica-
ciones intracraneales. 

Es frecuente la evolución progresiva de las 
calcificaciones en cantidad y extensión en el 
hemisferio. 

Los signos de atrofia cerebral en el síndrome 
de Sturge-Weber, no son pa- tognomónicos, 
pero son los más frecuentes e importantes 
también en el diagnóstico de localización del 
área del cerebro afectada y en la valoración 
evolutiva de ésta. Sólo excepcionalmente apa-
recen o progresan después de la adolescencia. 

Las alteraciones de los surcos vasculares di-
ploicos son poco frecuentes, pero en todos los 
casos, coincidieron con el lado de la lesión 
encefálica. 

SUMMARY 

García Ortega, J. A. et al. Cranial Radiography in Sturge-Weber Syndrome. Rev Cub Med 20: 1, 1981. 

A review of the literature about Sturge-Weber syndrome is made. This study presents a brief summary of 
this condition (historical background, clinical picture, etiology, as well as anatomical and physiopatologicai 
facts). This work has consisted in a study and presentaron of 30 patients treated during the last 15 years at 
Havana Neurology and Brain Surgery Institute. In various instances they have had cranial radiographies in 
this period. On appointment these patients underwent further physical examination and cranial radio-
graphies in 1977. The authors analyzed radiographic signs in these examinations — in the target syn-
drome—, their character with evolutionary criterium, and the relationship between findings and age of 
patients, as well as clinical manifestations. It is postulated that this study is highly valuable in diagnosing 
this condition, localizaron of brain injuries, and assessment of their course. Undertaking such investigation 
at least once a year in patients with the syndrome is recommended. The authors consider that cases with 
pro- 
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gressing signs of calcification and particularly of atrophy, should have contrasted neuro- radi-
ographic studies. And ¡f there are localized injuries and is the patient status is advis- able, the 
possibility of surgical resection of atrophic area must be discussed. These criteria can be used 
as diagnostic and prognostic facts in public health network. 

RÉSUMÉ 

García Ortega, J. A. et al. Radiographie du cráne dans le syndrome de Sturge-Weber. Rev Cub Med 20: 1, 
1981. 

Les auteurs font une revue bibliographique du syndrome de Sturge-Weber et présentent un résumé de l'af-
fectíon (antécédents historlques, tableau clinique, cause, alnsí qu’aspects anatomlques et physiopathologl-
ques). lis étudient 30 patients traités au cours des 15 derníéres années á l’lnstítut de Neurologie et de Neu-
rochirurgie de La Havane-Vílle, aux- quels on a fait á plusieurs reprises des radiographies du cráne pendant 
cette période. En 1977 ils ont rappelé les patients pour un autre examen physique et pour d’autres clichés 
radiographiques du cráne. Les auteurs ont analysé les signes radiographiques de ces examens dans cette af-
fection et ils ont analysé le caractére de ces signes suivant un critére évolutif; la relation entre les trouvailles 
et I age des patients, et les manifes- tations cliniques a été aussi étudiée. Cette étude est d’une grande va-
leur dans le diag- nostic de l'affection, de la localisation de la lésion cérébrale et dans l’évaluation de son 
évolution; on recommande sa réalisation au moins une fois par an chez les patients atteints de ce syndrome. 
Dans le cas de patients avec des signes progressifs de. calci- fications et particuliérement d'atrophle, il faut 
réaliser des études neuroradiographiques contrastées, et s'il y a des lésions localisées et l’état du patient le 
permet, il faut dis- cuter la possibilité de résection chirurgicale de la zone atrophique. Ces critéres peuvent 
étre appliqués comme des éléments de diagnostic et pronostic dans le réseau de santé publique. 

PE3UME 

lapeRH ÜpTera,'  Ayan "A. n j.p. PenTreH Meoe ;a npa cnaupoMe CTypxe-Beoepa. 
gev c>-t. ¡.• d l. ia"].  

ft-hai 0cyuecTBJ]eH',.0iíi0JiM0i pctttiMMecKHi! np0CM0Tp cnHjipOM CTypxe-Be- 
’cepa, b HacTOHJJie/. paOOTe npencTaBJuieTcn RpaTKat: 0030p nopase- kilh 
lnpejuuecTBymae npu3HaKa, Taxae KaK. rncT0HecKae, mía Ha - ¡Hecnafl 
KapTMHa, - npKMHHa, a TaKse aHaTOManecnae 0yM3nonaTono- , ruMecKMe ac-
neKThi). Hame nccjieüOBaHue 3aKJiioHa/iocb b wsy^eKaa 0 ' npejiCTaa/ieram 
,31 nauaeHTOB, noTopue oujiü b Tenenae noc 
Mejuiax 15 JieT» b /lHCTMTyTe HeBpQJioraa 0 Heapoxafypraa ropojaa ! 1 aBaHH, 
3TUN' <nauHeHT<íM e pu3Jimmhkm n¡ KWiHaM npoTHaehüh yxa i 3a_HHoro 
nepuoua BpeweHa Ohüin CjiejiaHi» peHTreHu sepena. jtb rpy :nna nauaeHTO-
BiOt>J¡a ¿anOBa npai camena b wHCTUTyT 0 m 3aK0Bp ^ 

Obui npoBeüeH peHTieH 0 yM3MHecKue oocjiejioBaHiie b TeneHaii 197? irojia. 
LhuiM np0aH£uiaóHp0Baiib penTreHOBcnae npa3H-Jüi stklx ooc^e -üOBaHa/ npa 
nopasenaa, Ha/ifliaiuKMCfl npeüMeTOM Haiuero KccjieüOBa- | uw, xapaKTep othx 
npa3HuK0B npw 3Bojikjuuohhom KpaTepaa, a Tax se CBH3b wexay, naxojikaMa 11 
B03pacT0w. nauaeHTOB c KJiáHaMecKaMK MaHagecTaunawa. B paOOTe 
noüMepKKBaeTca, mto sto accjieaoBaHae 0^eeT oojibuioe 3Ha'itKMe jyip. jwarnocTaxa 
nopa»emiü, ./i0Ka/iM3aima MoaroBoro copaxeHWfl 0julh oueHKa ^Bojiiouan 
3aoojieBaKafl nauaeH- 
ÍTOB, 0MeKüx>LX yKa3aHHbll'. C0HJlpOM. l.OüHfcpK.lBaeTCfl, HTO B CJiy^aHX 

c nporpeccnpyiaiuiN¡a opií3HaKaMn 0 b MaeTHoeTU, c aTpociaeK, üojis hu npoBOiUTCfl 
KOHTpacTapyKmae Ht'BpopacuorpaiyKHecKae aHoJiasu; a b c./iy^iae Korüa vuueioTCH 
;i0Ka/in30B<i~HHbie nopa»ewiH, a Taíose Korüa cocTOHHae ocuibHoro Toro 
n03B0JiaeT, üojdrho iípoboh0Tcb 00 cyxaeHae bosmohhoctb ocyuiecTBeJiHafl 
x0pypr0MecKOt. pe3UKiiaa bt- noqjapoBaHHOfl oojiacTH. Jtm KpMTepita MoryT 
OhJin npKMehaMH «a* 3^eweHTb fluai;HOCTHKM 0 n;0TH03a &• ceTU spaBOox-
paHemLR. 
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