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Streszczenie

Zespot Sturge’a-Webera (SWS, Sturge-Weber Syndrome -
naczyniakowato$¢ mdézgowo-tréjdzielna) to rzadkie,
niedziedziczne schorzenie wrodzone. Powstaje we wczesnym
okresie ptodowym na etapie formowania sie gtdéwki embrionu
i jest spowodowane zachodzacg losowo, z nieznanych
przyczyn, somatyczna mutacja genu GNAQ. Zasadniczym
objawem jest powstawanie wrodzonych naczyniakow
krwiono$nych, szczegélnie w obszarze naczyn kapilarnych,
w miekkich oponach mézgowych oraz wzdtuz przebiegu
gatezi nerwu tréjdzielnego. Takie naczyniaki moga
wystepowac zaréwno na wargach, jak réwniez w obrebie
catej jamy ustnej: dna, podniebienia i dzigset. Moze to
prowadzi¢ do powaznych zaburzen zgryzu, a takze
oddychania. Cel. Celem niniejszego artykulu jest
przedstawienie trudnosci w leczeniu ortodontycznym
pacjentéw z zespotem Sturge’a-Webera na przyktadzie
7-letniej pacjentki. Opis przypadku. U 7-letniej dziewczynki
ze wszystkimi cechami zespotu: jaskra, padaczka,

Abstract

Sturge-Weber Syndrome (SWS - encephalotrigeminal
angiomatosis) is a rare non-hereditary congenital condition.
It develops in the early foetal period, at the stage when the
embryo head is being formed, as a result of a random somatic
mutation of the GNAQ gene due to unknown reasons. The
main symptom is the formation of congenital angiomas,
especially in the area of capillaries, in the leptomeninges in
the brain, and along the course of the trigeminal nerve. Such
angiomas may also be present on lips, and in the whole oral
cavity: on its bottom, palate and gingivae. It may lead to
serious malocclusions and breathing problems. Aim. This
article aims to present problems regarding orthodontic
treatment of patients with Sturge-Weber syndrome, using
an example of a 7-year-old female patient. Case report.
A 7-year-old girl with all signs of this syndrome, namely
glaucoma, epilepsy, neurological disorders, cutis marmorata
telangiectatica congenita and after sanitation of the oral
cavity, had hygiene procedures and exercises with a vestibular
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zaburzeniami neurologicznymi, wrodzong marmurkowatosScig
skory z teleangiektazjami, po sanacji jamy ustnej wdrozono
zabiegi higienizacyjne i ¢wiczenia z ptytka przedsionkowa.
Dwukrotne préby pobrania wyciskéw do wykonania aparatow
nie powiodty sie, ze wzgledu na reakcje lekowe pacjentki.
WnhioskKi. Przedstawiony przypadek ukazuje trudnosci, z jakimi
moze spotka¢ sie ortodonta w przypadku pacjentéow
z zespotem Sturge’a-Webera. W opisywanym przypadku,
ktéry mozna zaklasyfikowaé w skali Roacha jako typ |,
wystepujace zaburzenia neurologiczne wymagaja
koniecznos$ci zachowania specjalnej ostrozno$ci
w stosowanych zabiegach i unikania stresu pacjenta. Utrudnia
to postepowanie w leczeniu ortodontycznym. (Witanowska
J, Laskowska M, Zadurska M. Zespol Sturge’a-Webera.
Opis przypadku. Forum Ortod 2018; 14: 143-9)

Nadestano: 22.05.2018
Przyjeto do druku: 25.06.2018

Stowa Kkluczowe: fakomatoza, naczyniakowato$¢ mozgowo-
tréjdzielna, plamy winne, zesp6t Sturge’a-Webera

Wstep

Zespot Sturge’a-Webera jest znany od roku 1860 z obserwacji
przeprowadzonych przez Rudolfa Schirmera, badan Williama
Allena Sturge’a z roku 1879, Fredericka Parkesa-Webera z roku
1922 oraz z raportéw innych badaczy, dlatego w odniesieniu
do nazwy tego zespotu mozemy spotkac rozne jego synonimy.
SWS to inaczej: Dmitri disease - choroba Dmitriego;
encephalofacial angiomatosis — naczyniakowato$¢ mézgowo-
twarzowa; encephalotrigeminal angiomatosis -
naczyniakowato$¢ mézgowo-tréjdzielna; leptomeningeal
angiomatosis - naczyniakowato$¢ miekkich opon mézgowo-
rdzeniowych; Sturge-Kalischer-Weber syndrome - zespé6t
Sturge’a-Kalischera-Webera; Sturge-Weber-Krabbe syndrome
- zespot Sturge’a-Webera-Krabbego; Sturge-Weber phakomatosis
- fakomatoza Sturge’a-Webera. Wiedza o mutacji stanowigcej
podltoze zespotu Sturge’a-Webera, ktéra zostata wykryta dopiero
w roku 2013, to wynik badan z ostatnich kilku lat.

Zespot Sturge’a-Webera (SWS) jest rzadkim niedziedzicznym
schorzeniem wrodzonym we wczesnym okresie ptodowym,
wystepujacym na etapie formowania sie gtéwki embrionu,
w wyniku zachodzacej losowo, z nieznanych przyczyn,
somatycznej mutacji genu GNAQ. Mutacja GNAQ c.548G—A,
p.R183Q na chromosomie 9921 polega na zamianie guaniny
na adenine w podanej lokalizacji oraz wynikajacej z tego
podmiany argininy na glutamine w odpowiedniej pozycji
w kodowanym biatku Gaq) (1, 2, 3, 4). Gen GNAQ koduje
biatko Gaq (Gag, Gaq. Gag G(a)q - w piSmiennictwie spotyka
sie rézne okreslenia), ktére speinia wazng role
w funkcjonowaniu komérek i regulacji naczyn krwionosnych.
Pacjenci dotknieci tym zespotem majg w sobie dwie linie
komérkowe; w jednej komorki zawierajg normalny gen
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plate introduced. Two attempts to take impressions for
appliances failed due to patient’s anxiety reactions.
Conclusions. This case shows difficulties that may be faced
by an orthodontist when treating patients with Sturge-Weber
syndrome. In this case, namely type I in the Roach scale, due
to neurological disorders it was necessary to take special
precautions in relation to procedures introduced and to
avoid stress in a patient. It makes orthodontic treatment
difficult. (Witanowska ], Laskowska M, Zadurska M.
Sturge-Weber syndrome. Case report. Orthod Forum
2018; 14: 143-9)
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Introduction
Sturge-Weber syndrome has been known since 1860 based
on observations by Rudolf Schirmer, studies by William
Allen Sturge of 1879, Frederick Parkes-Weber of 1922 and
reports of other researchers, therefore there are many
synonyms for this condition. SWS is also called: Dmitri
disease; encephalofacial angiomatosis; encephalotrigeminal
angiomatosis; leptomeningeal angiomatosis; Sturge-
Kalischer-Weber syndrome; Sturge-Weber-Krabbe
syndrome; Sturge-Weber phakomatosis. A mutation
responsible for Sturge-Weber syndrome found in 2013 has
been commonly known only for the last several years.
Sturge-Weber syndrome (SWS) is a rare, non-hereditary
congenital condition of the early foetal period, and develops
at the stage when the embryo head is being formed, as a result
of a random somatic mutation of the GNAQ gene due to
unknown reasons. The GNAQ ¢.548G—A, p.R183Q mutation
on 921 chromosome involves replacement of guanine with
adenine in this location, and it results in replacement of
arginine with glutamine in the respective location in the
encoded protein Gaq) (1, 2, 3, 4). The GNAQ gene encodes
Gaq protein (Gag, Gag. Gaq G(a)q - various names can be
found in the literature), and it plays a vital role in cell
functioning and regulation of blood vessels. Patients with
this syndrome have two cell lines: one cell line with cells
with a normal GNAQ gene, and the other one with a mutated
gene. Many resulting symptoms and their intensity seem to
depend on the proportion of these two cell lines. The main
symptom is the formation of congenital angiomas, especially
in the area of capillaries, in the leptomeninges in the brain,
and along the course of the trigeminal nerve. Leptomeningeal
angiomas in the brain may lead to neurological disorders,
including epilepsy, and mental retardation. Angiomas on the
internal side of the upper eyelid may lead to glaucoma,
whereas flat skin angiomas are associated with congenital
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GNAQ, w drugiej - zmutowany. Szereg objawdéw pochodnych
i ich nasilenie wydaja sie zaleze¢ od wzajemnej proporcji
tych dwu linii komérkowych. Zasadniczym objawem jest
powstawanie wrodzonych naczyniakéw krwiono$nych,
szczegollnie w obszarze naczyn kapilarnych, w miekkich
oponach mézgowych oraz wzdtuz przebiegu gatezi nerwu
tréjdzielnego. Naczyniaki opon miekkich w mézgu moga
prowadzi¢ do zaburzen neurologicznych, w tym do napadéw
padaczkowych oraz opéznienia umystowego; naczyniaki po
wewnetrznej stronie gornej powieki oka - do jaskry; ptaskie
naczyniaki skorne do wrodzonych plam - znamion ,winnych”
czy tez koloru czerwonego wina” (PWS, Port-Wine Stains,
port-wine birthmarks). Naczyniaki takie mogg wystepowac
zaréwno na wargach, jak réwniez w obrebie catej jamy ustnej:
dna, podniebienia i dzigset, co moze prowadzi¢ do powaznych
zaburzen zgryzu, a takze trudnosci w oddychaniu.

Z roku 2017 pochodzi wazne doniesienie (4) o stwierdzeniu
stosunkowo znacznego udziatu zmutowanej linii komdérek
endotelialnych w mézgu w przypadku wystepowania zespotu
Sturge’a-Webera. Rozpoznanie podioza tego zespotu daje
jakakolwiek nadzieje na ewentualne zastosowanie
w przysztos$ci terapii genowej, w przeciwieistwie do
stosowanych dotychczas wytacznie terapii objawowych.
Dostarcza réwniez narzedzia diagnostycznego,
nieporéwnywalnego w stosunku do stosowanej dotychczas
diagnostyki objawowej, czesto zawodnej, z racji znacznego
rozrzutu objawoéw i ich nasilenia sie w przypadku zespotu
Sturge’a-Webera, ktére w znacznej mierze pokrywaja sie
z objawami innych rzadkich schorzen. Obszerne wyliczenie
stosowanych dotychczas metod objawowych z zakresu
diagnostyki i terapii w odniesieniu do zespotu Sturge’a-
Webera, wspominajgce rowniez o mutacji GNAQ p.R183Q
jako potencjalnym zrédle wystepowania tego zespotu, jest
dostepne na portalu Medscape (5).

Najnowszy raport dotyczacy SWS, z roku 2017, amerykanskiej
organizacji NORD (National Organization for Rare Disorders)
(6) zawiera wyrazne stwierdzenia dotyczace objawow,
diagnostyki i terapii (ktérych na ogét brak w piSmiennictwie
przedmiotu). Jednoczes$nie uwzglednia wspomniang juz mutacje
genu GNAQ p.R183Q i podkresla znaczenie jej odkrycia dla
ewentualnych terapii w przysztosci, ukierunkowanych na biatka
kodowane przez gen GNAQ i dalsze ich oddzialywania. Autorzy
raportu NORD podkreslaja znaczny rozrzut w wystepowaniu
i natezeniu réznych objawow u pacjentéw z zespotem Sturge’a-
Webera i zwracajg uwage na fakt, Ze kazdy przypadek nalezy
traktowac indywidualnie, a to wymaga szczegdlnej ostroznos$ci
we wszystkich stosowanych terapiach oraz przeprowadzenia
starannych konsultacji interdyscyplinarnych (6). Dotyczy to
réwniez wszelkich zabiegdéw stomatologicznych. Autorzy raportu
wskazujg na trudnosci w diagnostyce objawowej zespotu
Sturge’a-Webera i wymieniajg obszerna liste fakomatoz i innych
rzadkich schorzen, ktérych objawy pokrywaja sie w znacznej
mierze z objawami tego zespotu. Fakomatozy o podobnych
objawach to: stwardnienie guzowate (ang. tuberous sclerosis,
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marks called port-wine stains (PWS) or port-wine birthmarks.
Such angiomas may also be present on lips, and in the whole
oral cavity: on its bottom, palate and gingivae, what may lead
to serious malocclusions and breathing problems.

In 2017 an important report (4) was published showing
arelatively important role of the mutated endothelial cell line
in the brain in the case of Sturge-Weber syndrome. When
background of this syndrome has been diagnosed, there is
some hope for possible treatment with gene therapy in the
future, contrary to only symptomatic treatment used so far.
Additionally, it also provides a diagnostic tool, which is
significantly better compared to symptomatic diagnostic tests
used so far, that often fail because Sturge-Weber syndrome is
associated with the presence of many various symptoms of
various intensity that usually overlap with symptoms of other
rare diseases. Medscape website has a comprehensive list of
symptomatic methods used so far for the diagnosis and
treatment of Sturge-Weber syndrome, and it also refers to
a GNAQ p.R183Q mutation as a potential background
responsible for this syndrome (5).

The latest report regarding SWS, of 2017, prepared by the
American NORD (National Organization for Rare Disorders)
(6) includes clear statements regarding symptoms, diagnostic
tests and treatment (that are usually missing in the literature
regarding this field). At the same time, the GNAQ p.R183Q
mutation is mentioned and its significance is emphasised in
relation to possible future therapies targeted at proteins coded
by the GNAQ gene and their further interactions. The authors
of the NORD report underline significant variation in the
occurrence and severity of different symptoms in patients
with Sturge-Weber syndrome, and point out that each case
should be treated individually, and therefore all therapies
have to be applied with special care and careful interdisciplinary
consultation is necessary as well (6). This applies to all dental
procedures as well. The authors of the report indicate problems
associated with symptomatic diagnosis of Sturge-Weber
syndrome and present a comprehensive list of phakomatoses
and other rare conditions symptoms of which significantly
overlap with symptoms of this condition. Phakomatoses
showing similar symptoms include tuberous sclerosis (lat.
sclerosis tuberosa), von Hippel-Lindau syndrome, Wyburn-
Mason syndrome, and neurofibromatosis. Other syndromes
with similar symptoms include PHACE, Cobb, Maffucci, Gorham-
Stout, Parkes-Weber syndromes.

The incidence of Sturge-Weber syndrome calculated per
number of live births is between 1 : 20000 and 1 : 50000, but
these data are only approximate as this condition is rare, and
so far no differences in its incidence in relation to sex, race or
ethnic background have been found.

Aim
This article aims to present problems regarding orthodontic
treatment of patients with Sturge-Weber syndrome, namely
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tac. sclerosis tuberosa), zesp6t von Hippel Lindaua, zesp6t
Wyburna-Masona, nerwiakowtdkniakowatos$¢
(neurofibromatosis). Inne zespoty o podobnych objawach to:
PHACE, Cobba, Maffucciego, Gorhama-Stouta, Parkesa-Webera.

Czesto$¢ wystepowania zespotu Sturge’a-Webera,
w przeliczeniu na liczbe zywych urodzen, waha sie w granicach
od 1:20000 do 1 : 50000, ale s3 to dane niezbyt doktadne,
z powodu rzadkos$ci wystepowania tego zespotu; przy czym
jak dotychczas nie stwierdzono tu zréznicowania pod wzgledem
pfci, rasy czy pochodzenia etnicznego.

Cel

Celem niniejszego artykulu jest przedstawienie
trudnosci w leczeniu ortodontycznym pacjentéw z zespotem
Sturge’a-Webera, czyli z naczyniakowato$cia mézgowo-
tréjdzielng, na przyktadzie 7-letniej pacjentki z obustronnymi
naczyniakami twarzy i konczyn, lewostronna jaskrag i objawami
natury neurologicznej, w tym lekkimi napadami padaczki.

Opis przypadku

Do Zaktadu Ortodoncji Warszawskiego Uniwersytetu
Medycznego zgtosita sie 7-letnia pacjentka z rozpoznaniem
opisowym zespotu Sturge'a-Webera, jaskra, padaczka,
wrodzona marmurkowato$ciag skéry z teleangiektazjami.
Dziewczynka w pierwszym roku zycia przeszta operacje
z powodu jaskry. W wieku 2,5 lat doznata niedowtadu
potowiczego prawostronnego, niewielkich drgawek prawej
konczyny gornej i kacika ust. Napady drgawek powtarzaty
sie przez kilka miesiecy. W badaniu CT gtowy zostat
zdiagnozowany krwiak okolicy czotowo-ciemieniowej lewe;.
Potkula lewa byta uci$nieta, a struktury srodkowe
przemieszczone w strone prawga. Ujawnit sie tez Swiezy
krwiak w prawej okolicy ciemieniowej. Operacyjnie
ewakuowano krwiaki. W wieku 3,5 lat pacjentka zostata
poddana sanacji jamy ustnej. Z powodu préchnicy
w znieczuleniu og6lnym usunieto dziewieé zeb6w, z miazga
w stanie zgorzelinowego rozpadu. W wieku 5,5 lat, ze wzgledu
na jaskre wtorng, miata wykonang cyklofotokoagulacje
dolnych kwadrantéw lewego oka. Pacjentka na state przyjmuje
leki przeciwpadaczkowe oraz stosowane w terapii jaskry.
Z wywiadu uzyskano informacje, Ze obgryza paznokcie, jest
pod opieka logopedy oraz w trakcie diagnostyki alergii.

W badaniu klinicznym stwierdzono liczne ptaskie
naczyniaki na skdrze twarzy, obu policzkach, nosie i na czole
po prawej stronie, a takze na koniczynach gérnych i dolnych.
Naczyniaki wystepowaty rowniez na btonie §luzowej warg,
jamy ustnej i podniebienia. W badaniu zewngtrzustnym
stwierdzono znaczne wysuniecie wargi gornej
z niekompetencjq warg, cofnietg brédke. Symetria twarzy
w odniesieniu do ptaszczyzny strzatkowej posrodkowej byta
zachowana. W badaniu wewnatrzustnym stwierdzono liczne
braki zeb6w mlecznych, obecnosé zebéw 16, 53,11, 21, 63,
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with encephalotrigeminal angiomatosis, using an example
of a 7-year-old female patient with bilateral angiomas on
her face and extremities, left-sided glaucoma and
neurological symptoms, including mild epilepsy attacks.

Case report

A 7-year-old female patient presented at the Department
of Orthodontics, Medical University of Warsaw, with
a descriptive diagnosis of Sturge-Weber syndrome, glaucoma,
epilepsy, and cutis marmorata telangiectatica congenita.
During the first year of life the girl had a surgery for
glaucoma. At the age of 2.5 years she suffered from right-
sided hemiparesis, mild seizures of her right upper extremity
and corner of the lips. Seizures recurred over a period of
several months. A CT of the head showed a haematoma of
the left frontoparietal area. The left hemisphere was
compressed, and the midline structures were shifted towards
right. Moreover, there was also a fresh haematoma in the
right parietal area. Haematomas were evacuated surgically.
At the age of 3.5 years the patient received sanitation of
the oral cavity. Under general anaesthesia nine teeth were
removed due to caries, and the pulp showed gangrenous
disintegration. At the age of 5.5 years she had
cyclophotocoagulation of lower quadrants of her left eye
performed due to secondary glaucoma. The patient has
been constantly taking anti-epileptic drugs and medications
for glaucoma. Based on her history it was reported she
used to bite nails, was under supervision of a speech
therapist and had diagnostic tests for allergy.

A clinical examination showed numerous flat angiomas
on the skin of the face, both cheeks, nose, and on the
forehead on the right, as well as on her upper and lower
extremities. Angiomas were also present on the mucous
membrane of the lips, oral cavity and palate. The extraoral
examination showed significant protrusion of the upper
lip with lip incompetence and recessed chin. The facial
symmetry in relation to the mid-sagittal plane was
maintained. The intraoral examination showed numerous
missing deciduous teeth, the following teeth were present:
16,53, 11, 21,63, 26,36, 73,32, 31, 41, 42, 83, 36, complete
distocclusion with protrusion of the upper incisors, overjet
of 17 mm. A pantomogram was difficult to perform due to
patient’s anxiety associated with the device, and the image
was blurry, tooth buds of all permanent teeth in the maxilla
and mandible on the right up to second molars were visible.
The left side was not assessable. Improved hygiene of the
oral cavity was recommended. An attempt to take
impressions for diagnostic models failed due to patient’s
anxiety. The vestibular plate was used for exercises.

Classification of Sturge-Weber syndrome: type I in the
Roach scale (7).
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26, 36, 73, 32, 31, 41, 42, 83, 36, tytozgryz catkowity
z protruzja gérnych siekaczy, nagryz poziomy 17 mm. Na
pantomogramie, ktérego zrobienie byto bardzo trudne ze
wzgledu na lek pacjentki przed urzadzeniem, obraz jest
niedostatecznie wyrazny, wida¢ zawigzki wszystkich zeboéw
statych szczeki oraz zuchwy strony prawej do drugich
trzonowcéw. Lewa strona jest nie do oceny. Zalecono
wzmozong higienizacje jamy ustnej. Proba zrobienia
wyciskow do modeli diagnostycznych nie powiodta sie
z uwagi na reakcje lekowe pacjentki. Zastosowano ptytke
przedsionkowg do ¢wiczen.

Klasyfikacja zespotu Sturge’a-Webera: typ [ w skali Roacha (7).

Dyskusja

Jak wyjasniono we wstepie, wszelkie formalne klasyfikacje
przypadkow wystepowania zespotu Sturge’a-Webera sa
zawodne w $wietle wspomnianego juz i podkres$lanego
znacznego rozrzutu objawdéw i ich natezenia. Od roku 1992
czesto mozna spotkac sie z prébami ich zaszeregowania
wedtug skali Roacha (5, 7):

Typ I : naczyniaki twarzy i opon miekkich mézgu, moze
wystepowac jaskra.

Typ II : tylko naczyniaki twarzy, moze wystepowac jaskra.
Typ III: tylko naczyniaki opon miekkich mézgu, jaskra zazwyczaj
nie wystepuje.

Rycina 1. Zdjecia zewnatrzustne: a) en face, b) profil.
Figure 1. Extraoral images: a) en face, b) profile.

Discussion

As it has been mentioned in the introduction, all formal
classifications of cases of Sturge-Weber syndrome fail due
to significant variations of symptoms and their intensity that
have been underlined. Since 1992 there have been attempts
of their classification according to the Roach scale (5, 7):
Type I: facial and leptomeningeal angiomas, glaucoma may
be present.

Type II: facial angiomas alone, glaucoma may be present.
Type III: leptomeningeal angiomas alone, glaucoma is
usually not present.

In case of orthodontic patients with Sturge-Weber
syndrome there are general problems present that have
been emphasised by literature (8, 9, 10). Neurological
disorders that are often present may make cooperation
between a patient and a doctor difficult or impossible, and
it is of special importance for orthodontic procedures. The
literature reports a case of a 6-year-old female patient with
Sturge-Weber syndrome, with a similar malocclusion as in
our 7-year-old patient. However, in that case it was possible
to introduce a removable appliance thanks to good
cooperation with an orthodontist (9). In many patients with
SWS there are problems maintaining appropriate hygiene
of the oral cavity due to neurological disorders. It not only
leads to the development of caries, but it also increases the
risk of periodontal conditions. Intraoral angiomas may be

- LI
Rycina 3. Zdjecie wewnatrzustne: gorny i dolny luk ze-
bowy.

Figure 3. Intraoral images: upper and lower dental arch.

Rycina 2. Zdjecia wewnatrzustne: a)widok z przodu, b) strona prawa, c) strona lewa.

Figure 2. Intraoral images: a) front view, b) right side, c) left side.
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Opis przypadku / Case report

W przypadku pacjentéw ortodontycznych z zespotem
Sturge’a-Webera spotyka sie trudnosci natury ogdlnej,
podkres$lane w pi$miennictwie przedmiotu (8, 9, 10).
Wystepujace czesto zaburzenia neurologiczne moga utrudniaé¢
lub uniemozliwia¢ wspétprace pacjenta z lekarzem, co ma
szczegblne znaczenie w procedurach ortodontycznych.
W pismiennictwie jest przytoczony przypadek dziewczynki
6-letniej z zespotem Sturge'a-Webera, z analogiczng wadg
zgryzu, jak u opisanej tu pacjentki 7-letniej. Jednak w tamtym
przypadku dobra wspélpraca z ortodontg umozliwita
zastosowanie aparatu zdejmowanego (9). U wielu pacjentéw
z SWS z racji zaburzen neurologicznych wystepujg trudnosci
z utrzymaniem wiasciwej higieny jamy ustnej. Prowadzi to nie
tylko do rozwoju préchnicy, ale réwniez zwieksza ryzyko
schorzen periodontologicznych. Naczyniaki wewnatrzustne
moga obejmowac btone §luzowa warg, powodujac makrochelie
- co przyczynia sie do rozrostu btony sluzowej policzkow,
podniebienia oraz dna jamy ustnej. Rozrost dzigsel moze waha¢
sie od niewielkiego do monstrualnego, utrudniajgcego nawet
domkniecie warg. Istniejg takze doniesienia o wspotistniejacych
w jamie ustnej ziarniniakach naczyniowych, przeroscie wyrostka
zebodotowego, jednostronnym opéznieniu lub przyspieszeniu
wyrzynania zebéw. Obecno$¢ naczyniakdw w jamie ustnej
sktania do szczegodlnej ostroznosci w celu unikniecia trudnych
do opanowania krwawien z tego ukltadu patologicznie
zageszczonych drobnych naczyn krwiono$nych. Obrazuje to
przypadek zatozenia aparatu do poszerzenia szczeki u pacjenta
z zespotem Sturge'a-Webera (10), gdzie aktywowano Srube
tylko co drugi dzien, w celu spowolnienia dziatania i unikniecia
krwawien z naczyniakéw.

W pisSmiennictwie toczy sie dyskusja na temat skutecznosci
$rodkow przeciwpadaczkowych podawanych w przypadku
wystepowania zespotu Sturge'a-Webera. Jest to wazne z punktu
widzenia leczenia ortodontycznego, poniewaz od skutecznos$ci
leczenia padaczkowego zalezy wydanie przez neurologa zgody
na leczenie ortodontyczne. Badania dotycza stosowania takich
lekéw, jak kannabidiol (11), karbamazepina, oksykarbazepina,
levetyracetam (12). Dyskusja dotyczy réwniez podawania
w sposab ciagty niskich dawek aspiryny, stosowanej jako lek
przeciwpadaczkowy u pacjentéw z tym zespotem, z punktu
widzenia potencjalnych efektéw ubocznych (13, 14).

Whioski

Przedstawiony przypadek ukazuje trudno$ci, z jakimi moze
spotkac sie ortodonta w przypadku matoletnich pacjentéw
ortodontycznych z zespotem Sturge’a-Webera. W opisanym
przypadku, ktéry mozna zaklasyfikowa¢ w skali Roacha jako
typ I, wystepuja wyraznie wszystkie objawy tego zespotu,
rozlegta naczyniakowato$¢, jaskra wtérna oraz zaburzenia
neurologiczne (7). Te ostatnie utrudniaja w sposob szczegdlny
postepowanie w leczeniu ortodontycznym, w sytuacji
koniecznosci zachowania specjalnej ostroznosci podczas
stosowanych zabiegdw oraz zalecenie unikania stresu u pacjenta.
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present on the mucous membrane of lips leading to
macrocheilia - and it results in proliferation of the mucous
membrane of the cheeks, palate and bottom of the oral cavity.
Gingival hypertrophy may be mild or severe, making it
difficult to even close lips. There are also reports showing
coexistence of angiogranulomas, hypertrophy of the alveolar
process, unilateral delayed or accelerated tooth eruption.
When angiomas are present in the oral cavity, special care
should be taken in order to avoid bleeding from this system
of pathologically dense and small blood vessels that is difficult
to manage. It was observed in a case of a patient with Sturge-
Weber syndrome who had a maxillary expansion appliance
placed (10), and the screw was activated every other day in
order to slow down its action and to avoid bleeding
from angiomas.

There is a discussion in the literature regarding the efficacy
of anti-epileptic agents administered for Sturge-Weber
syndrome. It is important from the point of view of
orthodontic treatment, because the neurologist’s consent
for orthodontic treatment depends on the efficacy of anti-
epileptic treatment. Studies regard the use of the following
medications: cannabidiol (11), carbamazepine, oxcarbazepine,
levetiracetam (12). There is also a discussion regarding
continuous treatment with low doses of aspirin used as an
anti-epileptic agent in patients with this syndrome, taking
potential side effects into account (13, 14).

Conclusions

This case shows difficulties that may be faced by an
orthodontist when treating young orthodontic patients
with Sturge-Weber syndrome. This case can be classified
as type I in the Roach scale, because it clearly shows all
symptoms of this syndrome, extensive angiomatosis,
secondary glaucoma and neurological disorders (7). The
latter disorders make orthodontic treatment especially
difficult because special care is necessary during procedures,
and moreover, it is recommended to avoid stress in a patient.
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