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R E S U M O / S U M M A R Y

A Síndroma de Sturge-Weber (SSW) é
caracterizada pela presença de nevus flammeus
facial, angiomatose leptomeníngea e hemangioma
coroideu, sendo os métodos de imagem morfológica
usados para identificar a angiomatose e as
alterações encefálicas secundárias. Foram revistos
os TC e/ou RM de 26 doentes com SSW. Em 75%
dos casos a SSW era unilateral e em 25% bilateral,
sendo o angioma mais frequente nos lobos occipital
(93%) que no parietal (83%), no frontal (53%) e no
temporal (53%). O diencéfalo foi envolvido em
13%, o mesencéfalo em 6% e o cerebelo em 6%
dos casos. Os outros achados imagiológicos mais
frequentes foram: calcificações (88%), atrofia
(85%), hipertrofia dos plexos coroideus (72%),
dilatação de veias medulares (61%), reforços
anómalos do sinal ocular coroideu (20%). A RM
teve capacidade de diagnóstico superior à TC na
detecção de todas as alterações morfológicas
avaliadas, com excepção das calcificações. A RM
é o método de imagem morfológico de eleição no
estudo da SSW, sendo útil para confirmar o
diagnóstico e para determinar a extensão das lesões
parenquimatosas.

Palavras-chave: Síndroma de Sturge-Weber, Síndroma de Sturge-Weber-
Dimitri, angiomatose encefalo-trigeminal, encefalo-facial

STURGE-WEBER SYNDROME REVISITED
Brain morphologic analysis by Computed
Tomography and Magnetic Resonance
imaging
Sturge-Weber Syndrome (SWS) is characterized by
facial flammeus nevus, leptomeningeal
angiomatosis and coroidal hemangioma and MRI
and CT scans are used to disclose the angiomatosis
and secondary brain lesions. We review the CT
and/or MRI scan of 26 patients with SWS. In 75%
of cases the SWS was unilateral and in 25%
bilateral, being the angiomatosis more frequent on
occipital lobe (93%) than on the parietal (83%),
frontal (53%) and temporal (53%) lobe.
Diencephalon was involved in 13%, midbrain in 6%
and cerebellum in 6% of cases. Other imaging
features were: calcifications (88%), brain atrophy
(85%), coroidal plexuses hypertrophy (72%),
medullar veins enlargement (61%), ocular coroidal
enhancement (20%). MRI was superior in depicting
all morphological abnormalities of SWS, but
calcifications. MRI is the best imaging method to
evaluate morphologically the SWS, being useful to
confirm the diagnosis and establish the extension of
the disease.

Key Words: Sturge-Weber syndrome, Sturge-Weber-Dimitri, angiomatosis
encefalo-trigeminal, encefalo-facial
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INTRODUÇÃO
A Síndroma de Sturge-Weber (Síndroma de Sturge-

Weber-Dimitri, angiomatose encefalo-trigeminal ou
encefalo-facial) é uma doença neuro-ectodérmica
caracterizada por envolvimento leptomeníngeo, ocular e
cutâneo1. Foi descrita, pela primeira vez, como entidade
patológica por William Allen Sturge em 1879, contudo
existindo uma publicação prévia, datada de 1870, por
Schirmer de um caso de nevus facial e buftalmos, sem
referência a envolvimento neurológico2. No final do século
XIX, várias publicações de Kalisher, Horrocks e Volland
descreveram os achados anátomo-patológicos desta
síndroma2. Mais tarde, no início do século XX, foram
descritas as calcificações intra-cranianas na radiografia
simples de crânio por Durck em 1910, Weber em 1922 e
Dimitri em 1923, respectivamente2. Foi Krabbe em 1934 que
correlacionou, pela primeira vez, as alterações patológicas
e radiológicas2-4. Desde então, as alterações morfológicas
características desta doença identificadas por tomografia
computorizada (TC) e ressonância magnética (RM) têm
vindo a ser progressivamente descritas na literatura. Neste
trabalho é realizada uma revisão multicêntrica retrospectiva
dos achados imagiológicos por TC e RM da síndroma de
Sturge-Weber.

MATERIAIS E MÉTODOS
Foi realizado um estudo retrospectivo clínico e

imágiológico através da revisão dos processos clínicos e
exames de imagem de doentes com diagnóstico de
Síndroma de Sturge-Weber seguidos em consulta de
especialidade de Neurologia Pediátrica de sete hospitais
diferentes. Os doentes incluídos tinham alterações intra-
cranianas de displasia micro-venular leptomeníngea
documentada por TC e/ou RM, com excepção de um doente
com alterações cutâneas (nevus flammeus) e hemangio-
mas coroideus bilaterais, em que os estudos TC e RM (sem
administração de contraste) foram normais. Neste trabalho
serão revistas as características morfológicas do
envolvimento encefálico da Síndroma de Sturge-Weber.

RESULTADOS
De uma população de 32 doentes com diagnóstico

clínico da Síndroma de Sturge-Weber, foram seleccionados
26 doentes, 16 do sexo masculino e 16 do sexo feminino,
nos quais foi possível avaliar os exames de imagem por TC
e/ou RM.

Relativamente aos estudos de imagem, avaliaram-se,
pelo menos, um estudo de RM em 25 doentes e um de TC
em 18 doentes. Num doente apenas foi avaliado um estudo
TC. Em 11 doentes foi possível analisar estudos de imagem

evolutivos por TC ou RM, espaçados em mais de seis  meses,
com uma média de duração do intervalo entre os exames de
58 meses.

As TC e RM foram obtidos em diferentes equipamentos
de imagem, tendo existido vários protocolos de estudo e
sequências realizadas nos estudos RM conferindo grande
heterogeneidade ao grupo de exames analisados. Os
protocolos de imagem por RM incluíram sequências
ponderadas em T1 e DP/T2 (SE ou FSE) em todos os casos
e sequências T1 com gadolínio em 24 casos.
Adicionalmente, em alguns exames existiam sequências
adicionais, nomeadamente T2 eco de gradiente e T2 FLAIR.

As idades dos doentes nos primeiros estudos de
imagem variaram entre 1 mês e 14 anos, com uma idade
média de 4,5 anos. Em oito casos os doentes tinham idades
inferiores a 12 meses. Em um doente de 18 meses de idade
os estudos TC e RM, sem administração de contraste, fo-
ram considerados normais.

Nos 24 estudos por RM com administração de
gadolínio, foi encontrado reforço anómalo de sinal
correspondente ao angioma unilateralmente em 18 casos
(75%) e bilateralmente em seis casos (25%). A topografia
do angioma envolveu os lobos occipital em 93% dos casos,
o parietal em 83% dos casos, o frontal em 53% dos casos,
o temporal em 53% dos casos, o diencéfalo em 13% dos
casos, o mesencéfalo em 6% dos casos e o cerebelo em  6%
dos casos. A distribuição do reforço anómalo de sinal nos
diencéfalo, mesencéfalo e cerebelo surgiu sempre em
associação a reforço anómalo de sinal cerebral homolat-
eral. Em 16 das TC existiam calcificações parênquimatosas
corticais e/ou subcorticais. Nas RM foram documentados,
por avaliação qualitativa, 22 casos de atrofia cortical e sub-
cortical, nos casos mais graves associados a atrofia do
corpo caloso, a hipertrofia da calote craniana, o aumento
do volume dos seios peri-nasais e a elevação do rochedo e
da pequena asa do esfenóide. A hipertrofia dos plexos
coroideus, definida como o aumento assimétrico do
volume comparativamente ao contralateral ou nos casos
bilaterais a presença de um diâmetro superior a 25 mm, foi
identificada em 72% dos casos. Em 61% dos casos
identificou-se dilatação de veias medulares, transmedulares
ou ependimárias. Em 20% existiram reforços anómalos do
sinal ocular coroideu concordante com a presença de an-
gioma coroideu. Nos 17 casos em que TC e RM estavam
disponíveis, a RM teve uma superior capacidade de
diagnóstico comparativamente à TC, quer na detecção de
todas as alterações morfológicas avaliadas com excepção
das calcificações, quer na quantificação da sua extensão,
mesmo quando realizada antes da TC. A TC mostrou-se
mais sensível na avaliação da presença de calcificações.
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Contudo, apenas numa minoria dos estudos RM existiam
sequências T2 eco de gradiente que identificaram com igual
sensibilidade a presença de calcificações parenquimatosas.

Em três doentes identificaram-se anomalias venosas
de desenvolvimento no cerebelo, em todos os casos
homolaterais ao angioma. Em dois casos de doentes com
veias transmedulares dilatadas, encontraram-se
disposições venosas semelhantes a anomalia venosa de
desenvolvimento, em ambos os casos localizadas nos lo-
bos frontais e homolaterais ao angioma. Em dois doentes
identificou-se atrofia cortical hemisférica cerebelosa con-
tra-lateral ao envolvimento cerebral. Os estudos evolutivos
mostraram grande variabilidade no respeitante à evolução
das alterações, tendo se encontrado casos de estabilização
e de agravamento, nomeadamente da atrofia e grau de
calcificação, que não se correlacionaram com o grau de
envolvimento inicial. O intervalo mais curto de significativo
agravamento da atrofia cerebral foi de cinco meses.

DISCUSSÃO
A Síndroma de Sturge-Weber (SSW) manifesta-se

caracteristicamente por nevus flammeus facial (nevus cor
de Vinho do Porto), angiomatose leptomeníngea e angioma
coroideu. O seu diagnóstico é clínico com base na presença
de alterações cutâneas em associação com epilepsia,
défices neurológicos focais e/ou glaucoma1 . É uma doença
congénita rara, esporádica, não tendo predilecção de sexo
e raça e sendo excepcionais os casos familiares descritos
na literatura1,5.

Os métodos de imagem morfológica são usados para
identificar a displasia micro-venular leptomeníngea
confirmando o diagnóstico de SSW e para determinar a
extensão das lesões. À semelhança do publicado na
literatura6-9, a RM mostrou-se o exame mais sensível para a
avaliação de todas as alterações morfológicas, com
excepção das calcificações, devendo ser o método de
eleição para o estudo por imagem desta patologia. A
detecção de calcificações na RM pode ser facilmente obtida
com o recurso à sequência T2 eco de gradiente, não
disponível em todos os exames revistos.

A alteração morfológica mais característica da SSW é a
displasia micro-venular ou angiomatose leptomeníngea.
Esta deve ser documentada em estudos de imagem após a
administração de contraste intra-venoso, que demonstram
um reforço anómalo do sinal RM que preenche o espaço
subaracnoideu que envolve o córtex cerebral. Esta
angiomatose leptomeníngea tem topografia e extensão
variáveis, sendo mais frequente na região parieto-occipi-
tal, com envolvimento bilateral em 10-30% dos casos e mais
raramente abrangendo as estruturas da fossa posterior5,10-

15. (Figura 1) A RM é mais sensível que a TC na detecção
da angiomatose leptomeníngea6-11, podendo a sequência
T2 FLAIR (fluid-attenuated inversion recovery) após
gadolínio ser superior à sequência convencional T1 após
gadolínio para a visualização desta alteração pial16. A
angiomatose leptomeníngea é constituída por vasos piais
de tipo venular e capilar que se invaginam nos sulcos
corticais, semelhantes a veias com paredes espessadas e
hialinizadas, com uma rede de inervação perivascular mais
densa, de tipo nor-adrenégico, sem componente colinérgico
e sensorial3,17,18. Ao contrário da meningo-angiomatose
que ocorre associada a outras patologias, como por exemplo
a neurofibromatose, a displasia microvenular da SSW não
infiltra o parênquima, no qual se encontram apenas capilares
e veias ingurgitadas pela congestão venosa18. É raro não
se demonstrar a angiomatose leptomeníngea por RM com
administração de gadolínio na SSW19,20. A explicação mais
plausível é que os fenómenos de trombose progressiva da
angiomatose tenham conduzido à sua oclusão completa,
sendo nestes casos o diagnóstico de SSW baseado nas
alterações parenquimatosas secundárias de atrofia e
gliose19. A oclusão progressiva da angiomatose, quer seja

a

b c
Fig. 1 - Displasia Microvenular leptomeníngea. Doente do sexo masculino
com 6 meses de idade com nevus flammeus facial esquerdo, epilepsia desde os
4 meses de idade e glaucoma do olho esquerdo. RM sequências T1 após a
administração de gadolínio IV nos planos Sagital (a) e Axial (b, c). Intenso
reforço de sinal leptomeníngeo envolvendo a convexidade cerebral esquerda e
o mesencéfalo com associada hipertrofia do plexo coroideu esquerdo no
átrio venticular.  (cortesia de António Levy)



144

por trombose quer por alterações veno-oclusivas não
trombóticas com espessamento mural, é apontada como
um dos principais factores responsáveis pelo agravamento
clínico3,9,19-24. A displasia micro-venular leptomeníngea
associa-se a ausência do sistema venoso superficial
tributário dos seios venosos durais superficiais e tem
importantes repercussões na hemodinâmica cerebral com
isquemia venosa crónica. Na SSW as lesões encefálicas
secundárias resultam do processo de isquemia venosa
prolongada agravada pela actividade convulsiva repetida.
A isquemia venosa crónica é apontada como uma das
principais causas do atraso do desenvolvimento psico-motor
e dos défices neurológicos focais9,25-29. Nos casos
analisados neste estudo, as lesões parenquimatosas
secundárias manifestaram-se por diferentes graus de atrofia
cortical e subcortical, desmielinização e/ou gliose traduzidas
por hipersinal nas ponderações de TR longo, identificados
em 89% e 68% dos doentes apresentados respectivamente,
sendo as excepções doentes nos dois primeiros anos de
vida. Nos casos mais graves existiu associada atrofia do
corpo caloso. Geralmente, os défices neurológicos focais,
o atraso do desenvolvimento psico-motor30 e as alterações
parenquimatosas secundárias31 não estão presentes no
período neonatal, desenvolvendo-se progressivamente na
infância, em ritmos variáveis, sendo mais acentuada a
progressão nos casos de maior extensão da angiomatose
leptomeníngea e/ou bilateralidade29-32 (Figura 2). Menos
frequentemente, estas iniciam-se in utero ou no período
neonatal11,33-34. No primeiro caso podem-se associar a
malformações do desenvolvimento cortical11,33-34. O tipo
de défice neurológico focal está dependente da localização
da angiomatose leptomeníngea e consequente isquemia
venosa encefálica subjacente. A variabilidade da progressão
da doença pode ser explicada pelas variabilidades

individuais quer da extensão da angiomatose, quer da
anatomia venosa. Relativamente a este último aspecto, deve
ser salientado que a anatomia venosa é muito mais variável
que a arterial, com diferentes graus de colateralização e
anastomoses venosas, tornando difícil prever o grau de
isquemia venosa e progressão da doença com base em
informação exclusivamente morfológica. Desse modo, o grau
de isquemia venosa produzido pela oclusão venosa é muito
variável de doente para doente, como é exemplo típico a
trombose venosa dural.

As calcificações parenquimatosas presentes na grande
maioria dos estudos TC revistos, foram historicamente as
primeiras manifestações imagiológicas identificadas na
SSW, caracteristicamente descritas na radiologia
convencional como calcificações lineares em carril. Os
depósitos de cálcio são inicialmente perivasculares na
substância branca subcortical e posteriormente envolvem
o córtex, nomeadamente as camadas 2 a 4 3,35-37. (Figura 3)
Consequentes à atrofia cerebral existem hipertrofia da calote
craniana com aumento do espaço diploico, aumento do
volume dos seios peri-nasais e elevação do rochedo e
pequena asa do esfenóide traduzindo a síndrome de Dyke-
Davidoff-Masson38, que são mais exuberantes nos casos
de atrofia mais intensa estabelecida precocemente, nos
primeiros anos de vida.

Em resposta à dificuldade de drenagem venosa superfi-
cial, por ausência do sistema venoso cortical na região da
displasia micro-venular leptomeníngea, existe uma
colateralização centrípeta do sangue venoso dirigida para
o sistema venoso profundo com hipertrofia das veias
transmedulares, subependimárias e do plexo coroideu ho-
molateral10. Esta dilatação venosa, identificada em 61% dos
casos apresentados, pode ser muito exuberante e por vezes
invulgar39 não devendo ser confundida com malformações

a b c

a b
Fig. 2 - Rápida progressão da atrofia cerebral. O mesmo doente da figura 1.
(a) RM sequência T2 FSE em plano axial, realizada aos 1,5 meses: Hipossinal
subcortical fronto-temporal esquerdo associado a ligeira atrofia cerebral
cortical, comparativamente ao hemisfério cerebral direito normal. (b) RM
sequência T2 FSE em plano axial, realizada aos 6 meses: Marcado
agravamento da atrofia cortico-subcortical cerebral esquerda, mantendo o
hipossinal subcortical fronto-temporal esquerdo que é menos assimétrico
comparativamente ao hemisfério contralateral. (c). TC em plano axial,
realizada aos 11 meses: intensa calcificação subcortical. (cortesia de António
Levy)

Fig. 3. Calcificações corticais. Doente do sexo masculino com 13 anos de
idade sem nevus flammeus facial esquerdo, com epilepsia desde os 2 meses de
idade e grave atraso do desenvolvimento psico-motor e hemiparesia direita.
(a, b) RM sequência T2 eco de gradiente em plano axial: Marcado hipossinal
cortical temporo-parieto-occipital esquerdo traduzindo calcificação cortical.
(cortesia de Eulália Calado)
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artério-venosas cuja associação com a SSW é esporádica40.
Em alguns casos observados a dilatação das veias
medulares tinha um arranjo morfológico venoso semelhante
ao das anomalias venosas de desenvolvimento, o que não
é surpreendente em virtude desta variante da normalidade
resultar da persistência de uma anatomia venosa fetal. No
entanto, identificaram-se dois casos com anomalias venosas
de desenvolvimento cerebelosas sem relação topográfica
com a angiomatose leptomeníngea. (Figura 4) Não é
necessário realizar estudos de angio-RM porque estes não
fornecem qualquer informação adicional relativa ao grau de
isquemia venosa. A hipertrofia do plexo coroideu no átrio
ventricular homolateral à �angiomatose� leptomeníngea ou
dos plexos coroideus nos casos bilaterais é igualmente
consequência do aumento do fluxo centrípeto venoso10.
Esta pode ser a primeira manifestação morfológica da SSW
e as dimensões do plexo coroideu correlacionam-se
positivamente com as dimensões da angiomatose
leptomeningea10. Nas SSW apresentadas a hipertrofia do
plexo coroideu, definida como o aumento assimétrico do
volume comparativamente ao contralateral ou nos casos
bilaterais com dimensões superiores ao diâmetro médio
normal (25 mm)41, esteve presente em 72% dos casos. A
alteração dos plexos coroideus traduziu-se não só pelo
aumento do volume como por presença de quistos e
hipersinal nas ponderações de TR longo.

A origem do hipossinal nas ponderações de TR longo e
do hipersinal T1 identificados na substância branca de
crianças com idade inferior a 24 meses tem sido motivo de
debate. Alguns autores advogam que esta alteração resulta
da acumulação de desoxihemoglobina nos capilares por
estase venosa42,43 ou por microcalcificações11,43,44. Outros
autores defendem que se trata de um processo de
mielinização acelerada45-47. Esta última hipótese é
corroborada pelos achados de hiperperfusão e
hipermetabolismo durante o primeiro ano de vida em doentes
com SSW mas sem epilepsia48-49. Todavia, estas alterações
funcionais podem ter outras explicações incluindo
tratarem-se de respostas adaptativas iniciais à isquemia
venosa29,49. Não existem estudos anátomo-patológicos que
favoreçam qualquer das hipóteses. Os únicos estudos
disponíveis, realizados em idades diferentes, mostraram
desmielinização ou redução da mielinização associada à
SWS50. Em 5 doentes da série apresentada, foi identificado
hipossinal T2 na substância branca em RM realizados em
doentes com idades inferiores a 12 meses, nomeadamente
de 1, 3, 4, 5 e 7 meses, dos quais apenas dois tinham estudos
evolutivos ou contemporâneos por TC que demonstraram
tratarem-se de calcificações parenquimatosas sub-corticais.
(Figuras 2 e 5)

a b

c d

e
Fig. 4 - Anomalia venosa de desenvolvimento (AVD) cerebelosa direita
contralateral. O mesmo doente da figura 1. RM sequências T1 após a
administração de gadolínio IV nos planos Sagital (a), Axial (b, c, d) e
Coronal (e) realizada aos 6 meses: presença de AVD cerebelosa direita
drenando para veia précentral. (cortesia de António Levy)

O hemangioma coroideu pode ser identificado por RM
com a administração de gadolínio, sendo observado em
cerca de 53% dos casos51, contudo a sua caracterização
por RM não é vital em virtude do seu diagnóstico ser clínico
e a sua monitorização visar avaliar a tensão intra-ocular.

Os estudos de espectroscopia por RM demontraram
uma significativa redução do metabolito N-acetil-aspartato
indicando disfunção e/ou perda neuronal no parênquima
subjacente ao angioma, resultantes da atrofia ou disfunção
neuronal (mediada pela epilepsia) sem significativas
alterações da creatina e colina52.

Os principais diagnósticos diferenciais imagiológicos
da SSW são as manifestações encefálicas da doença celíaca,
pela presença de calcificações corticais, geralmente
occipitais e bilaterais num doente com epilepsia53 e as

SÍNDROMA DE STURGE-WEBER REVISITADO
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alterações encefálicas da esclerodermia caracterizadas por
esclerose leptomeníngea e calcificação cortical subjacentes
à lesão cutânea54.

Não existe consenso relativamente à idade para
realização do primeiro estudo de imagem, nem em relação
ao tipo de estudo a efectuar55. Se nos doentes com
sintomatologia neurológica a indicação imediata para
realização de estudo por imagem morfológica é óbvia, nos
doentes com nevus flammeus mas sem sintomatologia
neurológica as condutas não são consensuais,
nomeadamente considerando que a prevalência do nevus
flammeus nos recém-nascidos é de 0.3-0.5%56 e que a SSW
ocorre em cerca de 10% dos casos56, sobretudo nos casos
cuja topografia esboça o território de V1. Para a avaliação
morfológica a RM é o método de escolha. Por vezes, no
período neonatal pode não demonstrar a angiomatose
leptomeníngea devendo ser repetida após 6 a 12 meses
altura em que frequentemente se encontram alterações31,57.

As alterações funcionais e metabólicas mais
frequentemente encontradas na SSW são a hipoperfusão
e o hipometabolismo, existindo boa correlação entre a
distribuição topográfica de ambas29,48,49,57-59. As alterações
hemodinâmicas estendem-se muito para além da área
subjacente ao angioma e incluem alterações do córtex, da
substância branca e alterações bilaterais que são muito
mais frequentes que os casos de angiomatose bila-
teral29,48,59,60. Existe uma disfunção global que pode
explicar a evolução clínica da doença, nomeadamente o
défice cognitivo29,48,59,60. Adicionalmente, casos de di-
aschisis cerebelosa cruzada foram descritos nos estudos
de perfusão cerebral em doentes com SSW8,61. Este
fenómeno de depressão remota da perfusão e do
metabolismo, possivelmente resultante da lesão do sistema

a b

glutamatérgico cortico-ponto-cerebeloso, tem sido descrito,
mais frequentemente, nos acidentes vasculares isquémicos
e raramente com documentada associada atrofia
cerebelosa62-66. Na série apresentada, este mecanismo pode
ter sido responsável pela atrofia cerebelosa contralateral à
angiomatose encontrada em dois casos (Figura 6).

O córtex moderadamente hipometabólico é mais
epileptogénico que o córtex profundamente hipometabólico
e atrófico, tendo os primeiros doentes epilepsia mais
severa58. A gravidade do défice cognitivo também pode
ser inferior em doentes com extensas áreas de metabolismo
cortical marcadamente assimétrico, possivelmente porque
o córtex profundamente hipometabólico e atrófico permite
uma reorganização funcional cognitiva interhemisférica
precoce58. Desse modo, do ponto de vista clínico, a
gravidade da lesão estrutural é menos informativa que as
alterações funcionais29,48,49,58,59. Por estas razões, o estudo
funcional por RM, nomeadamente o estudo de perfusão,
deve ser incorporado na avaliação neurorradiológica da
SSW, tanto mais que existe, geralmente, um paralelismo
entre os achados das alterações de perfusão e do
metabolismo. Dessa forma, será possível comparar a
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Fig. 5 � Hipossinal T2 subcortical. Doente do sexo masculino com 13 anos de
idade sem nevus flammeus facial esquerdo, com epilepsia desde os 2 meses de
idade e grave atraso do desenvolvimento psico-motor e hemiparesia direita.
(a) RM sequência T2 FSE em plano axial, realizada aos 5 meses: Hipossinal
subcortical difuso cerebral esquerdo, comparativamente ao hemisfério
cerebral direito normal. (b). TC em plano axial, realizada aos 10 meses:
intensa calcificação subcortical. (cortesia de Teresa Temudo)

Fig. 6 � Atrofia cerebelosa contralateral. Doente do sexo masculino com 7
anos de idade com nevus flammeus facial, epilepsia desde os 4 meses de idade,
grave atraso do desenvolvimento psico-motor e hemiparesia direita. (a, b)
RM, sequência T1 após a administração de gadolínio IV em plano coronal:
Atrofia cortico-subcortical hemisférica cerebelosa direita, contralateral ao
�angioma� leptomeníngeo. (d, e) RM, sequência T1 após a administração de
gadolínio IV em plano axial: Atrofia cerebral hemisférica esquerda com
reforço anómalo de sinal occipito-temporal leptomeníngeo. (cortesia de
Pedro Cabral)
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extensão das alterações funcionais e morfológicas, cuja
discrepância pode definir uma janela de oportunidade para
a terapêutica de neuroprotecção à isquemia venosa.

CONCLUSÃO
A ressonância magnética é o método de imagem

morfológico de eleição no estudo da SSW, sendo útil para
confirmar o diagnóstico de SSW e para determinar a extensão
das lesões parenquimatosas, incluindo a presença de
alterações bilaterais, que têm implicação prognóstica. No
seu protocolo de estudo devem ser incluídas sequências
de volume ponderadas em T1, de TR longo para avaliação
da lesão parenquimatosa complementadas quando
necessário por sequências de T1 com inversão de
recuperação para avaliação da mielinização e de T2 eco de
gradiente para determinar a presença de calcificações. A
avaliação da displasia microvenular leptomeníngea deve
ser efectuada em sequências T1 ou T2 FLAIR após a
administração de contraste. Geralmente, as alterações
morfológicas documentadas por RM subestimam a
extensão das alterações hemodinâmicas e metabólicas. Os
estudos funcionais por RM, nomeadamente de perfusão,
deverão (sempre que possível) ser integrados na avaliação
da SSW. O desafio será encontrar doentes com discrepância
entre a extensão das alterações funcionais e morfológicas
que definem parênquima viável e em sofrimento e uma janela
terapêutica para a neuroprotecção à isquemia venosa.
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