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RESUMEN

El sindrome de Sturge-Weber (SWS) es un trastorno neurooculocutaneo en el que se presentan malformaciones
de capilares venosos en la piel, ojos y cerebro manifestdndose en forma de angiomas de la cara, coroides y
leptomeninges. A nivel oftalmoldgico, esta relacionado con malformaciones vasculares de la conjuntiva, epiesclera,
coroides y retina. El glaucoma es una de las patologias asociadas con este sindrome y dadas sus caracteristicas,
el riesgo de complicaciones durante y tras la cirugia es muy elevado.
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INTRODUCCION

El sindrome de Sturge-Weber (SWS) es un tras-
torno neurooculocutaneo caracterizado por malfor-
maciones de capilares venosos en la piel, ojos y ce-
rebro con la consecuente aparicion de angiomas de la
cara, coroides y leptomeninges. A nivel oftalmoldgico,
esta relacionado con malformaciones vasculares de
la conjuntiva, epiesclera, coroides y retina'. El desa-
rrollo de glaucoma es una de las posibles patologias
relacionadas con este sindrome. Se desconoce su
incidencia precisa, pero segun la literatura actual se
estima que se manifiesta entre el 30%-45% de los pa-
cientes con afectacion de las divisiones oftalmica y
maxilar del nervio trigémino y muchas veces resulta
de dificil manejo®*. En casos de glaucoma resisten-
tes a tratamiento médico, existe controversia en la
literatura actual acerca del tratamiento quirurgico.
El riesgo de complicaciones durante y tras la cirugia
de glaucoma en estos pacientes se ve incrementado
sobre todo si presentan hemangiomas coroideos o
malformaciones vasculares retinianas*®. Un estudio
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profundo e individualizado en estos pacientes resulta
de gran importancia previo a una cirugia.

Presentamos el caso clinico de un paciente con
sindrome de Sturge-Weber intervenido 10 afios antes
de acudir a nuestra consulta con implante de valvula
Ahmed en el ojo derecho (OD). A su llegada presenta
mal control de tensidon ocular y progresién del glau-
coma.

CASO CLINICO

Paciente varén diagnosticado de glaucoma en OD
asociado a sindrome de Sturge-Weber (SWS) con
afectacion hemifacial ipsilateral. Durante su infancia,
a los 3 afios, debido a mal control de tension ocular
fue intervenido en otro centro con implante de valvula
Ahmed. Segun informes previos a la cirugia, el pacien-
te no presentaba ninguna otra afectacion oftalmolo-
gica caracteristica del SWS salvo el glaucoma y los
hemangiomas coroideos.

A su llegada a nuestro centro, con 15 afios de
edad, el paciente presentaba una tensién ocular en
el OD de 22 mmHg en tratamiento con 2 farmacos
y en el fondo de ojo se observaban dos angiomas
coroideos en inferior y nasal en dicho ojo (Figs. 1y
2). Respecto a la cirugia previa, la porcion intraocular
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FIGURA 1. Malformaciones vasculares de la conjuntiva y
epiesclera con ingurgitacion vascular. Posicion del tubo en
su porcion intraocular en el estroma corneal con abundante
neovascularizacion corneal circundante.

FIGURA 3. Purgado del tubo de conexion valvular con azul
tripan, inyectado mediante una canula de camara anterior
através de la luz del tubo. Se ve inicio de difusién del colo-
rante a la ampolla de filtracion.

del tubo de la valvula Ahmed se situaba intraestromal
en la cornea por completa anteriorizacion del mismo
a nivel temporal superior con abundantes neovasos
corneales adyacentes. Tras explicar la situacion con
los familiares y el paciente, se decidid la revision qui-
rurgica de la valvula en lugar de la realizacion de una
nueva cirugia de glaucoma debido al alto riesgo de
complicaciones intra y postquirdrgicas que presentan
los pacientes con sindrome de Sturge-Weber.
Durante la cirugia, se confirmd la correcta posi-
cién y fijacion del cuerpo valvular sin abrir la capsula
alrededor del reservorio, se procedi¢ a la retirada del
tubo intraocular de la camara anterior y se comprobo

FIGURA 2. Fondo de ojo en el que se observa un gran an-
gioma coroideo en superior y nasal respetando la zona
macular.

FIGURA 4. Aumento de la difusion del colorante. Comproba-
cion de la funcionalidad de la ampolla de filtracion.

la permeabilidad y funcionamiento de la valvula con
azul tripan (Figs. 3y 4).

Tras asegurarnos que el funcionamiento del dis-
positivo era viable y su posicion correcta, ya que toda
la capsula se rellend de tinte azul, se realizé un nuevo
tunel escleral con aguja del 23G y se insert6 el tubo
en camara anterior sin incidencias. Este fue fijado a
esclera con 1 punto de Nylon 10/0, se recubri6 con
un parche de fascia lata y se suturd posteriormente
tenon y conjuntiva.

Al dia siguiente de la cirugia, el tubo se encontra-
ba paralelo a iris con una camara anterior amplia y
una tension ocular en OD de 18 mmHg. Al mes de
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FIGURA 5. Posicidn del tubo intraocular tras la cirugia. Se
observa el leucoma'y la neovascularizacion corneal residual
por la localizacién previa del tubo (flecha azul).

la cirugia el paciente mantenia la posicion del tubo
estable y la tension ocular en 12 mmHg sin ningun
tratamiento antihipertensivo. La tension ocular y las
pruebas oftalmoldgicas se mantuvieron estables y
sin progresion durante dos afios y medio, cuando se
midid la cifra de 22 mmHg de tension ocular en el ojo
operado y se decidié comenzar con 1 gota al de pros-
taglandinas para su control que posteriormente fue
sustituido por betabloqueante tépico en dosis Unica
diaria. Actualmente, 5 afios después de comenzar el
tratamiento antihipertensivo y 7 aflos y medio tras la
cirugia de revision valvular, el paciente se encuentra
en tensiones medias de 16-18 mmHg en el OD y en
tratamiento Unicamente con 1 farmaco. Las pruebas
oftalmoldgicas del glaucoma no han progresado y el
tubo valvular permanece estable paralelo a iris con
la luz tubular libre (Fig. 5). En este periodo no se evi-
denciaron complicaciones postquirtrgicas tempranas
o tardias. El ojo izquierdo ha permanecido siempre
estable.

DISCUSION

El sindrome de Sturge-Weber se ha relacionado
con varios tipos de glaucoma de diversos mecanis-
mos etioldgicos. En algunos casos descritos se ha
evidenciado un desarrollo anormal del angulo de la
camara anterior, al igual que sucede en el glaucoma
congénito primario. En otros casos, se ha demostrado
histopatoldgicamente el envejecimiento prematuro de
la red trabecular, lo que resulta en la aparicion juvenil
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de una afeccion crénica similar al glaucoma de an-
gulo abierto, asi como también se han descrito casos
de glaucoma relacionado con neovascularizacion del
iris y del angulo pudiendo crear sinequias anteriores
periféricas.

Ademas de la incidencia superior de glaucoma en
estos pacientes, las caracteristicas malformaciones
vasculares de este sindrome hacen del tratamiento
un reto para el oftalmadlogo. En pacientes con heman-
giomas coroideos difusos se han descrito anoma-
lias hemodinamicas de la epiesclera y el angulo de
la cdmara, como resultado de una presion venosa
epiescleral elevada que reduce el drenaje acuoso®. En
publicaciones como la de Bellows et al. se ha descrito
la importante fragilidad de los vasos coroideos, con
o sin hemangioma coroideo®. Ellos mismos propo-
nen que tras la cirugia de glaucoma, la combinacion
de hipotonia posoperatoria y aumento de la presion
venosa epiescleral puede aumentar la filtracion de
liquido transcapilar en el cuerpo ciliar y la coroides,
provocando una mayor incidencia de derrames co-
roideos serosos postquirurgicos®”.

El tratamiento del glaucoma en estos pacientes
comienza por el tratamiento médico. Cuando este
resulta insuficiente para controlar la progresion del
glaucoma o las cifras de tensién ocular, se requiere de
cirugia. Aunque no exista un gold estandar para estos
pacientes, las opciones mas consideradas son la tra-
beculectomia y los dispositivos de drenaje’. La valvula
de Ahmed, al ser un dispositivo valvulado permite te-
ner un mejor control de las hipotonias postquirdrgicas
por lo que es una de las opciones mas utilizadas en
estos sindromes. Hamush et al. realizaron un estudio
de 11 ojos afectos de glaucoma infantil asociado a
SWS tratados con implante de valvula de Ahmed. La
tasa de éxito fue del 79% a los 2 afios pero se redu-
jo al 30% después de 5 afios de seguimiento®. Otros
estudios mas recientes como el de Kaushik et al.’ en
el que estudiaron 18 ojos con glaucoma infantil de
pacientes con SWS, tuvieron una probabilidad acu-
mulada de éxito del 75% tras implantar la valvula Ah-
med. El otro 25% padecieron complicaciones propias
de este sindrome como el hiphema (16,67%), la hipo-
tonfa (12,5%), el desprendimiento coroideo (12,5%), el
contacto tubo-endotelio corneal (8,33%) y cataratas
visualmente significativas (16,67%). Sin embargo,
Sood et al. estudiaron 26 ojos de pacientes con SWS
y glaucoma, tratados con trabeculotomia-trabeculec-
tomia. La tasa de éxito relativo fue de 41,7% y 11 ojos
necesitaron posteriores cirugias'®. No se recogié nin-
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guna complicacion intraoperatoria aunque al final del
seguimiento del estudio 2 ojos presentaban hipotonia
<6 mmHg. En 2021, el grupo de Sarker et al. ha publi-
cado una revision en el British Journal of Ophthalmo-
logy en el cual se comparaban ambas técnicas en 40
pacientes con SWS. Las dos fueron estadisticamente
significativas para disminuir la tensién ocular por de-
bajo de 21 mmHg. Aunque el éxito completo después
de 24 meses fue del 80 % para la valvula Ahmed y del
70 % para la trabeculectomia, la diferencia entre los
dos grupos no fue estadisticamente significativa. Este
estudio concluydé que ambas técnicas son seguras y
eficaces para tratar el glaucoma en estos pacientes
aunqgue los autores recomiendan el mantenimiento
estable de la PIO durante la cirugia para prevenir com-
plicaciones'.

CONCLUSIONES

El glaucoma en el sindrome de Sturge-Weber es
una patologia relativamente frecuente. Resulta de
gran importancia conocer las posibles complicacio-
nes derivadas de este sindrome cuando la cirugia es
el tratamiento elegido. No existe una técnica estan-
darizada para realizar en estos pacientes, pero sera
preferible elegir aquella con menor riesgo de hipotonia
postoperatoria, desprendimientos serosos o hemo-
rragia supracoroidea. En aquellos casos en los que
ya exista una cirugia previa, la opcién de revision del
procedimiento anterior puede resultar una buena so-
lucién para disminuir el riesgo quirdrgico respecto a
una nueva cirugia.
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