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OBJETIVO
Relatar o caso de uma paciente com glaucoma
congênito secundário à Síndrome de Sturge-Weber
(ou Angiomatose Encefalotrigeminal) refratário ao
tratamento.

RELATO DO CASO
Trata-se de paciente feminina, 10 anos, em
acompanhamento no Setor de Glaucoma do Hospital
São Geraldo devido glaucoma congênito unilateral de
olho direito secundário à Síndrome de Sturge-Weber,
diagnosticada ao nascimento.

Na história pregressa, não apresentava história crises
convulsivas e o desenvolvimento neuropsicomotor era
normal. Havia sido submetida a duas
trabeculectomias em olho direito nos anos de 2014 e
2016. Não apresentava casos similares ou história
familiar positiva para glaucoma.

Exame de ressonância magnética evidenciou
alterações compatíveis com angiomatose
leptomeníngea na região parieto-occipital direita.

Ao exame, apresenta mancha tipo vinho do porto na
hemiface direita e hipertrofia cutaneomucosa, no
território dos ramos V1 e V2 do nervo trigêmeo.
Ao exame oftalmológico do olho direito, apresentou
acuidade visual de 20/50. Presença de duas bolsas de
trabeculectomias planas. A primeira, nasal, com óstio
interno sinequiado e segunda superior, com óstio
interno parcialmente pérvio. Pressão intraocular de
26 mmhg em olho direito e 12 mmHg em olho
esquerdo. A fundoscopia revelou escavação do disco
óptico de 0,6 x 0,4, verticalizada em OD e 0,3
concêntrica em OE.

Apesar das cirurgias prévias e do uso de terapia
hipotensora máxima (usando 4 classes de drogas),
evolui com pressão intraocular elevada.

CONCLUSÃO
A Síndrome de Sturge-Weber é uma síndrome neuro-
oculocutânea congênita, não hereditária e rara, cuja
tríade clássica inclui malformações vasculares tipo
hemangiomas cutâneos, de leptomeninges e oculares.
Glaucoma ipsilateral ao hemangioma da face é frequente
(50%), de difícil controle, provavelmente associado a
uma combinação de alterações estruturais do seio
camerular e hipertensão venosa episcleral.
O tratamento é, em geral, cirúrgico e está associado a
maiores taxas de insucesso e complicações, sendo
frequente a necessidade de cirurgias adicionais. É uma
doença desafiadora para o glaucomatólogo, que exige
um bom acompanhamento longitudinal do paciente a
fim de otimizar o prognostico visual e os resultados
gerais.
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Paciente será submetida a revisão da
trabeculectomia do olho direito, na tentativa de
restabelecer o funcionamento da fístula.

Caso o procedimento cirúrgico não obtenha sucesso,
outra proposta é o implante de dispositivo de
drenagem do glaucoma.
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