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Recomendaciones anestésicas para pacientes con
Sindrome de Sturge-Weber

Nombre de la enfermedad: Sindrome de Sturge-Weber
CIE 10: Q85.8

Sinoénimos: Enfermedad de Dmitri, angiomatosis encefalofacial, angiomatosis
encefalotrigeminal, facomatosis 4, angiomatosis leptomeningea, angiomatosis capilar
meningea, sindrome de Sturge-Kalischer-Weber, SWS (Sturge-Weber syndrome), SWS tipo 1-
facial y angiomas leptomeningeos, SWS tipo 2 - angioma facial solo - sin afectacién del SNC,
SWS tipo 3 - angiomas leptomeningeos aislados.

Sturge-Weber es una facomatosis o sindrome neurocutaneo raro, que consiste en
malformaciones capilares anormales que pueden afectar a la cara, los o0jos y las leptomeninges
del cerebro. El sindrome fue descrito por primera vez por W.A. Sturge en 1969. Recientemente
Shirely et al han demostrado que estd causado por una mutacion somatica activadora en la
proteina de unién a nucleétidos de guanina G(q) (GNAQ) en la mayoria de los casos.

Medicina en elaboracion
Quiza haya nuevos conocimientos
Cada paciente es Unico

Quiza el diagndstico sea erréneo

Puede encontrar mas informacion sobre la enfermedad, centros de referenciay
asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Resumen de la enfermedad

Los angiomas capilares faciales se centran a lo largo de la distribucion de las ramas V1
(oftdlmica), V2 (maxilar) y V3 (mandibular) del nervio trigémino y, si estan presentes en un
lactante o un nifio que presenta convulsiones, debe considerarse el diagndstico de SWS. Debe
tenerse en cuenta que el SWS puede estar presente en pacientes sin angiomas faciales y que no
todos los pacientes con angiomas faciales tienen SWS.

Las iméagenes neuroaxiales y del sistema nervioso central pueden revelar angiomas
caracteristicos junto con calcificacién de las leptomeninges ipsilaterales al nevus facial. Esto
puede conducir a la atrofia de la corteza cerebral junto con un deterioro neurologico y cognitivo
variable.

De forma caracteristica, las principales manifestaciones oculares incluyen glaucoma, varices de
los vasos retinianos, hemangioma de la coroides y desprendimiento de retina. En los casos de
presion intraocular (P10) elevada no tratada, pueden producirse neuropatia éptica y buftalmos
secundarios a la P10 elevada. Es posible la afectacion cerebral occipital. Esto puede provocar
diversos defectos del campo visual e incluso ceguera.

Las caracteristicas clinicas incluyen convulsiones, que pueden ser de origen generalizado o
focal y que suelen producirse contralateralmente al nevus facial. Puede haber retraso en el
desarrollo y deterioro cognitivo, junto con cefalea, episodios similares a un ictus, hemiparesia y
atrofia hemicerebral. Estos sintomas pueden ser secundarios al efecto isquémico y destructivo
de los angiomas cerebrales y a las convulsiones asociadas. El color de los angiomas faciales
puede variar del rosa claro y plano al purpura oscuro y elevado. Las lesiones cardiacas, que
pueden asociarse ocasionalmente al sindrome de Sturge-Weber, incluyen defectos septales,
anomalias valvulares, transposicién de los grandes vasos, coartacion adrtica y, raramente,
malformaciones arteriovenosas profundas.

El pilar del tratamiento es el control de las convulsiones. Las convulsiones pueden empeorar la
hipoperfusion cortical asociada, con el potencial de perjudicar atin mas el retraso neurolégico y
del desarrollo. La reduccion de la presion intraocular en el glaucoma puede lograrse a veces con
inhibidores de la anhidrasa carbénica y betabloqueantes; sin embargo, puede ser necesaria la
cirugia para controlar la PIO elevada. Los nevus faciales pueden tratarse con laser con
resultados variables.

Cirugia tipica

Se han descrito cesareas, procedimientos dentales, cirugia ocular, exploraciones bajo anestesia o
cirugia del glaucoma como trabeculectomia o trabeculotomia, cirugia oral para la extirpacion de
hemangiomas friables, hemisferectomia, reseccion cortical focal (hormalmente del cuadrante
posterior), callosotomia o ablacién quirdrgica del hemisferio cerebral afectado para el control de
las convulsiones y terapia laser para la formacion de nevus faciales.

Tipo de anestesia

Los pacientes con sindrome de Sturge-Weber toleran bien la anestesia. El tratamiento inicial
incluye exploraciones apropiadas para detectar anomalias asociadas, ya que la presentacion y el
alcance de la enfermedad varian desde manifestaciones cutaneas puras hasta una amplia
afectacion sistémica y de las vias respiratorias.



Anestesia regional: La escasa colaboracion del paciente y la presencia de neurodeficiencias
pueden impedir el uso del bloqueo neuroaxial central. La anestesia neuroaxial no esta
especificamente contraindicada a menos que existan otras contraindicaciones. También es
importante sefialar que existe el riesgo teérico de angiomas medulares que pueden estar
presentes en posibles sindromes que se solapan, como el sindrome de Klippel-Trenaunay, y si se
sospecha de ellos, puede ser apropiado realizar exploraciones mediante neuroimagen.

Anestesia general: Desde el punto de vista de las vias respiratorias, la asimetria facial y la
lengua y labios grandes pueden dificultar la ventilacion con mascarilla. Los hemangiomas
friables de las vias respiratorias pueden inflamarse en momentos de estrés y sangrar con
facilidad si se traumatizan, lo que puede complicar alin mas la visién laringoscépica. La presion
intracraneal también puede elevarse con respecto al valor basal no sélo por la laringoscopia en
si, sino por multiples acontecimientos desde la induccion hasta la emergencia, lo que
tedricamente podria conducir a la rotura del angioma, ya que estos vasos anormales no sélo
tienen paredes finas, sino que también pueden tener alterada la autorregulacién. Por lo tanto, es
importante mantener la presion arterial perioperatoria dentro de los limites normales
preoperatorios. También debe tenerse en cuenta que si existen grandes derivaciones
arteriovenosas cerebrales, esto podria provocar un tiempo de induccién inhalatoria prolongado
debido al aumento del gasto cardiaco asociado.

Procedimientos diagnosticos adicionales necesarios (preoperatorios)

Los pacientes con sindrome de Sturge-Weber deben ser evaluados para detectar anomalias
asociadas de las vias respiratorias, cardiacas y del SNC.

Las anomalias de las vias respiratorias y su investigacién se describen en la siguiente seccion.

Las anomalias cardiacas son raras en el SWS. Pueden ser necesarias exploraciones cardiacas
como ECG y ECO para buscar una posible cardiomegalia e insuficiencia cardiaca si existe
sospecha clinica. Estas pueden ser secundarias a las anomalias cardiacas asociadas al sindrome
de Sturge-Weber, que incluyen defectos septales, anomalias valvulares, transposicion de los
grandes vasos y coartacion adrtica. La derivacion arteriovenosa de grandes angiomas
arteriovenosos en la piel, tejidos subcutaneos, musculo y hemangiomas intracerebrales puede
provocar una insuficiencia cardiaca de alto gasto. Un ECG también puede ayudar a dilucidar
cualquier defecto de conduccion cardiaca secundario a posibles niveles elevados de
anticonvulsivantes, por ejemplo, fenitoina. Los polimorfismos del GNAQ se han relacionado
con una mayor lesion miocérdica en mujeres sometidas a bypass cardiaco.

La TC con contraste y la RM del neuroeje central pueden utilizarse para demostrar, si estan
presentes, cualquiera de los rasgos cerebrales caracteristicos de los angiomas. Entre ellos se
incluyen el aumento del plexo coroideo, la atrofia cortical subyacente al angioma, la
calcificacion y el drenaje anormal de las venas medulares y subependimarias. Las imagenes
neuroaxiales también pueden ser Utiles para demostrar un aumento asociado de la PIC o
posibles angiomas leptomeningeos espinales. Aunque hasta la fecha no se han descrito
angiomas leptomeningeos espinales en el sindrome de Sturge-Weber, siempre existe la
posibilidad de que se solapen sindromes como el sindrome de Klippel-Trenaunay, por lo que se
recomienda precaucion antes de realizar un bloqueo neuroaxial central.

Las pruebas de laboratorio deben incluir los niveles sanguineos de anticonvulsivantes para
garantizar que se encuentran dentro del intervalo terapéutico. Un hemograma completo puede
ayudar a excluir cualquier posible depresion de la médula 6sea secundaria al tratamiento
anticonvulsivante. También es importante un recuento de plaquetas, dada la mayor frecuencia



de trombosis 0 hemorragias. Los pacientes con insuficiencia cardiaca en tratamiento con
diuréticos o digoxina también deben someterse a un control de electrolitos.

Preparacion especifica para el manejo de la via aérea

En la preparacién para una via aérea dificil potencialmente no identificada, debe prepararse una
variedad de tamafos de mascarillas, tubos endotraqueales, palas y mangos de laringoscopia. El
uso de laringoscopios e intubacion por fibra dptica puede ayudar a prevenir lesiones en los
angiomas de las vias respiratorias. También debe haber acceso a un carro de via aérea dificil
para estrategias de oxigenacion alternativas en caso necesario.

El estrés emocional, con sus posibles efectos hemodinadmicos, puede provocar la inflamacién de
los angiomas y aumentar el riesgo de hemorragia perioperatoria. Esto puede evitarse en parte
asegurando una buena relacion preoperatoria con el paciente y con una premedicacion
adecuada.

La asimetria facial puede dificultar la colocacion de la cabeza, la ventilacion con mascarillay la
intubacién. Es importante dedicar tiempo a colocar adecuadamente al paciente en la posicion
Optima utilizando almohadas y/o mantas si es necesario.

Si la exploracion o el diagnéstico por imagen sugieren la presencia de angiomas de las vias
respiratorias, puede ser Gtil consultar a ORL para dilucidar las lesiones mediante endoscopia de
las vias respiratorias superiores. Estos angiomas pueden afectar a las membranas mucosas de la
boca, incluidos los labios, la encia, la lengua o el paladar, y también pueden estar presentes
hasta la laringe y la trdquea. No s6lo pueden afectar directamente a la ventilacion con mascarilla
0 a la visualizacion de las cuerdas vocales, sino que también pueden sangrar si se traumatizan
durante cualquier manipulacién de las vias respiratorias, 1o que afecta aln mas a la vision
laringoscdpica.

Debe realizarse una intubacion traqueal cuidadosa para minimizar tanto la respuesta
hipertensiva como el aumento de la PIC que pueden provocar la rotura de cualquier angioma
cerebral. Estos efectos hemodinamicos pueden minimizarse con una laringoscopia delicada, una
profundidad adecuada de la anestesia junto con el uso de una dosis apropiada de opidceos y una
topicalizacion adecuada de las cuerdas vocales. La intubacion debe realizarse con tubos
endotraqueales bien lubricados. La intubacion nasal s6lo debe realizarse cuando se haya
descartado la afectacion por un angioma nasofaringeo.

Preparacion especifica para la transfusion o administracion de productos sanguineos

Durante la extirpacion o reseccién de cualquier malformacion vascular puede producirse una
pérdida significativa de sangre y dificultades con la hemostasia. En funcién de la intervencion
quirdrgica propuesta, debe realizarse un tipaje y cribado, siendo necesaria una prueba cruzada
para cualquier intervencién quirdrgica con mayor riesgo de hemorragia.

Preparacion especifica para la anticoagulacion

Los episodios trombdticos recurrentes dentro de los angiomas anormales pueden requerir el uso
de agentes antiplaquetarios. El tratamiento antiagregante plaquetario puede repercutir ain mas
en la hemostasia perioperatoria y debe tenerse en cuenta al planificar la intervencion quirargica.
El uso de aspirina es cada vez mas frecuente en pacientes con esta afeccion.



Precauciones especificas de colocacion, traslado o movilizacion

No se ha identificado ninguna.

Probable interaccion entre los agentes anestésicos
y la medicacion a largo plazo del paciente

La base del tratamiento del sindrome de Sturge-Weber es la prevencion de las convulsiones con
anticonvulsivantes. Estos pueden afectar a las vias metabélicas enzimaticas, lo que a su vez
podria afectar al metabolismo de los agentes anestésicos utilizados. A la inversa, determinados
agentes anestésicos pueden inducir enzimas hepaticas y provocar una disminucion de los
anticonvulsivantes séricos en el periodo postoperatorio por debajo de los niveles terapéuticos.

Procedimiento anestesiol6gico

Una premedicacion adecuada, ademas de la ansiolisis, puede ayudar con la profilaxis de las
convulsiones, pero también puede permitir la colocacion de una via intravenosa antes de la
induccion de la anestesia en nifios con deterioro cognitivo. Debe tenerse en cuenta que la
ketamina, que puede reducir el umbral convulsivo y elevar la PIC, debe evitarse en la medida de
lo posible.

La induccion y la salida de la anestesia deben ser lo mas suaves posible como cualquier plano
ligero de anestesia; los esfuerzos, la tos o incluso la propia laringoscopia pueden aumentar la
PIC o la presién arterial, con el consiguiente riesgo tedrico de rotura del angioma debido a su
autorregulacion anormal. La presion arterial también debe estar bien controlada durante todo el
periodo perioperatorio.

La induccion inhalatoria puede ser preferible a la intravenosa en nifios mayores, en aquellos con
deformidades faciales o en cualquier paciente en el que se considere una via aérea dificil. La
induccidn intravenosa puede ser preferible en nifios con deterioro cognitivo o en aquellos con
convulsiones dificiles de controlar.

El uso de videolaringoscopios y/o intubacion por fibra éptica puede ayudar a navegar con
cuidado alrededor de los angiomas de la via aérea y puede considerarse la opcion mas segura en
una via aérea potencialmente dificil si el paciente es colaborador.

La administracién de succinilcolina puede provocar hiperpotasemia en pacientes con lesiones de
denervacion de larga duracion, como la hemiplejia.

La localizacién de cualquier monitorizacion neuromuscular debe tener en cuenta los déficits
neuroldgicos existentes, ya que puede observarse una resistencia engafiosa a los relajantes
musculares no despolarizantes.

Debe considerarse la profilaxis de la endocarditis de acuerdo con las directrices actuales.
Debe prestarse especial atencion a la hidratacion, ya que la deshidratacion puede aumentar el

riesgo de trombosis intravascular.

Monitorizacion especifica o adicional




No se ha identificado ninguna.

Posibles complicaciones

Las complicaciones pueden agruparse en complicaciones de las vias respiratorias, circulatorias,
del SNC y metabdlicas.

Las complicaciones de las vias aéreas, como ya se ha comentado, pueden incluir ventilacion con
mascarilla problematica, hipocarbia, dificultades de intubacion o hemorragia en las vias
respiratorias por dafio del angioma.

La privacion perioperatoria del suefio, la hipertermia, las alteraciones electroliticas, la hipoxia,
la hipoglucemia y la hipotension pueden precipitar convulsiones y deben evitarse. Se debe estar
preparado para tratar las convulsiones si se producen.

Puede producirse insuficiencia vascular en 6rganos como la hipofisis, el timo, el pulmon, el
higado, el es6fago o el pancreas, donde puede haber otros angiomas. Esto puede provocar
trastornos metabdlicos secundarios y trastornos clinicos asociados.

Kossoff describio los resultados de 32 pacientes tras una hemisferectomia. EI 47% experimento
complicaciones postoperatorias inmediatas que consistieron en hemorragias (4), infeccion (4), y
fue necesaria una nueva intervencion en otros 3 pacientes debido a convulsiones (1),
hipertension (1) y shunt (1). Se han descrito muertes perioperatorias tras intervenciones
neuroquirdrgicas debidas a hemorragias incontrolables de venas diploicas durante la creacion de
orificios de fresado, hiperpotasemia por hemoderivados, desplazamiento de fluidos
postoperatorios e inestabilidad autonémica.

Cuidados posoperatorios

La profilaxis de las convulsiones es de vital importancia. Como ya se ha indicado, deben
evitarse la privacién perioperatoria del suefio, las alteraciones electroliticas, la hipoxia, la
hipocarbia, la hipoglucemia y la hipotension, ya que estas anomalias pueden precipitar
convulsiones. Es importante asegurarse de que la dieta oral junto con la medicacién
anticonvulsiva habitual se reanuden lo antes posible en el postoperatorio. En los pacientes en los
que no pueda establecerse la ingesta oral, puede ser necesaria la consulta con un neur6logo para
valorar adecuadamente la administracion de anticonvulsivantes por via nasogastrica, rectal o
incluso intravenosa. Debe mantenerse la hidratacion.

Informacion sobre situaciones de emergencia / Diagnostico diferencial

Las convulsiones pueden estar relacionadas con una patologia cerebral subyacente. Las
convulsiones también pueden ser precipitadas por cualquiera de los factores mencionados
anteriormente. También debe tenerse en cuenta la posibilidad de hernia cerebral en pacientes
sometidos a anestesia neuraxial con elevacion concomitante de la PIC.

Anestesia ambulatoria

No se ha identificado ninguna.



Anestesia obstétrica

Toda parturienta con un nevus color vino de Oporto en la division oftdlmica del nervio
trigémino debe someterse a una RM con contraste para descartar cualquier angioma cerebral.
Esto es especialmente importante si la paciente tiene antecedentes de trastornos convulsivos, ya
gue existe la posibilidad de que el angioma se rompa durante el parto debido a la respuesta
hipertensiva al dolor y a las maniobras de Valsalva durante el parto.

Aunque la anestesia regional es segura en la mayoria de los casos, la evaluacién por
neuroimagen ayudara a aclarar cualquier posible problema relacionado con el bloqueo
neuroaxial central, como una PIC elevada o un angioma del canal vertebral. Como se ha
indicado anteriormente, al aplicar la anestesia epidural debe tenerse en cuenta la posibilidad de
una puncion dural involuntaria y una posible hernia cerebral en las personas con PIC elevada.
La absorcién excesiva o la inyeccién intravenosa de anestésico local también pueden provocar
convulsiones. Debe tenerse en cuenta que los déficits neurolégicos preexistentes de la médula
espinal o los nervios periféricos son una contraindicacion relativa para el bloqueo neuroaxial
central.

Se prefiere la anestesia regional a la anestesia general para la cesarea si el tiempo lo permite, la
PIC es normal y la paciente esta de acuerdo.
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