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CASO CLINICO

Manejo del glaucoma en el adulto
asociado a sindrome de Sturge
Weber. A propdsito de un caso

Management of glaucoma associated with Sturge
Weber syndrome in adults. Case report

GOYA GONZALEZ Q1, BERNAL MOTESDEOCA L', ESTI/EVEZ,JORGE B, SIGUERO
MARTIN L', GUEDES GUEDES I', CABRERA LOPEZ F?

RESUMEN

Caso clinico: mujer de 40 afios con glaucoma desde la infancia en ojo izquierdo (OI) y heman-
gioma coroideo difuso en ojo derecho (OD), en tratamiento y seguimiento desde la infancia.

Discusion: las manifestaciones oculares mas frecuentes en el sindrome de Sturge Weber (SSW)
son en primer lugar el glaucoma y en segundo lugar el hemangioma coroideo difuso. El tra-
tamiento del glaucoma asociado al SSW es un desafio. Al tratarse de un sindrome con escasa
prevalencia y siendo limitados los estudios de investigacion disponibles (serie de casos,
resultados no comparables...), el manejo debe ser individualizado. Se debe descartar la pre-
sencia de hemangioma coroideo pues resulta crucial en el caso de que el paciente requiera
cirugia de glaucoma con el fin de minimizar el riesgo de derrame coroideo y/o hemorragia
expulsiva.

Conclusion: el tratamiento del glaucoma de inicio temprano es quirtrgico. Por el contrario,
el tratamiento del glaucoma de inicio tardio es médico pero suele necesitar cirugia (cirugia
filtrante o dispositivo de drenaje valvulado) después. Ambas técnicas evaden el sistema ve-
noso episcleral y la eleccion entre ambas debe individualizarse en cada caso.

Palabras clave: sindrome de Sturge Weber, glaucoma, hemangioma coroideo difuso.

ABSTRACT

Case report: 40-year-old woman with glaucoma since childwood in left eye and diffuse cho-
roidal hemangioma in right eye, under treatment and follow-up since childhood.

Discussion: the most frecuent ocular manifestations of Sturge Weber syndrome (SWS) are
glaucoma and diffuse choroidal hemangioma. The treatment of glaucoma associated with
SWS is challenging. Because of its low prevalence, available research studies are limited
(series of cases, non-comparable results, etc.), and the management must be individualized.
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Figs. 1y2:
Angioma plano
facial con
extension a cuello,
dorso y miembros
del lado derecho.
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The presence of choroidal hemangioma must be ruled to minimize the risk of choroidal
effusion and/or expulsive hemorrhage if the patient requires glaucoma surgery.
Conclusion: the treatment of early-onset glaucoma is surgical. In contrast, late-onset glaucoma
is treated medically but usually requires surgery (filtering surgery or valved drainage devi-
ce) afterwards. Both techniques bypass the episcleral venous system and the choice between

both must be made for each particular case.

Keywords: Sturge Weber syndrome, glaucoma, diffuse choroidal hemangioma.

INTRODUCCION

El sindrome de Sturge-Weber o angiomato-
sis encefalotrigeminal se encuentra dentro del
grupo de las facomatosis, pero a diferencia de
estas, no presenta un patrén hereditario. Tam-
poco se ha constatado predileccion racial o se-
xual. Sin embargo, si se ha asociado con algu-
nas regiones genéticas, mutaciones puntuales y
sindromes (Klippel-Trenaunay- Weber, retino-
sis pigmentaria. ..). Se caracteriza por una serie
de malformaciones vasculares neurooculocuta-
neas esporadicas, con una frecuencia estimada
de 1/50.000 nacidos vivos (1-3).

Se ha informado que la base embriologica
del sindrome de Sturge-Weber estd relacio-
nada con un desarrollo deficiente de los pre-
cursores celulares en la cresta neural durante
el primer trimestre embriologico. Esto expli-
carfa la relacion entre dicho sindrome y el
glaucoma de inicio temprano, ya que muchos
indicios sugieren que el canal de Schlemm y
los canales colectores se desarrollan a partir
de un plexo venoso en las primeras semanas
de gestacion (1,4).

El SSW es un trastorno congénito que
afecta principalmente al cerebro (hemangio-
mas leptomeningeos), la piel (manchas en
vino de Oporto o angiomatosis facial) y los
0jos. La mancha vino de Oporto o nevous
flammeus se presenta como una marca de na-
cimiento congénita unilateral (en 3/1.000 na-

cimientos). De estos pacientes que nacen con
este signo, solo entre el 5-15% muestran otras
manifestaciones. Las convulsiones suelen ser
la presentacion neurologica inicial en el 80%
de los pacientes, comenzando en el primer
afio de vida. Ademas, puede asociar otras ma-
nifestaciones clinicas como: hemiatrofia fa-
cial, hemiparesias contralaterales, déficit del
campo visual, deterioro cognitivo, glaucoma
ipsilateral... (1,3).

En la presente revision, nuestro objetivo
es profundizar en el manejo de las manifesta-
ciones oculares mas frecuentes (el glaucoma
y el hemangioma coroideo difuso) en los pa-
cientes con SSW.

CASO CLINICO

Mujer de 40 afios derivada a la unidad de
glaucoma del H. Insular en 2020 para segui-
miento de glaucoma en OI tnico secundario
al sindrome de Sturge-Weber (SSW). Como
antecedentes personales destaca: un angio-
ma plano facial con extension a cuello, dorso
y miembros del lado derecho (figs. 1 y 2) y
malformacion de Chiari tipo 1. Haciendo alu-
sion a los antecedentes oftalmoldgicos de la
paciente, resaltamos: miopia magna, amau-
rosis congénita por hemangioma coroideo en
OD y 3 trabeculectomias en Ol (glaucoma
crénico de angulo abierto).

En abril 2020, presentaba los siguientes
hallazgos a la exploracion oftalmologica:
agudeza visual sin correccion (AVsc) de 0,6
del OI, mancha en vino de Oporto (ya tratada
con laser) que afectaba al parpado superior del
OD y parpado superior e inferior del OI, pete-
quias conjuntivales nasales e inferiores en OI,
presion intraocular (P10) de 15 mmHg de OI
(en tratamiento con Monoprost, Combigan
y Azopt), paquimetria de 595 um y relacion
excavacion-papila (E/P) de 0,4-0,5. El panel
que hace referencia al espesor de la capa de
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Fig. 3: Campimetria 24-2 Sita Standard abril 2020.
Inicio de escotoma arciforme superior.

fibras nerviosas retinianas (RNFL) en la to-
mografia de coherencia optica (OCT), mues-
tra un espesor central de 81 um en el Ol El
campo visual (CV) (fig. 3) presenta una des-
viacion media (DM) de —5,44 dB (p <0,5), un
indice de funcion visual (VFI) del 94% con
inicio de escotoma arciforme superior.

En el siguiente control de mayo de 2021,
la paciente refiere vision borrosa de forma
progresiva. A la exploracion de objetivo lo si-
guiente: AVsc de 0,6 del OI, PIO de 28 mmHg
en el OI, catarata subcapsular posterior con
pigmento sobre cristaloides anterior «en espi-
culasy, progresion en el sector nasal inferior
en la OCT RNLF (fig. 4) y en el CV (fig. 5)
una DM de -12,51 dB (p < 0,5), un VFI del
75% que se correlaciona con el inicio de un
escotoma arciforme inferior y debut de un
doble escalon nasal. Se le afiade medio com-
primido de acetazolamida cada 12 horas, se
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solicita nuevo campo visual para confirmar
una posible progresion campimétrica.

En la biomicroscopia (figs. 6 y 7) se com-
probd la permeabilidad de las iridotomias y
llam¢ la atencion las ampollas difusas de las
trabeculectomias en nasal superior, temporal
superior y temporal inferior (inico cuadrante
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Fig. 5:
Campimetria 24-2
Sita Standard
mayo 2021. Inicio
de un escotoma
arciforme inferior
y debut de un
doble escalon
nasal.

Figs. 6y 7:
Biomicroscopia.
Permeabilidad de
las iridotomias y
visualizacion de
ampollas difusas.
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Fig. &:
Campimetria 24-2
Sita Standard.

Se observa
progresion.

Fig. 9:
Campimetria 24-2
Sita Standard.

Se confirma
progresion en
escalon nasal.
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libre nasal inferior), el CV (fig. 8) presentd
una DM de -9,13 dB (p < 0,5) y un VFI del
80% (progresion). Se solicitd una resonancia
magnética preferente para descartar una cau-
sa orbitaria compresiva que pudiera justificar
la quemosis subconjutnival generalizada ob-
servada no concordante con los valores ten-
sionales de la paciente. Ante la sospecha de
progresion por OCT, campimetria y mal con-
trol tensional, se indica cirugia combinada de
facoemulsificacion e implante de valvula de
Ahmed en cuadrante temporal superior.

En octubre de 2021, la paciente mantu-
vo una PIO de 20 mmHg en el OI con cua-
triterapia y acetazolamida cada 12 horas, el
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CV (fig. 9) present6 una DM de -9,17 dB
(p <0,5) y un VFI del 84% (se confirma pro-
gresion en escalon nasal). Se aument6 la fre-
cuencia de la acetazolamida cada 8 horas.

En la resonancia magnética se objetivo un
angioma venoso en el lobulo temporal izquier-
do con aumento del plexo coroideo ipsilateral
(fig. 10) y un hemangioma coroideo en el OD.
Una vez descartada una malformacion vascu-
lar en el OI, se confirma el origen postrabecu-
lar del glaucoma por lo que se programé una
cirugia combinada para finales de diciembre
de 2021: implante de valvula de Ahmed en el
cuadrante temporal superior y facoemulsifica-
cion de masa cristaliniana izquierda.

La paciente se operd sin complicacio-
nes. A continuacion, se describe la técnica
quirargica utilizada: bajo anestesia topica y
subtenoniana, se coloco traccion de seda en
cornea superior, se liber6 la fibrosis del tejido
epiescleral, se suturd el cuerpo de la valvula
a 8 mm del limbo con Nylon 5-0 (fig. 12), se
depositd anestesia intracamerular y se tifid
capsula con Vision Blue (fig. 13), se realizd
facoemulsificacion e implante de lente intrao-
cular en saco capsular, se inyect6 cefuroxima

; [
Fig. 10: Angioma venoso en el lobulo temporal
izquierdo con aumento del plexo coroideo
ipsilateral.

Fig. 11: Hemangioma Coroideo OD.
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y acetilcolina intracamerular, se realizd una
tunelizacion hasta camara anterior con aguja
23@, se colocd el tubo del dispositivo a la 1
hora, se dejo encima tutoplast con 2 puntos
sueltos (no se usaron citostaticos) y se cerrd
con sutura continua con Vycril 8-0.

En los controles a las 24 horas, a la sema-
na y al mes de la cirugia la paciente presentd
una evolucion satisfactoria. Pasado 1 mes tras
la cirugia, la paciente presenta una agudeza
visual mejor corregida que alcanza la unidad
y mantiene la PIO en torno a 12 mmHg ni
necesidad de hipotensores oculares en su 0jo
unico.

DISCUSION
Glaucoma

El glaucoma es la complicaciéon ocu-
lar mas comtn (30-70%) en el sindrome de
Sturge-Weber. Sin embargo, hoy en dia su
patogenia resulta compleja en parte debido a
sus multiples mecanismos implicados que se
entrelazan. Tiene una presentacion bimodal:
glaucoma de inicio temprano (congénito) en
el 60% de los casos y de inicio tardio (nifiez y
adolescencia) en el 40% (1,4).

Segun la edad de presentacion se barajan
diversos mecanismos de fisiopatologicos del
glaucoma secundario al sindrome de Sturge-
Weber:

* Glaucoma de inicio temprano: la hi-
potesis mas aceptada sugiere que el mecanis-
mo de produccién es un desarrollo anormal
del angulo sin saber aun con exactitud cual
es la estructura implicada. Como consecuen-
cia, se produce un aumento de la resistencia
al flujo de salida distal que podria tener su
origen en ciertas caracteristicas presentes
como: la insercion plana del iris, bucles vas-
culares que sobresalen en la raiz del iris y
sangre en el canal de Schlemm. En esto ulti-
mo, hay que tener en cuenta la disgenesia del
canal de Schlemm y de los canales colectores
que se produce tras la formacion de plexos
venosos anormales. A pesar de estas particu-
laridades descritas, comparte algunas simi-
litudes con el glaucoma congénito primario
(fig. 14) (1,4,5).

Nuestra paciente presentd probalemente
un glaucoma de inicio temprano asociado
al SSW que fue manejado con 3 trabeculec-

tomias en su Unico ojo quedando libre tan
solo el cuadrante nasal inferior. Al alcanzar
la edad adulta, presenta progresion campimé-
trica y descontrol tensional por fallo postra-
becular secundario a PVE elevada de forma
crénica por lo que opta por cirugia combina-
da con implante valvular de Ahmed asociado
a facoemulsificacion de masa cristaliniana
izquierda. De esta forma, se preserva el cua-
drante nasal inferior para posibles retinerven-
ciones en el futuro.

* Glaucoma de inicio tardio: el meca-
nismo fundamental implicado en esta forma
de presentacion es la elevacion cronica de
la presion venosa epiescleral que, a su vez,
puede elevar la presion intraocular. Las ano-
malias vasculares epiesclerales y coroideas
ipsilaterales pueden generar un aumento de la
presion venosa epiescleral. A la exploracion
mediante gonioscopia en este tipo de glauco-
ma se puede observar una anomalia angular
minima o nula y sangre en el dngulo. Sin em-
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Fig. 12: Se suturo

el cuerpo de la
valvula a 8§ mm
del limbo.

Fig. 13: Tincion

de capsula con

Vision Blue antes

de la cirugia de
catarata.
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Fig. 14:
Diagnéstico

difernecial entre
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el glaucoma de
inicio temprano
en el SSWy

el glaucoma
congénito
primario.

Glaucoma de inicio Glaucoma congénito
temprano en el sindrome primario
de Sturge-Weber

Insercién anterior del iris a la red trabecular v v
Unién directa de los musculos ciliares a la malla v v
trabecular (en lugar de al espolén escleral)

s = v v
Mayor opacificacién de los tejidos del dngulo
Insercion anterior plana del iris -/ v

b ki 77 X

Bucles vasculares que sobresalen en la raiz del iris
Sangre en el canal de Schlemm v X

bargo, se ha postulado que un envejecimiento
prematuro de la red trabecular-complejo del
canal de Schlemm podria contribuir la eleva-
cion de la presion intraocular. No esta claro si
estos cambios son primarios o se desarrollan
en respuesta a una presion intraocular alta a
largo plazo. Lo mas frecuente es encontrar
un glaucoma crénico de angulo abierto, pero
podria debutar en algun momento como glau-
coma de angulo cerrado (1,4,5).

* Glaucoma de angulo cerrado: Mu-
rayama y cols. postularon que forman parte
del mecanismo subyacente del cierre del an-
gulo los siguientes procesos: la tumefaccion
del cuerpo ciliar, el derrame coroideo, la ro-
tacion anterior de los procesos ciliares y la
hinchazon del cristalino. Otros mecanismos
informados fueron: la ectopia lentis, neovas-
cularizacion angular secundaria a patologias
retinianas y no menos importante el trata-
miento con algunos antiepilépticos como el
topiramato en pacientes con afectacion lep-
tomeningea (1,4).

Tratamiento del glaucoma en el SSW

El objetivo principal del tratamiento del
glaucoma es controlar la presion intraocular
y prevenir el dafio progresivo del nervio 6p-
tico y la pérdida del campo visual. El manejo
del glaucoma en pacientes con sindrome de
Sturge Weber es un desafio debido al inicio

temprano y la resistencia a la terapia conven-
cional relacionada con la fisiopatologia sub-
yacente (1,5,6).

Para el glaucoma de inicio temprano con
anomalias angulares asociadas, generalmente
se requiere una intervencion quirurgica con
goniotomia o trabeculotomia. Los estudios
que investigan estas técnicas como procedi-
miento quirtrgico inicial informan una efica-
cia modesta, aunque las prefieren al comien-
7o debido a su riesgo relativamente bajo de
eventos adversos. Sin embargo, los resultados
son generalmente peores que los observados
con el glaucoma congénito primario, y estos
casos a menudo requieren cirugia adicional
con trabeculectomia o un dispositivo de dre-
naje de glaucoma (1,5,7).

Goniotomia o trabeculotomia

Olsen y cols. evaluaron la eficacia de
la goniotomia y la trabeculotomia en 15
ojos. Encontraron que la presion intrao-
cular se controlo en el 66,7% después de
uno o mas procedimientos de goniotomia o
trabeculotomia, con una mediana de segui-
miento de 5,4 afios. Iwach y cols. informa-
ron que el intervalo estable medio de control
de la presion intraocular después de una sola
goniotomia o trabeculotomia era de 8 y 21
meses, respectivamente, en pacientes meno-
res de 4 afios (1,5,7).
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Esclerectomia profunda no penetrante
(EPNP) o trabeculectomia (TBC)

Cuando la terapia médica es ineficaz, estas
han sido las técnicas quirurgicas de eleccion
para los casos de inicio tardio porque evita el
sistema venoso epiescleral (1,5,).

Audren y cols. afirman que la EPNP re-
duce tedricamente el riesgo de derrame co-
roideo debido a una menor fluctuacion de la
PIO durante el procedimiento. En una serie
de 9 ojos, las tasas de éxito sin necesidad de
tratamiento médico fueron 56%, 28% y 0% a
los 6,13 y 26 meses (8).

Ali y cols. informaron de resultados fa-
vorables para la TBC en 6 pacientes con
glaucoma de inicio tardio mediante un segui-
miento entre 9 meses y 9 afios. Sin embargo,
4 pacientes necesitaron tratamiento médico
adicional y 1 paciente necesitd una nueva
TBC. Desde el punto de las complicaciones,
los pacientes con SSW tienen un riesgo grave
de derrame coroideo y/o hemorragia expul-
siva tras la TBC. Iwach y cols. comunicaron
casos de derrames coroideos intraoperatorios
en el 24% de los casos sometidos a TBC. Este
porcentaje se puede desglosar en un 40% en
los casos de glaucoma de inicio temprano y
un 17% en los casos de inicio tardio siendo
esta complicacion mas prevalente, mas rapi-
da y mas masiva que en las técnicas no pene-
trantes como la EPNP. Si ademas se suma la
presencia de hemangioma coroideo, el riesgo
de derrames coroideos es mayor. Pandey y
cols. publicaron que el 83,3% de los ojos que
desarrollaron derrame coroideo tenian he-
mangioma coroideo subyacente. Para redu-
cir estas complicaciones, se han enumerado
algunas modificaciones a realizar durante la
cirugia: uso generoso de viscoelastico para
mantener la camara anterior, esclerotomias
profilacticas, especial precaucion en el uso
de mitomicina C intraoperatoria, control
de la PIO prequirurgica, radioterapia profi-
lactica si existe hemangioma asociado, etc.
(1,5,9,10).

Mohamed y cols. mediante un ensayo
clinico aleatorizado compar¢ la trabeculecto-
mia con ologen frente a trabeculectomia con
mitomicina C. Se observo la utilidad del im-
plante Ologen en pacientes con mayor riesgo
hemorrdgico. Este material evita la vesicula
poliquistica delgada, la blebitis y camara an-
terior poco profunda (7,11).

Trabeculotomia-trabeculectomia

Consiste en la apertura de 2 vias de salida
para el drenaje del humor acuoso desde la
camara anterior mediante 2 técnicas quirurgi-
cas: la trabeculotomia que conecta con el ca-
nal de Schlemm y la TBC que conecta con el
espacio subconjuntival. Asi se puede superar
la PVE. Esta combinacidn presenta altas tasas
de éxito. Existen algunos estudios entre los
que destacan el de Sood y cols.y el de Bayou-
mi cols. Estos muestran baja tasa de compli-
caciones (desprendimiento coroideo exudati-
vo, hipotonia y cataratas). En otro estudio se
evalud esta cirugia en 10 ojos. Todos mantu-
vieron una PIO por debajo de 16 mmHg sin
medicacion durante un seguimiento posope-
ratorio de 27,8 meses (1,4,). En el glaucoma
congénito primario existe una tendencia ha-
cia esta técnica como procedimiento quirurgi-
co inicial con buenos resultados (12).

Tratamiento médico

Es la primera linea de tratamiento en los
casos de inicio tardio. Se han utilizado con
éxito betabloqueantes, inhibidores de la anhi-
drasa carbonica y agonista alfa adrenérgicos.
Sin embargo, existen diversos estudios sobre
las prostaglandinas con resultados inconsis-
tentes (1,5,9,10).

En los trabajos de Wagnanski y cols. y
Kaushik y cols. se explica el papel del pro-
panol via oral tras los resultados obtenidos en
su investigacion. Se concluye que el propa-
nolol via oral puede ser potencialmente ttil
perioperatoriamente comenzando a tratar
al paciente una semana antes de la cirugia.
Por tanto, su uso es positivo para la reduc-
cion temporal de la PIO. Por el contrario, no
es adecuado para el control de la PIO a largo
plazo (a partir del mes de tratamiento) (1).

En los ultimos anos, el uso de sirolimus
(inhibidor de mTOR) oral ha mostrado re-
sultados prometedores en el tratamiento de
algunas anomalias vasculares complejas
debito a sus efectos antitumorales y antian-
giogénicos y, recientemente, se ha utilizado
en pacientes con SSW. La experiencia en el
tratamiento de pacientes con SWS con siro-
limus es limitada, puede ser util en el trata-
miento de convulsiones refractarias, presion
intraocular elevada y para mejorar el creci-
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miento excesivo de tejidos blandos y los re-
sultados del desarrollo neurolégico. Ademas,
puede usarse como tratamiento profilactico
para prevenir las convulsiones en pacientes
de alto riesgo. No se sabe si sirolimus es efi-
caz para el glaucoma en pacientes con SWS,
aunque en algunos articulos se menciona la
disminucion de la PIO con el sirolimus oral.
Los efectos secundarios de sirolimus depen-
den de la dosis e incluyen susceptibilidad a
infecciones, mucositis oral, sintomas gas-
trointestinales, hipertension, deterioro de la
cicatrizacion de heridas, dislipidemia, ecze-
ma y supresion de la médula 6sea que causa
anemia y trombocitopenia (13,14).

Dispositivos de drenaje: valvulados
(electivos) y no valvulados

Si fracasa la cirugia convencional se plan-
tean otras opciones quirdrgicas como los dis-
positivos de drenaje. En general, se prefiere
el empleo de dispositivos valvulados ya que
los no valvulados presentar mayor riesgo de
derrame coroideo (9).

Exiten estudios en los cuales se ha em-
pleado con éxito la valvula de Ahmed en pa-
cientes con SSW. Hamush y cols. presentan
11 pacientes con SSW en los que se implanta
este dispositivo. Se defini6 como éxito de la
cirugia valores de PIO inferiores a 21 mmHg
y sin complicaciones. La probabilidad acu-
mulada de éxito fue del 79% a los 24 meses,
del 59% a los 42 meses y del 30% a los 60
meses (1).

En el caso de nuestra paciente, al tratar-
se de una mujer joven de 40 afos, se deci-
di6 colocar valvula de Ahmed en cuadrante
temporal superior sobre trabeculectomia
previa (ya que la conjuntiva y la Tenon pa-
recian viables). Asi, se reservo el cuadrante
nasal inferior (Gnico libre) para necesidad
de otro procedimiento quirirgico a poste-
riori (implante valvulado). En el caso de
colocar otra valvula en cuadrante nasal in-
ferior la diplopia no seria un efecto adverso
a considerar en esta paciente al ser este su
unico ojo.

Budenz y cols. implantaron la valvula de
Baerveldt en 2 etapas en 10 ojos e informaron
de un éxito del 100% durante los 35 meses de
seguimiento. Se defini6 como éxito valores
de PIO objetivo inferiores a 21 mmHg (1).

Ciclofotocoagulacion

Se reserva para casos refractarios, o0jos
con bajo potencial visual, casos con compli-
caciones intraoperatorias 0 posoperatorias
(hemorragia coroidea expulsiva o desprendi-
miento coroideo) (1).

Tratamiento quirurgico en el glaucoma
primario de angulo abierto (GPAA)

Existe un metaanalisis al que se hace re-
ferencia en los archivos de la Sociedad Eu-
ropea de Glaucoma de 2020, que compara
la TBC con la EPNP. En cuénto a la eficacia
se puede afirmar que la TBC es mejor que la
EPNP sin mitomicina C intraoperatoria. Si
por el contrario se utliza mitomicina C duran-
te la cirugia, la eficacia de ambas técnicas es
equivalente. Si se valora la seguridad de cada
técnica, hay que saber que la TBC asocia ma-
yor riesgo de complicaciones. Algunas des-
ventajas asociadas a la EPNP son: una curva
de aprendizaje mas larga, efecto reductor de
la PIO inferior, muchas veces necesidad de
goniopuncion YAG... (15).

La Sociedad Europea de Glaucoma (ac-
tualizacion del afio 2020) también menciona
recientes ensayos clinicos en los que se esta-
blece la eficacia y seguridad de los disposi-
tivos de drenaje como procedimiento quirdr-
gico primario. Entre los ensayos clinico mas
relevantes existe uno que compara las deriva-
ciones con tubo versus la trabeculectomia con
mitomicina C. A través de sus resultados se
concluye lo siguiente: la derivacién con tubo
presenta mayor tasa de éxito a los 5 afos, la
PIO media y el nimero de hipotensores es
similar con ambas técnicas a los 5 afos, la
TBC con mitomicina C tiene mayor tasa de
complicaciones postquirurgicas tempranas, y
por ultimo, la tasa de complicaciones tardias
y graves es similar con ambas técnicas (9).

Hemangioma coroideo

El hemangioma coroideo es la segunda
complicacion ocular mas frecuente (20-70%
de los casos) en el sindrome de Sturge We-
ber. Son tumores vasculares benignos que
se dividen en difusos (mas frecuentes en el
sindrome de Sturge Weber que a menudo se
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presenta en pacientes con glaucoma de inicio
tardio) y localizados (1,2,5).

Los hemangiomas coroideos difusos se
pueden detectar observando el fondo de ojo
en muchos casos como hallazgo casual. Habi-
tualmente, debido al engrosamiento de la co-
roides y su naturaleza vascular se manifiesta
como un area de coloracion roja oscura. Por
estarazon, se le conoce como patron en «salsa
de tomate». De forma protocolaria, se reco-
mienda realizar funduscopia binocular indi-
recta en todos los pacientes con sindrome de
Sturge-Weber porque en el caso de presentar
hemangiomas coroideos difusos estos suelen
cursar de manera asintomatica. Por el contra-
rio, aquellos pacientes sintomaticos pueden
presentar: disminucién de la agudeza visual,
escotoma o destellos, errores de refraccion,
edema macular cistoide, degeneracion de los
fotorreceptores, hemorragia subrretiniana,
desprendimiento del epitelio pigmentario con
afectacion macular, coloboma del disco Opti-
co... Sin embargo, la principal complicacion
es el desprendimiento de retina seroso o exu-
dativo (1-3,16).

Pruebas diagnosticas

Existen algunas pruebas de imagen que
deberian realizarse de manera rutinaria en los
pacientes con sindrome de Sturge-Weber:

* La tomografia de coherencia dptica
(OCT): muestra en las coroides caracteristi-
cas sugestivas de hemangioma como: pérdida
del patron vascular coroideo, engrosamiento
coroideo difuso en el ojo afectado (ipsilateral
al nevus flammeus) y en el otro ojo, acimu-
los de liquido subretiniano en la retina supra-
yacente, interfaz esclerocoroidea invisible...
Ademas, se ha demostrado que las capas ex-
ternas de la retina pueden ser mas delgadas en
estos casos. En un estudio reciente, se descri-
bieron puntos blancos pequeios en la retina
en forma de «micro drusas». Por eso, resulta
muy util en el diagnostico (cribado y detec-
cion temprana) y en el seguimiento de la res-
puesta al tratamiento tanto en adultos como
en nifios. Su tasa de deteccion es de 86.36%.
Por el contrario, tiene el inconveniente que
no siempre se puede valorar su extension
(1,2,16,17).

» La ecografia: tanto en modo B como
en modo A, se utiliza de forma rutinaria para

confirmar el diagnostico de hemangioma. El
engrosamiento difuso de la coroides en la ex-
ploracién B (masa so6lida con forma de ctipula
mas ancha que alta) combinado con una alta
reflectividad interna de los picos de la explo-
racion A (sin angulo kappa a diferencia del
melanoma coroideo) confirma el diagnostico
de hemangioma coroideo difuso. También
permite caracterizar y monitorizar los heman-
giomas coroideos (masas focales de tipo no-
dular que pueden aparecer...). Cabe destacar
su gran utilidad cuando el paciente presenta
opacidad de medios o en pacientes pediatri-
cos en los que el examen detallado del fondo
de ojo es suele ser dificil (1,2,5,16,18).

» La angiografia con verde de indocia-
nina: muestra la extension, vascularizacion y
derivaciones arteriovenosas de los cambios
coroideos; pero se trata de una modalidad de
diagndstico invasiva y es posible que no se
utilice en todos los casos, especialmente en
nifios. Su tasa de deteccion es de 82,35%. La
angiografia con fluoresceina no resulta tan
rentable (1,16).

* La resonancia magnética con gadoli-
nio: muestra el hemangioma difuso como una
region realzada en forma de hoz, mas gruesa
sobre la porcion posterior del globo y mas
delgada hacia el cuerpo ciliar. Esta prueba
puede desempefiar un papel importante en el
diagnoéstico del hemangioma coroideo difu-
so. La ventaja de la resonancia magnética es
que los nifios con sindrome de Sturge-Weber
requieren neuroimagenes independientemen-
te de los hallazgos oculares que se pueden
combinar con secuencias oftalmicas. El he-
mangioma es levemente hiperintenso en T1,
isointenso en T2 en comparacion con el gel
vitreo circundante y con el contraste de gado-
linio hay realce intenso del hemangioma que
diferencia al tumor del humor vitreo y del li-
quido subretiniano (1,3,17).

Tratamiento del hemangioma coroideo
difuso asociado al SSW

El objetivo del tratamiento es inducir la
involucion del hemangioma, con reduccion
del liquido subretiniano e intrarretiniano y
dailo minimo de la retina neurosensorial. Se
puede optar por tratamiento conservador y
seguimiento en algunos casos o realizar trata-
miento activo si hay: disminucién de la agu-
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deza visual teniendo en cuenta la potencial
reversibilidad en caso de tratar, necesidad de
cirugias de glaucoma (el principal riesgo es el
aumento del riesgo de hemorragia secundaria
a una vasculatura epiescleral y coroidea dila-
tada anormalmente) y/o existencia de fluido
subretiniano de forma cronica (1).

Hoy en dia existen multiples modalidades
de tratamiento. Como cada se estdn usando
mas las técnicas que utilizan radiacion, lo
que se intenta es buscar aquella que sea mas
efectiva respetando las zonas circundantes
(en especial, las regiones yuxtapapilar y fo-
veal). Entre ellas, se han investigado: la ra-
dioterapia externa, la braquiterapia de placa,
el haz de protones y las estereotaxicas que se
encuentran en auge. Otros tratamientos em-
pleados han sido: la fotocoagulacion con 1a-
ser, la terapia fotodinamica y las inyecciones
anti-VEGF (1,3).

* Radioterapia con haz externo: muy
efectivo en la resolucion del cuadro. No ha
resultado tan prometedor por el dafio gene-
rado metaplasias fibrosas retinianas muy im-
portantes con afectacion visual central (1,3).

e Radiacion con haz de protones: se
trata de dosis exacta de radiacion a un tejido
especifico. Zografos y cols. realizaron un es-
tudio en el que todos los pacientes tuvieron
una resolucion completa del fluido subreti-
niano con mejoria asociada de la agudeza
visual. Ninguno de los pacientes desarrolld
retinopatia, catarata, neuropatia de radiacion
o glaucoma neovascular (1,3).

* Radiacion con haz de fotones: en un
estudio de Cassoux y cols., se demostrd que
con esta modalidad no solo se podia reabsor-
ber e liquido subretiniano mejorando la agu-
deza visual y disminuir el tamafio tumoral,
sino que también podia contribuir a la preser-
vacion del globo ocular (3).

* Braquiterapia con placa epiescleral
(Ru106, Co60, 1125): Arepalli y cols. inves-
tigaron 5 casos con hemangiomas difusos en
los que se observo una regresion completa
del fluido subretiniano en todos los pacien-
tes. Con la braquiterapia (30-35 Gy), la ra-
diacion se dirige a la parte mas gruesa del
tumor difuso, lo que reduce la posibilidad de
efectos secundarios de la radiacion en la reti-
na, el cristalino y otras estructuras oculares.
De la misma manera existe minimizacion de
segundas neoplasias malignas al irradiar un
volumen de tejido menor. Ademas, la dura-

cion del proceso se reduce a unos pocos dias.
Sin embargo, como desventaja esta el requi-
sito de colocacion y extraccion de placa que
se realiza en el quir6fano y existen los riesgos
inherentes propios asociados al procedimien-
to (1,19).

* Radioterapia estereotaxica: existe un
caso que tras haber sido previamente tratado
con fotocoagulacion sin buena respuesta se
le realizd cirugia gamma knife. Tras un se-
guimiento de mas de 18 meses, se objetivd
una mejoria de la agudeza visual y resolucion
del fluido subretiniano sin datos de neuropa-
tia o retinopatia por radiacion en ese tiempo
(1,20).

e Terapia fotodindmica: oclusion se-
lectiva de estructuras vasculares mediante
la destruccion fotoquimica de las células en-
doteliales. Infinidad de estudio para la forma
circunscrita de hemangioma. En cambio, po-
cos casos estudiados en hemangiomas difu-
sos. En estos ultimos, se ha aplicado un tra-
tamiento multispot que provoca la atrofia de
los vasos del hemangioma y reduce las fugas.
Asi, se observo una buena respuesta anatomi-
ca, con ligeros aplanamientos de las masas,
reabsorcion del liquido subretiniano y cierta
mejoria en la agudeza visual (1,3,21).

* Tratamiento anti-VEGFs: en algin
caso aislado podria servir de manera com-
plementaria a otra modalidad de tratamiento.
Debido a la produccion continua de VEGF
conduce a resultados infructuosos a largo pla-
zo con la terapia anti-VEGF (1,3,21).

CONCLUSION

El tratamiento del glaucoma asociado al
SSW todavia supone un reto para el oftalmo-
logo debido a su aparicién temprana y la falta
de respuesta al tratamiento médico estandar.
Al tratarse de un sindrome con escasa pre-
valencia y siendo limitados los estudios de
investigacion disponibles (serie de casos, re-
sultados no comparables...), el manejo debe
ser individualizado. Se debe descartar la pre-
sencia de hemangioma coroideo pues resulta
crucial en el caso de que el paciente requiera
cirugia de glaucoma con el fin de minimizar
el riesgo de derrame coroideo y/o hemorragia
expulsiva.

En resumen, el glaucoma de incio tem-
prano suele necesitar tratamiento quirdrgico
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casi desde el inicio escogiendo la técnica que
mejor se adapte a cada paciente y a su situa-
cion. Por el contrario, en el glaucoma de ini-
cio tardio se suele comenzar con tratamiendo
médico. Como el mecanismo subyacente es
la elevacion de la PVE | a dia de hoy, todavia
el arsenal terapéutico disponible se encuentra
limitado. Se necesita potenciar la investiga-
cion hacia firmacos que puedan actuar a este
nivel. Actualmente, existen algunos no vali-
dados como el Sirolimus que se esta contem-
plando en ensayos clinicos. En la actualidad,
la mayor parte de estos paciente terminan ne-
cesitando cirugia. Debido a la escasa preva-
lencia y estudios comparativos en este tipo de
glaucoma, tradicionalmente se comienza por
la cirugia filtrante (preferiblemente EPNP).
Si fracasa, se continla con dispositivos de
drenaje valvulados. Sin embargo, la tenden-
cia actual en muchos casos de GPAA es la uti-
lizacién de dispositivos de drenaje frente a las
cirugias convencionales con menos compli-
caciones y con una tasa de éxito mayor. Por lo
tanto, no existe evidencia suficiente para re-
comentar cirugia filtrante (EPNP) (22) o dis-
positivo de drenaje valvulado en un paciente
con PVE en SSW debiendo individualizar en
cada caso la técnica mas apropiada con los
conocimientos y datos actuales.
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