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Rezumat: Se prezinta cazul unel paciente in varsta de 84 ani, diagnosticata cu Glaucom neovascular

Surge-Weber, glaucom OD si sindrom Sturge-Weber. Se vor descrie metodel e de diagnostic si tratament aplicate.
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INTRODUCERE

Sindromul ~ Sturge-Weber apartine grupului  de
afectiuni  denumit facomatoze. Denumit si  angiomatoza
trigeminald este o afectiune neurocutanata, caracterizatd prin
angioame, ce afecteaza leptomeningele si pielea fetel tipic n
teritoriul de distributie a ramurilor oftalmica si maxilara (V1 si
V2) de nervului trigemen. Angioamele cutanate poarta
denumirea de “pata de vin”.

Principalele manifestari oculare ae sindromului
(buftaimia, glaucomul) apar secundar cresterii PIO prin
obstructia mecanica a unghiului, cresterea presiunii Tn venele
episclerale sau cresterea secretiel de umoare apoasa.

Sindromul este considerat complet, cand sunt Tntalnite
atét afectarea cutanatd, cét si nervoasi si incomplet, cand
afecteaza doar tegumentul sau doar SNC. Scala Roach clasifica
acest sindrom dupa cum urmeaza:

1. Tipul | - angicame facide si leptomeningeene; poate avea

glaucom.

2. Tipul Il - angicame cutanate fara afectare SNC; poate avea
glaucom.

3. Tipul Il - angioame leptomeningeene izolate; nu prezinta
glaucom.

Nu exista dovezi directe pentru transmiterea ereditara
a bolii. Frecventa este de 1/50000 de nascuti vii, fara predilectie
legatd de sex. Afectiunea este sporadica.

PREZENTARE DE CAZ

Pacienta IM, 83 ani, domiciliata Tn mediul urban,
pensionara.

Motivele internarii: durere la nivelul globului ocular
drept; hemicranie dreaptd; scaderea acuitatii vizuae AO,
OD>0S.

Istoricul bolii: Simptomatologia a debutat relativ
insidios, Tn urma cu aproximativ 4 ani prin: dureri lanivelul OD,
sciderea AV, cefalee, preponderent hemicranie dreapt. Tn timp
simptomele s-au accentuat pana la pierderea totala a AV OD,
treptat instalandu-se si scaderea AV OS. Pacienta prezinta de la
nastere o formatiune pseudotumorala, la nivelul hemifetei
drepte, (initial regiunea palpebralad si 1/3 dreapta a regiunii
frontale), usor elevata, de culoare violacee, nedureroasa.
Formatiunea a crescut In dimensiuni odatdi cu Tnaintarea Tn
vargta.

Sturge- Abstract: We present the case of a 84 years old woman dignosed with Sturge-Weber Sndrome and
syndrome, Neovascular Glaucoma. There are described the steps followed for diagnosis and treatment.

Antecedentele personale fiziologice: menarha la 13
ani, sarcini 3, nasteri 3, menopauzala52 ani.

Antecedente per sonale patologice: hemangiom facial
drept, HTA, CIC, Ulcer gastric.

Tratament la domiciliu:
Omeprazol

Antecedente heredocolater ale- neaga

Examen clinic general: La nivelul hemifetel drepte
prezinta un hemangiom violaceu, ce cuprinde treimea dreapta a
regiunii frontale, regiunile palpebrala si zigomatica dreapta,
jumatatea dreapta nazala si abuzel superioare (figura1).
TA=130/70 mmHg, AV OD=pl., AV OS=1/3 ccp (-4Dsf),
TOD=70 mmHg, TOS=17 mmHg, diametrul cornean AO=11
mm.

Enalapril, Aspacardin,

Figuranr. 1. Hemangiom la nivelul hemifetei drepte

Examen biomicroscopic: OD: hiperemie
conjunctivala superficiala si profunda, cornee edematiata,
hipotransparenta, camera anterioara profunzime scazuta, stroma
iriana invedatd de vase de neoformatie mai aes la nivelul
marginii pupilare, pupila in semimidriaza, areflexiva, cristalin
opecifiat cortico-nuclear, aspect brun roscat. OS: vascularizatie
conjunctivala de aspect normal, cornee neteda, lucioasi,
transparenta, stroma iriana de aspect corespunzator pentru
varstd, camera anterioara profunzime medie, pupila rotunda,
centrata, reflexiva, cristalin opacifiat cortico-nuclear. FOD: se
lumineaza difuz; nu se pot distinge detalii retiniene. FOS: papila
plana, usor ma decoloratd temporal; artere cu reflex parietal
crescut; macula cu reflex sters.

Diagnostic de etapa:

1. OD Glaucom neovascular
2. Sindrom Sturge-Weber forma ocul o-cutanata
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3. OSMiopie medie
4. AO Cataracti cortico-nucleard, OD>0S
5. HTA, CIC, Ulcer gastric

Examiniri delaborator: Tn limite normale

Radiografie coloania cervicala: Cervicartrozi;
modificare de structura osoasa a corpului vertebral C5 printr-o
structura osoasa discret neomogena posibil angiomatoasa.

RMN Craniu: céteva arii lacunare gliotic
demielinizante sugerénd etiologie vasculogena, situate Tn
substanta alba paraventricular bilateral; mici dilatatii de spatii
Virchow-Robin capsulo-lenticular bilateral; sinuzita etmoido-
maxilara dreapta.

Gonioscopie OD: nu se vizudizeazd elementele
unghiului camerian; nu se vizualizeaza neovase la nivelul
unghiului; neovase prezente la nivelul radacinii irisului si
gulerasului pigmentar.

Gonioscopie OS: unghi deschis; nu se vizualizeaza
neovase.

Camp vizual OD: nu percepe spotul; OS: aspect
normal pentru varsta.
Ecografie OD: opacitate vitreani lineard cu

ecogenitate redusi, mobila cu miscarile globului ocular, dispusi
transversal n vitrosul mijlociu.
Consult medicini interna: Gastrita post AINS; HTA
std. 11 ¢l B, CIC, Angor pectoris, BAV gr II.
Consult neurologie: Sindrom Sturge-Weber.
Consult ORL: Spondilozi cervicdd cu
Presbiacuzie; Rinosinuzita cronica maxilara dreapta.
Diagnostic pozitiv pe baza examinarilor clinice si
paraclinice:
OD Glaucom neovascular
Sindrom Sturge-Weber tip |1 (forma ocul o-cutanata)
AO Cataracta cortico-nucleara, OD>0S
OD Decolare posterioara de vitros
OS Miopie medie
HTA std. 11 cl. B, CIC, Angor pectoris
Gastrita post AINS
Spondiloza cervicala cu ICVB
Rinosinuzita maxilara dreapta.
Sustinerea diagnosticului pozitiv:
Prezenta hemangiomului cutanat Tn teritoriul nervului
trigemen, ramurile V1 si V2 (oftamica si maxilara);
hemangiomul cuprinde tegumentul palpebra si conjunctiva
OD.
PIO crescuta OD
Prezenta vaselor de neoformatie la nivelul irisului (figura
2)

ICVB;
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Figuranr. 2. Vase de neoformatie la nivelul irisului

Diagnostic diferential: Glaucomul primar cu unghi
deschis- exclus prin prezentarea clinica, aspectul FOS si CVOS,
gonioscopie. Glaucomul primar cu unghi inchis. prezenta
neovaselor la nivelul irisului, Tn acest caz glaucomul este
unilateral. Glaucoame secundare: G. facomorfic, G. asociat cu

sindromul de dispersie pigmentard, G. pseudoexfoliativ, G.
indus de tratamentul cu steroizi. Glaucomul inflamator-
Sindromul Possner Schlossman, Sdr. Fuchs.

Alte glaucoame secundare cu unghi deschis:

- G.cucdulerosii,

- G.cucdulefantoma,

- ate afectiuni ce evolueaza cu cresterea presiunii in venele
episclerale — fistula arterio-venoasa, obstructia venei cave
superioare, tumori.

Sdr Schwartz - decolare de retind reumatogena, PIO
crescuta, unghi deschis.

Alte cauze de glaucom neovascular:

ObstructiaVCR;

Obstructiaram VCR sau ACR,;

Retinopatia diabetica proliferativa;

Retinopatia din anemiafalciforma;

Tumori ale retinel sau coroidei;

Sdr. ischemic ocular din obstructia pe arterele carotide
(urmeaZa sa efectueze eco doppler carotldlan)

Diagnosticul diferential a decolarii posterioare de
vitros. decolarea de retina; decolarea de coroida; alte opacitati
vitreene (hemoragii).

Diagnosticul diferential a hemangiomul ui
conjunctiva si episcleral, cu sindromul de ochi rogu, de diferite
etiologii (infectioasi, inflamatorie).

Evolutie:

- fara tratament - pierdere totaa, ireversibila a vederii, prin
atrofie de NO sau perforatia globului ocular lavalori foarte
mari ale PIO

- sub tratament - stabilizarea valorilor PIO si pastrarea
functiei vizuale restante in caz de raspuns la tratament si
evolutie favorabila.

Tratament:

Medicamentos general: osmoreglatoare, inhibitori de
anhidraza carbonica, antialgice, AINS, inhibitori de pompa de
protoni.

Local: betablocante, trofice corneene, AINS; s-a
injectat in camera anterioara factor anti VEGF.

Datoritdi evolutiei nefavorabile sub tratament
conservator, se intervine chirurgical, practicandu-se la OD
trabeculectomie sub clapet sclera si iridectomie periferica, cu
aplicare de antimetaboliti - 5FU (figura 3). Tn acest caz, evolutia
intraoperatorie afost favorabila.

Figuranr. 3. Aﬁ)ectul postoper ator

Postoperator se mentine PIO crescuta si se observa
CA mici de profunzime inegald, mai scizuti superior. La
nivelul bulei de filtrare se observa proeminenta unui continut de
consistenta relativ crescutd, culoare brun-negricioasa (probabil
hernie de uvee si coaguli ce au obstructionat bula de filtrare).

Cauze ade PIO crescute si camera anterioara mica post
interventie chirurgicala filtranta:

bloc pupilar
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glaucom malign

absenta filtrarii la nivelul bulei datorita unor cauze interne
(obstructia sclerostomiei prin herniere de iris, procese
ciliare, vitros), sclerale (fibrina, sange), externe (sutura
preastransa avoletului scleral

Hemoragie supracoroidala.

S-au administrat in tratament topic antiinflamatoare
steroidiene si nesteroidiene, midriatice si s-a efectuat masgjul
globului ocular. Evolutia a fost lent favorabila cu scaderea PIO
1a23-34 mm Hg.

Prognostic: favorabil in cazul functionarii fistulel de
filtrare sau nefavorabil Tn cazul aparitiei unor complicatii ce vor
ridica probleme de diagnostic si tratament ulterior.

Particularitatea cazului:

- Raritatea acestui sindrom si asocierea lui cu glaucomul
neovascular Tn acest caz;

- Apaitia glaucomului la o varsta foarte Tnaintata
(majoritatea pacientilor cu sindrom Sturge-Weber dezvolta
glaucom in copilarie);

- Complicatia postoperatorie imediatd (blocarea bulei de
filtrare) si evolutiafavorabila ulterior tratamentului local;

- Dificultatile pe care le ridici o interventie chirurgicala
filtrantd Tn caz de glaucom neovascular.
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