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RESUMO

Objetivo: O presente estudo objetiva identificar na literatura cientifica as principais
caracteristicas clinicas da Sindrome de Sturge-Weber (SSW). Método: Trata-se de um
estudo descritivo expandido, executado a partir de revisdes bibliograficas. A coleta de dados
foi realizada na Biblioteca Virtual de Saude (BVS), Scientific Electronic Library Online
(SciELO) e Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS). Para
a busca foram empregues os descritores em Ciéncias da Saude (DeCS): “CondicOes
Patoldgicas” AND “Sinais e Sintomas” AND “Sindrome de Sturge-Weber”. A selegéo foi
executada a partir do recorte temporal de 2006 a 2021, mediante o protocolo de busca
elaborado previamente e a leitura minuciosa dos artigos gratuitos em portugués, espanhol e
inglés. Obteve-se 25 artigos dos quais 17 atenderam aos critérios de inclusdo. Resultados:
Conseguinte as analises, evidenciou-se que a sindrome em pauta possui caracteristicas
peculiares e especificas, das quais sdo fundamentais no diagnostico precoce da patologia, a
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qual atinge ambos os sexos e qualquer grupo ético. Retifica-se que sindrome é causada por
uma malformacdo capilar e venosa, resultando em multacBes sométicos e em tecidos
ectodérmicos fetais. Essas falhas provocam modificacbes anomaliticas no cérebro,
ocasionando alteracbes neuroldgicas em geral, transformagcfes na motricidade orofacial,
entre outros inUmeros aspectos unicos. N&o existe tratamento para os achados médico-
bioldgicos, entretanto, enfoca-se no tratamento aliviador dos sinais e sintomas. Conclusoes:
Logo, faz-se preciso estudos inéditos, objetivando descobrir novas questdes sobre os tracos
da SSW. Igualmente, é imprescindivel a implantacdo de capacitacGes nas unidades de salde,
intruindo os trabalhadores a aprofundar-se nos conceitos fisiopatologicos e promover uma
assisténcia segura e de qualidade aos pacientes com Sindrome de Sturge-Weber.

Palavras-chave: Condigdes Patoldgicas; Sinais e Sintomas; Sindrome de Sturge-Weber.
Area Tematica: Ciéncias da Satde.

E-mail do autor principal: samaradantas1998@hotmail.com

1 INTRODUCAO

A Sindrome de Sturge-Weber (SSW) ou Angiomatose Encéfalo-Trigeminal, refere-se
a uma doenca congénita rara causada por uma desordem neurocutanea, caracterizada por
angiomas leptomeningeo, glaucoma e varias complicacles, especificamente nos ramos
oftdlmico (V1) e maxilar (V2) do nervo trigémio. Estando na proporcdo de 1/50.000
nascimentos, as manifestacdes clinicas sdo peculiares, tendo como principal a marca facial

em “vinho do porto”, encontrada em variados tamanhos.

Além das caracteristicas supracitadas, também encontram-se alteracfes no sistema
nervoso central, acarretando evidéncias neuroldgicas como as convulsGes — as quais se
manifestam geralmente, nos primeiros meses de vida — e retardo mental. Quanto ao glaucoma,
surge no nascimento ou eclodir posteriormente. O diagndstico € dado pelo exame fisico e
estabelecido pelo nevo caracteristico da sindrome. Ademais, apesar de raramente acontecer
sem a presenca da mancha vinho do porto, € imprescindivel a realizacdo de exames

complementares, como a Tomografia Computadorizada (TC) e Ressonancia Magnética (RM).

Torna-se notorio que contemporaneimente, esta etiopatogenia € estritamente
conhecida. Por isso, almejando elucidar os principais tragcos médico-biolédgico e proporcionar
conhecimento sobre a enfermidade, esta pesquisa planeia identificar na literatura cientifica as
principais caracteristicas clinicas da Sindrome de Sturge-Weber e ressaltar a importancia do

reconhecimento precoce. Para tanto, é enlecada na pergunta de pesquisa: Quais 0s principais
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aspectos clinicos da Sindrome de Sturge-Weber?

2 METODO

Trata-se de um estudo descritivo expandido, executado a partir de revisoes
bibliogréaficas. A coleta de dados foi realizada nas consecutivas bases: Biblioteca Virtual de
Saude (BVYS), Scientific Electronic Library Online (SciELO) e Literatura Latino-Americana e
do Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS). Para a busca foram empregues os descritores em
Ciéncias da Saude (DeCS): “Condic¢des Patologicas”, “Sinais ¢ Sintomas”, “Sindrome de
Sturge-Weber”, utilizando-se para o cruzamento o operador Booleano "AND".

A selecdo foi executada a partir do recorte temporal de 2006 a 2021, mediante o
protocolo de busca elaborado previamente e a leitura minuciosa dos artigos, gratuitos em
portugués, espanhol e inglés. Obteve-se 25 artigos dos quais 17 atenderam aos critérios
estabelecidos de inclusdo (idiomas conhecidos, estudos voltados a area em pauta, artigos
completos) e exclusdo (artigos duplicados, idiomas desconhecidos aos autores, auséncia de
temas coerentes ao tema escolhido).

3 RESULTADOS E DISCUSSAO

Conseguinte as analises, explicitou-se que a Sindrome de Sturge-Weber possui
caracteristicas peculiares e especificas, das quais sdo fundamentais no reconhecimento e
diagnostico precoce da patologia. E considerada uma doenca rara e esporadica, afetando
ambos 0s sexos e todos 0s grupos étnicos, além de interligar-se diretamente a uma trajetéria
clinica indispensavel.

Ao saber cientifico, a SSW significa uma malformacao capilar e venosa, resultada de
multacBes somaticas em tecidos ectodérmicos fetais. Estas inexatiddes acometem o cérebro,
face, olhos, cavidade oral e sistema respiratério. Como supramencionado, a cardinal marca
sintomatologica € a Mancha em Vinho do Porto (Port-wine Stain — PWS), também titulada de
nevus flammeus, associa-se a dilatacdo venosa cuténea facial, a qual pode ser encontrada em
qualquer regido corporal (Figura 1). O diagndstico dar-se-4 no nascimento, podendo

correlacionar com manifestacdes neurologicas ao decorrer do seu amadurecimento fisiolégico.
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Figura 1. Recém-nascido com Sindrome de Sturge-Weber, apresentando a Mancha Vinho do Porto.

Fonte: Google Imagens, 2021.

Os achados sintomaticos neurol6gicos sdo comumente encontrados em pacientes com
a sindrome de Weber. Dentre as principais evidéncias, estdo as convulsdes, cefaleia,
glaucoma, hipertrofia de tecidos moles e acidentes vasculares encefalicos (AVE). Entretanto,
os principais achados referem-se as convulsdes e AVE (isquémicos ou hemorragicos).
Regularmente, as convulsdes ocorrem apenas de um lado do corpo, o qual usualmente é do
lado oposto da marca de vinho do porto. Analises de tomografia computadorizada de cranio e
de ressonancia magnética nucelar ajudam na avaliagdo medica. Além disso, tranfigura-se
inescusavel o controle de crises epilépticas para uma evolucdo promissora. Todavia, apesar de
existir o tratamento, alguns casos de pacientes jovens necessitam de intervencdo cirdrgica,

como em quadros clinicos unilaterais exclusivos com indagaces epilépticas refratérias.

Na avaliagdo da motrocidade orofacial, os pacientes apresentam deformagGes Osseas
faciais, alterando movimentos, morfologia, entre outros fatores. Evidencia-se recorrentemente
a sindrome de hiperplasia gengival, acarretando prejuizos nos labios, palato, assoalho da boca
e lingua — notavel no mesmo lado da marca de vinho do porto —, morfologia gengival e regido
maxilar. Alguns tracos negativos foram visualizados na compreenséao oral, atos comunicaveis

verbais e ndo verbais.

O tratamento de tal patologia é efeito a partir dos sinais e sintomas. Nao existe

medicamento especifico para tratar esta doenca. Corriqueiramente, sdo prescritos
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medicamentos anticonvulsivantes e em casos de alteragdo na visdo, indica-se medicamentos
para tratamento do glaucoma. Em casos gravidicos, existe a possibilidaade de intervengéo
cirargica, como a cirurgia para solucionar o glaucoma ou convulses frequentes. Neste
contexto, menciona-se o tratamento de clareando da marca de porto do vinho, o qual é

executado a partir de terapias com laser, apesar de ainda esta sendo estudado pelos cientistas.

Quanto a incidéncia da participacdo e conhecimento dos profissionais acerca da SSW,
transfigura-se explicita a baixa sabedoria sobre os tracos clinicos e 0 manejo assistencial dos
pacientes. Este fator pode ser explicado pelo curto indice de casos diagnosticados
patologicamente. Ademais, é percebivel a falta de interesse dos gestores publicos no
investimento de capacitacdes aos trabalhadores de saude, salientando sobre todos os aspectos

clinicos e médico-bioldgicos desta sindrome.
4 CONCLUSOES

Torna-se imprescindivel, portanto, a implementagdo de novas estratégias de assisténcia
aos pacientes acometidos pela Sindrome de Sturge-Weber. Como destacado anteriormente, 0s
profissionais de saude apresentam uma baixa sapiéncia sobre a fisiopatologoia da SSW. Deste
modo, faz-se necessaria elaboracdo de licitacbes elencadas na oferta de capacitacdes aos
individuos trabalhadores, instruindo-os sobre os achados sintomatoldgicos primordiais no
diagnostico, além de informéa-los sobre a assisténcia adequada e direcionada ao cuidar do
usuério com SSW.

Igualmente, ressalta-se a grande importancia da Educacdo em Saude nas Unidades
primarias de Salde, fomentando sobre esta sindrome. Outrossim, calcula-se essencial a
construcdo de novas pesquisas cientificas, visto que a pauta discutida é pouco exploradas nas
integras, assim, promovendo maior conhecimento aos profissionais de saide e, amigos e
familiares de pacientes acometidos pela Sindrome de Sturge-Weber, preparando-os para um

manejo adequado e proporcionando bem-estar fisico, mental e social.
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