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Summary

Clinical findings, diagnosis and prognosis are described
in a 19 years-old boy with Sturge Weber Syndrome
(SWS) associated with a Klippel-Trenaunay syndrome
(KTS).

The SWS presented at birth with right facial angioma
reaching the first and second branchs of trigeminal
nerve (V1, V2), ophthalmologic abnormalities
(buphtalmos, congenital glaucoma) and neurologic signs
(seizure, hemiparesis, mental retardation).

The cerebral CT-Scan showed ipsilateral lepto
meningeal angioma, calcification and cortical atrophy.
Some degree of hypertrophy of both right superior arm
and inferior leg suggestive of Klippel-Trenaunay
syndrome was noted. Trabeculectomy and phaco-
exeresis were perfomed in the right eye with additional
beta-blocker drops to manage residual hypertony.

In despite of the early diagnosis and surgical treatment
of glaucoma, the boy experienced a poor functional and
neurologic prognosis leading to right eye blindness,
recurrent seizure, hemiparesis and mental retardation.
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Résumé

Les manifestations cliniques, le diagnostic et le pronostic
sont décrits chez un gargon de 19 ans avec le Syndrome de
Sturge-Weber (SSW) associé au syndrome de Klippel-
Trenaunay (KTS).

A la naissance, cet enfant a présenté a ’hémiface droite un
angiome facial intéressant les deux branches du trijumeau
(V1 et V2). 11 a présenté également un glaucome congénital
(buphtalmie) et des signes neurologiques (crises convulsives
répétitives, hémiparésies répétitives et un retard mental). La
tomodensitométrie cérébrale a montré un angiome
leptoméningé  ipsilatéral avec des  calcifications
intracérébrales. On a noté également une hypertrophie de
deux membres supérieur et inférieur droits ainsi que du pied
droit caractéristique du syndrome de Klippel-Trenaunay.

Une trabeculectomie et une phaco-exérése ont été pratiquées
a P’ceil droit et complétées par un traitement hypotenseur
oculaire (Bétabloquant). Malgré un diagnostic et un
traitement chirurgical précoces du glaucome, I’évolution du
cas s’est soldée par une cécité totale de I’ceil droit, une
hypertonie persistante, des convulsions répétitives mal
contrdlées par les barbituriques, hémiparésies répétitives et
une atrophie corticale cérébrale.

Mots clés: Sturge-Weber, Klippel-Trenaunay, genu valgus,
Kinshasa.
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Introduction

Le Syndrome de Sturge-Weber (SSW) ou angiomatose
encéphalotrijeminée est un syndrome neuro-oculo-
cutané¢ congénital associant un angiome plan facial
siégeant dans le territoire du trijumeau (V1 et V2), un
angiome leptoméningé ipsilatéral, et un hémangiome
choroidien isolé ou compliqué d’un glaucome. Au cours
de I’évolution, s’installent une hémiatrophie cérébrale
du méme coté et des calcifications cérébro-méningées.
C’est une affection congénitale habituellement rare et
sporadique, d’évolution imprévisible, sans
prédominance de sexe ni de race. Le tableau clinique
caractéristique est unilatéral, et rares sont les
manifestations bilatérales (1-5).
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Le syndrome de Klippel-Trenaunay (KTS) est
caractérisé par une triade faite d’'un hémangiome
cutané (habituellement unilatérale et intéressant
une extrémité), une varicosité veineuse et une
hypertrophie des tissus mous et osseux
intéressant les membres (6-12).

L’incidence actuelle du SSW est proche de
1/50.000 naissances vivantes tandis que celle de
Klippel-Trenaunay-Weber syndrome est estimé a
2-5/100.000 naissances (6-8, 13).

A travers cette observation, 1’accent est mis sur
le diagnostic et le traitement précoces du SSW
associé¢ au SKT mais avec une évolution plutot
péjorative.

Observation clinique

Il s’agissait d’un enfant de race bantoue, agé de
19 ans a ce jour, de sexe masculin, référé¢ de
Pédiatrie a 16 mois d’age pour fond d’ceil dans
le cadre d’une mise au point des crises
convulsives a répétition sans fievre. Il était né a
terme, des parents non consanguins et 9™ d’une
fratrie de 10 enfants dont un déces. Les autres
enfants sont sans problémes de santé particuliers.
Le patient a pesé a la naissance 3,800 kg et la
mere avait constaté chez lui une rougeur de
I’hémiface droite intéressant aussi les gencives.
Ses antécédents étaient marqués essentiellement
par les crises convulsives ayant débutées a 5
mois d’age. Son calendrier vaccinal était bien
suivi. Une buphtalmie a été¢ notée a I’examen
ophtalmologique.

A 19 ans, c’est un garcon ayant un quotient
intellectuel bas et qui, physiquement, présente un
angiome plan facial droit dans le territoire du
trijumeau (V1 et V2), une mégalocornée et une
proéminence de I’hémiface droite englobant
aussi les gencives homolatérales, un thorax
trapus, une hypertrophie des membres supérieur
et inférieur droits avec genu valgus bilatéral. Il a
un pied droit plus géant de 1,5 cm que le gauche
et un naevus cutané a la face dorsale de la cuisse
gauche.

L’EEG a été pathologique mais non spécifique
d’épilepsie. Un premier CT-Scan avait mis en
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évidence des calcifications cérébrales, et un
second réalis¢ a intervalle de 13 ans avait révélé
une atrophie cortico-sous corticale droite. Une
radiographie des membres n’avait pas révélé
d’anomalies osseuses et la biologie était restée
non perturbée. Le patient avait ét¢é mis sous
Barbituriques et Bétabloquant en collyre. Une
phaco-exéreése et une trabéculectomie ont été
pratiquées a son ceil droit. Les explications en
rapport avec ces anomalies ont été données aux
parents pour faciliter le suivi régulier de I’enfant.
Les résultats de I’évolution clinique, de
I’'imagerie (CT-Scan cérébral, photographies,
champ visuel) et de différentes mensurations
ainsi que la prise en charge sont présentés dans
les tableaux I, II et les figures 1-4.

Discussion

Le SSW ou angiomatose encéphalotrijeminée est
un syndrome neuro-oculo-cutané congénital
associant un angiome plan facial si¢geant dans le
territoire du trijumeau, un angiome leptoméningé
ipsilatéral, et un hémangiome choroidien isolé
ou compliqué d’un glaucome.

Il représente un cas pour 50.000 naissances
vivantes. L’incidence actuelle du SSW est
proche de 1/50.000 naissances vivantes tandis
que celle de  Klippel-Trenaunay-Weber
syndrome est estimé a 2-5/ 100.000 naissances.
Leur fréquence n’est pas connue en Afrique
subsaharienne (6-8,13).

Dans notre observation, I’angiome plan facial
avait intéressé le territoire du trijumeau du coté
droit (V1 et V2). Cette anomalie constitue un
facteur de mauvais pronostic car les atteintes
sont parfois profondes, et la vascularisation
angiomatose anarchique s’associe souvent a une
atteinte cérébrale homolatérale dans 30% des
cas. Cette atteinte cérébrale profonde s’est
manifestée chez notre patient par des signes
neurologiques notamment les crises convulsives
et des hémiparésies répétitives et le retard mental
(5, 14-15).

Sur le plan ophtalmologique, nous avons noté un
glaucome congénital précoce et de mauvais
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pronostic fonctionnel ayant conduit
inexorablement a la cécité malgré un traitement
bien conduit. Ceci a ¢été rapport¢ dans la
littérature (2, 5, 16-21). Un relevé du champ
visuel (La périmétrie automatique de Humphrey)
a été réalis¢ a I'eil gauche et a révélé une
hémianopsie nasale suggestive de [’atteinte
cérébrale. IL a ét¢ impossible de le réaliser a
I’ceil droit & cause de la cécité totale de celui-ci
(5, 14).

Une subluxation du cristallin observée dans
notre cas est soit d’origine congénitale, soit
d’origine traumatique. Cette association, a notre
connaissance, n’a pas ¢té décrite dans les séries
publiées. Une malformation de I’angle associée a
une subluxation du cristallin et ensuite a
I’aphaquie serait le mécanisme a 1’origine du
glaucome  congénital dans notre  cas.
L’hémangiome choroidien étant diffus et non
focal serait aussi probablement un ¢élément
supplémentaire dans la survenue de 1’hypertonie
persistante. L’ceil étant déja aveugle mais aussi
les difficultés socio-économiques familiales
n‘ont pas permis d’entreprendre  une
photothérapie =~ dynamique  et/ou  d’autres
possibilités thérapeutiques de I’hémangiome.

Les syndromes de gigantisme monomélique
notamment ceux de  Klippel-Trenaunay
caractérisé par une triade faite d’'un hémangiome
cutané (habituellement unilatérale et intéressant
une extrémité), une varicosité veineuse et une
hypertrophie des tissus mous et osseux
intéressant les membres et celui de Parks-Weber
ont été¢ évoqués devant I’hémi-hypertrophie des
membres chez notre patient. Cette association a
été rapportée dans une quarantaine des cas
décrits dans la littérature récente. Le Syndrome
de Protée a été également évoquée en présence
de cette hémi-hypertrophie des membres, mais
les radiographies n’ont pas révélé d’anomalies
osseuses, classiquement couplées a un
gigantisme spectaculaire (3, 6-12, 22-24).

La tomodensitométrie avait montré chez notre
patient des calcifications et une atrophie
cérébrale. Classiquement, la TDM apres
injection de produit de contraste permet de
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mettre en évidence des calcifications
intracraniennes, une atrophie cérébrale et/ou une
angiomatose de la pie-mere et de la choroide.
C’est ainsi qu’elle a une place de choix dans le
diagnostic du Syndrome de Sturge-Weber.
D’autre  part, 1’imagerie par résonance
magnétique a une valeur diagnostique chez le
nouveau-né, puisqu’elle peut montrer un
angiome en hyposignal en T2, méme en absence
des calcifications. Cette technique, malheu-
reusement, n’est pas disponible dans le plateau

technique de notre clinique (1, 5, 25, 26).
Conclusion

En présence des angiomes plans de la face,
d’une hypertrophie des tissus mous et osseux
intéressant les membres, il faut savoir évoquer le
diagnostic de syndrome de Sturge-Weber et celui
de Klippel-Trenaunay parmi d’autres étiologies
multiples possibles. L’imagerie par résonance
magnétique reste un des examens clés devant des
signes d’appels oculaires et neurologiques.
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Tableau I1. Diamétres des globes oculaires

Biométrie Diameétres cornéens
il droit (Eil gauche il droit (Eil gauche
13mm 10,5mm
LA =27,77 mm LA =22,34 mm 14mm 11,5mm

La longueur axiale (LA) était de 27,77 mm a I’ceil droit et de 5,43 mm de moins a I’ceil gauche. Le diamétre
cornéen vertical droit était de 13 mm contre 10,5 mm a gauche ; tandis que le diamétre cornéen horizontal droit
était de 14 mm avec 2,5 mm de moins pour I’horizontal gauche.
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O Droit B Gauche

Figure 1. Longueur des membres et pieds

Le membre supérieur (MS) droit avait 2 cm de plus que le membre supérieur gauche. Et le membre inférieur (MI)
droit en avait un de plus que le membre inférieur gauche. Le pied droit avait mesuré 27 cm de long contre 25,5 cm
au pied gauche.

C
Figure 2. A. Angiome plan hémiface droite ; B. Levre supérieure proéminente dans sa moitié droite + mégalocornée
droite ; C. Gencives tuméfiées dans la moitié supérieure droite

Figure 2. Membres droits hypertrophiés + genou A
valgus Figure 3. A. &il droit: Hémangiome choroidien diffus +
atrophie optique ; B. (Eil gauche : Fond d’@il normal
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