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Sindrome de Sturge-Weber, também conhecida como

angiomatose encefalotrigeminal, foi descrita em
1879 . Caracteriza-se por angiomas cutaneos congéni-
tos, que podem envolver também a mucosa do trato respira-
tério e as meninges. Glaucoma congénito pode estar
presente em até 33% dos casos '™*. O objetivo desterelato é
apresentar um caso de paciente com Sindrome de Stur-
ge-Weber, submetido a anestesia geral para corregao de
glaucoma congénito.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 14 anos, branco, 41 kg, com di-
agnostico de Sindrome de Sturge-Weber, com glaucoma se-
cundario no olho esquerdo ha trés anos. Apresentava he-
mangioma cutaneo bilateral naregido de inervagadodonervo
trigémio, atingindo também a face lateral direita do pescogo,
pernas, nadegas e regido perineal. Crises epilépticas no
passado sugeriam hemangioma meningeo e/ou calcifica-
¢des cerebrais. O exame ocular confirmou o diagnoéstico de
glaucoma e evidenciou teleangiectasias bilaterais de con-
juntiva e epiesclera. Foi indicada trabeculectomia no olho
esquerdo.

A medicagao pré-anestésica foi midazolam por via oral na
dose de 10 mg, 30 minutos antes do encaminhamento do pa-
ciente para o centro cirurgico.

Na sala de operagao foi feita monitorizagdo com cardiosco-
pio, oximetro de pulso e pressdo arterial n&do-invasiva.
Optou-se por anestesia venosa total. Apds vendclise com
cateter 22G einfusdo de solugdo de Ringer comlactato, ain-
ducaofoirealizada com propofol (120 mg), atracurio (20 mg)
e fentanil (200 ug). A intubagéao orotraqueal foi realizada fa-
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cilmente com tubo de 6,5 mm de diametro, com balonete,
sem evidéncias de acometimento de trato respiratério. Ven-
tilacdo controlada mecanica foi mantida durante todo o pro-
cedimento. A manutencgao foi realizada com propofol em in-
fusao continua (100 pg.kg™”.min™") e 10 mg de atracurio du-
rante os 45 minutos de cirurgia. Areverséo do bloqueio neu-
romuscular foi realizada com atropina (1 mg) e neostigmina
(2mg)aotérminodacirurgia. O despertar foi tranquilo. Apds
aextubacgao o paciente foi encaminhado para Sala de Recu-
peragdo Pds-Anestésica (SRPA), onde permaneceu por
uma hora. A seguir foi encaminhado a enfermaria, sem ne-
nhumaintercorréncia. Durantetodooperiodo perioperatorio
0 paciente apresentou estabilidade hemodinamica. Trés
meses apos a cirurgia, o paciente estava bem, com quadro
clinico estavel.

DISCUSSAO

A Sindrome de Sturge-Weber é uma doencgarara e segundo
alguns autores a incidéncia pode ser de até 1:1000 .
Hemangiomas sao freqlientemente encontrados na regido
fasciotrigeminal unilateral ou bilateral. Também podem apa-
recer no tronco e extremidades, ou ainda envolver membra-
nas mucosas do nariz, gengiva, palato, lingua, laringe e tra-
quéia. Alteragbes vasculares podem estar presentes na du-
ramater, leptomeninges, cérebro, pituitaria, timo, pulmdes,
bagoelinfonodos. Outra caracteristicada Sindrome de Stur-
ge-Weber é a atrofia cerebral, com destruigdo de neurénios,
que pode ser explicada por dois mecanismos: lesédo do pa-
rénquima pordepdsito de calcio ouformagao granular na pa-
rede capilar com calcificagdo da intima e média. Esses
pacientes podem apresentar convulsdes, retardo mental e
docrescimento, hemiparesia, hemiatrofia e hipertrofia hemi-
lateral da face "°.

E relativamente freqiiente a associacdo da Sindrome de
Sturge-Weber com outras sindromes como Klippel-Trenau-
nay, que se caracteriza por despigmentacgao de pele e hiper-
trofia de partes moles e ossos da extremidades e,

O glaucoma congénito, presente em 33% dos pacientes, ge-
ralmente esta associado a hemangiomas cutaneos, envol-
vendo palpebras ou conjuntiva. Acometimento bilateral é
raro, mas pode ocorrer quando ha malformagéo vascular
abundante. Nesses casos, 75% desenvolvem teleangiecta-
sias de conjuntiva, varicosidades de vasos da retina e he-
mangioma coroidal 2.
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Casos mais graves podem incluir malformagdes cardiacas
congénitas, como defeitos septais, estenoses valvares e
transposicao de grandes vasos, ocasionando insuficiéncia
circulatéria em érgdos como figado e pancreas e alteragbes
metabdlicas secundarias .

Criangas com Sindrome de Sturge-Weber devem ser sub-
metidas a avaliagdo pré-anestésica detalhada, tanto clinica-
mente como por exames complementares, a fim de eviden-
ciar os 6rgdos acometidos. E fundamental o exame do trato
respiratorio, pois pode haver dificuldade de intubagéo por
angioma de labios, cavidade oral, lingua, laringe e traquéia,
além de hemorragia incoercivel decorrente de perfuragao
dessas lesbes vasculares 2°7.
Amedicacaopré-anestésicaéimportante, contribuindopara
uma indugéo suave. Agentes que aumentam a presséao in-
tra-ocular(PIO)epresséaointracraniana (PIC),eque causam
alteracbes hemodindmicas acentuadas, devem ser evita-
dos. Aumento subito da PIC pode resultarem hemorragiain-
tracraniana por lesdes angiomatosas. O manuseio do trato
respiratério deve ser cuidadoso, evitando-se qualquer refle-
xo davia aéreae consequente aumentodaPlO, daPIC e he-
morragia. Assim como a indugao, o despertar tranquilo é
obrigatdrio, além de eficiente analgesia pos-operatdria 2°.
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