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ABSTRACT

Forholdsregler ved
kirurgiske indgreb pa
patienter med Sturge-
Webers syndrom

Baggrund - Sturge-Webers syndrom er en
medfodt, yderst sjeelden, ikke arvelig lidelse,
som er karakteriseret ved vaskulaere malfor-
mationer, der kan medfere rodlige modermeer-
kelignende forandringer pa huden, synsproble-
mer, epilepsi og mental udviklingsheemning.

Patienttilfeelde — En 14-arig dreng med Sturge-
Webers syndrom fik foretaget ortodontisk-kirur-
gisk behandling af en vaekstbetinget keebede-
formitet. Den forudgdende diagnostiske ud-
redning beskrives, og de behandlingsmasssige
forholdsregler forud for kirurgi pa patienter med

Sturge-Webers syndrom diskuteres.

Konklusion — Vaskuleere malformationer i an-
sigtet og kesbeskelettet kan forarsage kraftig
bledning ved kirurgiske indgreb i tand-, mund-
og keeberegionen. Prasoperativ udredning og
nodvendige forholdsregler er derfor vigtige for-
ud for kirurgisk intervention pa patienter med

Sturge-Webers syndrom.
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turge-Webers syndrom (SWS), ogsa kaldet encefalotri-
geminal angiomatose, er en yderst sjelden, medfgdt,
men ikke arvelig, neurokutan lidelse med ukendt atio-
logi (1). Syndromet blev oprindeligt identificeret af
Schirmer i 1860 og fgrste gang beskrevet af Sturge i 1879 (1).
11992 angav Weber intrakranielle kalcifikationer som en del af
syndromet. Heraf navnet SWS (1). Syndromet tilhgrer gruppen
af fakomatoser, der afficerer det ektodermale veaev og karakteri-
seres ved defekter i centralnervesystemet, huden, gjeablet og
andre organer (2). SWS kendetegnes ved rgdlige modermaerke-
lignende forandringer i ansigtshuden, synsproblemer, epilepsi
og mental udviklingshemning (3). Symptombilledet udviser
stor variation, og SWS klassificeres pd baggrund af Symptomer-
ne (Tabel 1) (1,4). SWS forekommer lige hyppigt hos mend og
kvinder (1) med en estimeret forekomst pd 1/50.000 (3).1Dan-
mark fodes érligt 1-2 bgrn med SWS, og det anslés, at der findes
ca. 100 personer med syndromet i Danmark (5).
Syndromets etiologi er ikke helt klar, men patofysiologisk
skyldes SWS persistens af fptale blodkar omkring den cefaliske
ende af neuralrgret. Disse blodkar skal normalt

EMNEORD regrediere i fgrste trimester af graviditeten. Svigt
——

Sturge-Webers af denne regressionsproces resulterer i residuale
syndrome; karveev ved hjernehinder, ansigt og gjne (6).

surgery; dentistry; . 5 hi 3
haemangioma; Tilstedeveerelsen af karsvulster i hjernehin-

malocclusion derne medfgrer vengs stase, eventuelt trombo-
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Klassificering af Sturge-Webers syndrom

Beskrivelse
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Grad af involering

Type | | Klassisk Sturge-Webers syndrom
Typelll Sturge-Webers syndrom
Type lll Sturge-Webers syndrom forme fruste

Angiom i hjernehinder til stede Kutant angiom til stede Gren steer sandsynligvis til stede
Angiom i hjernehinder fravaerende Kutant angiom til stede Gron steer muligvis til stede

Angiom i hjernehinder til stede Kutant angiom fraveerende Gron steer fraveerende

Tabel 1. Klassificering af Sturge-Webers syndrom efter Roach Scale.

Table 1. Classification of Sturge-Webers syndrome according to Roach Scale.

sering og dermed hypoksi eller anoksi af hjerneveavet. Som fplge
heraf kan nedsat blodgennemstrgmning og kalkophobninger i
hjernebarken forekomme. Disse kan give krampetilfeelde, epilep-
tiske anfald, neurologiske forstyrrelser, mental retardering, ind-
leeringsvanskeligheder og ensidig lammelse af kroppen (7). Invol-
vering af hjernen er oftest ensidig, men kan forekomme i begge
sider (8). De modermerkelignende forandringer i ansigtshuden
folger forste gren af n. trigeminus og fremtreeder som flade eller
let eleverede kutane vaskulare navi, de sakaldte nevus flam-
meus eller portvinspletter (7,9). Den nedsatte blodcirkulation i
gjeaeblet som fglge af karsvulsterne giver forhgjet tryk i gjet, gren
steer og hemangiomer i horn- og senehinden (8,10). Intraorale
forandringer optraeder hos 40 % af patienterne med SWS, hvor
leeberne, gingiva og mundslimhinden fremstér redlige og med
oget kartegning (1). Samtidig kan der forekomme makroglossi,
makrodonti og ensidig gget veekst af processus alveolaris med et
@ndret frembrudsmenster af de permanente teender og et hael-
dende okklusalplan (11).

Diagnosen SWS stilles ved méling af protein-niveauet i cere-
brospinalvaesken, gjenundersggelse samt CT- og MR-scanning
af hjernen (1). Behandlingen af SWS er symptomatisk, hvor
laserbehandling kan reducere hudforandringerne, gjendréber
kan saenke trykket i gjet, og medicinsk behandling forhindrer
epileptiske anfald. De gingivale hyperplasier mindskes ved en
optimal mundhygiejne, gingivektomi og regelmessige tand-
rensninger.

I nerveerende artikel praesenteres en 14-rig dreng med en
udiagnosticeret SWS, som havde behov for ortodontisk-kirur-
gisk behandling af en malokklusion med et kraftigt haeldende
okklusalplan. De behandlingsmaessige forholdsregler forud for
kirurgisk behandling af patienter med SWS diskuteres.

Patienttilfeeldet

En 14-arig dreng med en udiagnosticeret SWS blev henvist fra
Aalborg Kommunale Tandpleje til Kaebekirurgisk Afdeling, Aal-
borg Universitetshospital, for ortodontisk-kirurgisk behandling
af en veekstbetinget keebedeformitet.

Anamnese

Patienten, der ikke tidligere havde veret i ortodontisk behand-
ling, var psykosocialt generet af et haldende okklusalplan

TANDLAGEBLADET 2015 1 119 NR. 8

Faktaboks

Sturge-Webers syndrom

Kliniske orale manifestationer

e Forekommer hos 40 % af patienterne

e Blalig-redlige leesioner, der blegner ved tryk

e Bukkal slimhinde og laeber hyppigst ramte,
mindre pa den maksilleere gingiva og gane

¢ Gane, mundbund, tunge samt den mandibuleere
gingiva er sjeeldent involverede

e Vaskuleer hyperplasi

e Tidlig eruption af det permanente tandsaet
pga. foreget vaskularitet

Behandlingsstrategier

e Fokus pa mundhygiejne

e Fokus pé bledning fra angiomer ved
kirurgiske behandlinger

e Udredende billeddiagnostik i hospitalsregi

med en udtalt eksponering af tandkedet ved smil. Tidligere
laserbehandling af hamangiomet i venstre side af ansigtet
havde ikke haft neevneverdig effekt pa hudforandringer.

Klinisk undersggelse
Alment - Patienten fremstod sund, rask og psykisk upafal-
dende.

Ekstraoralt — Venstre side af mellemansigtet fremviste de
karakteristiske modermarkelignende forandringer, som ses
ved SWS. Overlaben havde gget fylde med en eksponering af
forteenderne pd 16 mm ved smil og 2-3 mm med afslappede
leeber (Fig. 1).

Intraoralt — Patienten var fuldt betandet med en pan mund-
hygiejne og mindre gingivale hyperplasier. Mundslimhinden
og den marginale gingiva i venstre side af overkaben var for-
tykket med tydelig mgrkfarvning af slimhinden. Der var for-
pget vaeekst af processus alveolaris med et haeldende okklusal-

plan samt et forgget horisontalt og vertikalt overbid (Fig. 2). @
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Ekstraoralt foto pa henvisningstidspunktet

Fig. 1 Patienten ses med de karakteristiske modermeerke-
lignende forandringer, haeldende okklusalplan og eget
fylde af overlaeben.

Fig. 1 The patient with the distinctive birthmark, inclined
occlusal plane and increased bulk of the upper lip.

Paraklinisk undersggelse

Radiologisk undersggelse — Ortopantomografisk samt frontal
og lateral cefalografisk rgntgenoptagelse bekreeftede de klini-
ske fund med pget venstresidig vaekst af overkeben med et hael-
dende okklusalplan og et horisontalt overbid.

Yderligere diagnostisk udredning samt behandling

P& baggrund af ovenstende anamnese samt klinisk og radio-
logisk undersggelse preesenterede patienten karakteristika,
som kunne vere forenelige med SWS. Patienten blev henvist
til Neurologisk Afdeling, Aalborg Universitetshospital, for sup-
plerende udredning. Diagnosen blev verificeret ved en fysisk
undersggelse samt CT-scanning af hjernen.

Paraklinisk udredning

Radiologisk udredning — MR-scanning viste betydelig venstre-
sidig volumenforggelse af gingiva og processus alveolaris med
minimal involvering af de gvrige blgddele (Fig. 3). Angiografi
af venstre arteria carotis externa viste et kapilleert heemangiom i
overleben og naseflgjen, der ikke involverede den ossgse del af
overkaben (Fig. 4). Der fandtes ingen arteriovengse anastomo-
ser eller karsvulster, der kreevede embolisering eller aflukning.

Behandling

P& baggrund af de supplerende undersggelser fandtes ikke behov
for yderligere udredning eller andre forholdsregler fgr kirurgisk
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Intraoralt foto pa henvisningstidspunktet
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Fig. 2 Patienten ses med venstresidig fortykket overlesbe,
tydelig merkfarvning af slimhinden samt foreget vaekst af
processus alveolaris med et haeldende okklusalplan og et
foreget horisontalt og vertikalt overbid.

Fig. 2 The patient is seen with increased bulking of the
left upper lip, darkening of the mucosa and increased
growth of the alveolar process with a canting occlusal
plane and an increased horizontal and vertical overbite.

MR-scanning af mellemansigt

Fig. 3 MR-scanning viser venstresidig volumenforagelse af
gingiva og processus alveolaris med minimal involvering af
de ovrige bleddele.

Fig. 3 MR-scanning shows left bulking of the gingiva and
alveolar process with minimal involvement of the other soft
tissues.
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Angiografi

Fig. 4 Angiografi af venstre arteria carotis externa viser ka-
pilleert haemangiom i overleeben og nzeseflejen, der ikke
involverer den ossese del af overkeeben.

Fig. 4 Angiography of the left external carotid artery show-
ing a capillary haemangioma of the upper lip and the nose
which does not involve the osseous part of the upper jaw.

behandling af patienten. I en alder af 19 &r fik patienten foretaget
sektioneret maksilosteotomi samt bilateral sagittal splitosteomi.
Den ortodontisk-kirurgiske behandling adskilte sig ikke fra sam-
me behandling pé patienter uden SWS, og det per- og postopera-
tive forlgb var ukompliceret. Patienten blev efterfplgende henvist
til Plastikkirurgisk Afdeling, Aarhus Universitetshospital, for kor-
rektion af heemangiomet i venstre side af ansigtet og overlaeben.

Diskussion

I neerveerende artikel preesenteres en 14-arig dreng med en udiag-
nosticeret SWS, der fik foretaget ortodontisk-kirurgisk behandling
af et kraftigt heeldende okklusalplan. Preeoperativ MR-scanning
og angiografi med kontraststof viste et kapilleert heemangiom i
venstre side af overleeben og naeseflgjen, men ingen arteriovengse
anastomoser eller vaskulere malformationer i den ossgse del af
overkaben.

Vaskulere malformationer klassificeres efter det vaskulaere
tryk i low-flow og high-flow forandringer og inddeles pa grund-
lag af den dominerende kartype i kapilleere, vengse, arterielle,
arteriovengse, lymfatiske og kombinerende malformationer
(12). Ansigtsasymmetri, intra- og ekstraoral hevelse, ensi-
dig tandstillingsfejl, lokal ekstrusion af tender, misfarvning
af hud- og mundslimhinde samt uprovokeret blgdning fra det
marginale parodontium kan vere kliniske symptomer pa en
vaskuleer malformation i kaeberne (13). Ukontrollabel kraftig
blgdning fra en vaskuleer malformation i kaeberne er tidligere
beskrevet i forbindelse med tandekstraktion, bioptering, nor-
mal feeldning af teender og gingivektomi (10,14,15) med fatale
blgdninger til folge (16).
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KLINISK RELEVANS

Sturge-Webers syndrom ka-
rakteriseres ved overvejende
ensidige rodlige modermeer-
kelignende forandringer i an-
sigtet, gron steer, epilepsi og
mental udviklingshaamning.
Syndromet skyldes karabnor-
miteter, som medferer ned-
sat blodgennemstreamning
og kalkaflejringer i hjernen

samt forhgjet tryk i ojeaeblet.
Karabnormiteterne kan oge
risikoen for voldsom bledning
ved kirurgiske indgreb i ansig-
tet og keebeskelettet. Derfor
er billeddiagnostisk udred-
ning af karmalformationerne
hos patienter med Sturge-
Webers syndrom ngdven-
dig for kirurgisk intervention.

Patienter med SWS kendetegnes ved kutane vaskuleere naevi
i ansigtet samt karmalformationer i hjernen og andre organer
(2,3,7). Portvinspletter i ansigtet tilhgrer gruppen af low-flow
vaskulere malformationer og udggr generelt en mindre blgd-
ningsrisiko (12). Imidlertid er der tidligere beskrevet livstruen-
de, voldsom, spontan intracerebral blgdning og variceblpdning
hos patienter med SWS (17,18).

Aktuelle patienttilfeelde fremviste karakteristiske kliniske
symptomer pa en vaskuler malformation i ansigtet og keebeske-
lettet, som kraevede yderligere udredning og eventuel behand-
ling for kirurgisk intervention. CT-scanning, angiografi med
kontraststof og angio-MR-scanning er specialundersggelser, som
med stor sikkerhed kan visualisere udbredelsen og blodgennem-
strgmningen af en vaskuler malformation i en tredimensionel
gengivelse. Angiografi med kontraststof af venstre arteria carotis
externa viste hos vores patient et kapilleert heemangiom i venstre
side af overleeben og neseflgjen, der ikke involverede den ossgse
del af overkeeben. Yderligere udredning eller andre peroperative
forholdsregler var derfor ikke ngdvendige for at kunne foretage
ortodontisk-kirurgisk behandling af patientens keebedeformitet.

Embolisering, kirurgi, sklerosering, interferon og steroidbe-
handling samt laserterapi er beskrevet i litteraturen som egnede
behandlingsmetoder af vaskulare malformationer (7). Ingen af
de beskrevne metoder er universelle, og valg af behandling skal
foretages individuelt (7).

Malokklusion, tandstillingsfejl og ensidig @get vaekst af
processus alveolaris er karakteristiske intraorale forandringer
hos patienter med SWS. Ortodontisk behandling af patienter
med SWS er tidligere publiceret (9,11), hvorimod ortodontisk-
kirurgisk behandling af denne patientkategori ikke tidligere er
beskrevet i den engelsksprogede litteratur.

Patienten har givet tilladelse til at vise billeder i ikke-anonymi-
seret form.
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ABSTRACT (ENGLISH)

Orthognathic Surgery in a Patient with Sturge-Webers syn-
drome

Background - Sturge-Webers syndrome is a congenital, ex-
tremely rare, not inherited disorder that is characterized by vas-
cular malformations that can result in reddish birthmarks of the
skin, vision problems, epilepsy and mental retardation.

Case study — A 14-year-old boy with Sturge-Webers syndrome
underwent orthognathic surgery to treat a growth related skel-

etal malocclusion. The preliminary diagnostic investigation is de-
scribed and precautions prior to surgery in patients with Sturge-
Webers syndrome are discussed.

Conclusion — Vascular malformations of the face and facial skel-
eton can cause heavy bleeding in surgery in the dental, oral and
maxillofacial region. Preoperative investigation and appropriate
precautions are therefore essential prior to surgical intervention
in patients with Sturge-Webers syndrome.
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