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• Patiente de 23 ans
• Présentant depuis l’enfance une hémiparésie 

gauche sans autre signe clinique associés 

• Examen clinique :angiome facial droitangiome facial droit
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CORONAL FLAIRCORONAL FLAIR
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T1 +CT1 +C



Quel est Votre diagnostic ?Quel est Votre diagnostic ?
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ElEléément clinique importantment clinique important ::
angiome facial droitangiome facial droit
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TDM  TDM  --CC



Votre diagnostic ???Votre diagnostic ???
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Syndrome de Syndrome de 
STURGE WEBERSTURGE WEBER
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• Angiomatose encéphalo-trigiminée

• Phacomatose sporadique
• Associant des angiomes veineux 

léptoméningés et des angiomes plans au 
niveau de l’hémiface surtout au dépend du 
territoire de du V 1

• Etiologie : non précise

Probablement due à un défaut de 
développement du drainage veineux cortical

Commentaires
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• Multiples vx capillaires ou veineux télangiectasiques
présents dans l’espace sous arachnoïdien

Congestion vasculaire avec stase veineuse et 
hypoxie corticale

Atrophie corticale progressive (souligne les limites 
de l’angiome)

• Calcifications dystrophiques de la couche moyenne 
de la substance grise

• Absence de calcification au niveau des angiomes

Pathologie

Service Central de RadiologieService Central de Radiologie



Service Central de RadiologieService Central de Radiologie

Diagnostic Diagnostic neuroradiologyneuroradiology A OSBORN EDITION 1994A OSBORN EDITION 1994



• Syndrome démentiel, hémiplégie, 
hémiparésie, glaucome congénital

• Angiome plan facial : toujours présent

Clinique
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• Calcification intracranienne : manifestation 
radiologique commune

• Détection impossible des calcifications avant 
2 ans

Imagerie
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• Calcification intracrânienne corticale 
<<Tram-track>>

• Parfois peri-ventriculaire
• Signes secondaires en faveur de l’atrophie

– Réaction osseuse par hypertrophie du diploïe
– Elargissement du sinus frontal homolatéral
– Elévation de l’os pétreux
– Hypertrophie des cellules mastoïdiennes

RX Crâne
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• Calcifications curvilignes au niveau cortex 
(souligne l’angiome)

• Lobe pariétal et occipital postérieur +++
• Homolatéral à l’angiome facial
• Atrophie corticale progressive associée à un 

élargissement du diploïe en regard et 
élargissement des sinus paranasal et des 
cellules mastoïdiennes

TDM
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• Après injection : 
– Mise en évidence des angiomes 

piemériens par la prise de contraste au 
niveau des gyrus (expliquée par l’ischémie 
corticale)

– Prise de contraste au niveau des plexus 
choroïdes 

– Mise en évidence des veines sous 
épendymaires et profondes

TDM
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• Etude plus fine de l’atrophie

• Parfois calcifications identifiées sous formes 
d’hyposignal T1

• Mise en évidencce des mêmes anomalies 
que la TDM après angio-IRM

IRM
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• Anomalies associées :
– 1/3 des malades auront des signes oculaires

• Glaucome congénital dans 10 à 30% des cas
• Angiomes choroïdiens et de la sclére (souvent 

rapporté)

– Associations possibles à l’angi-ostéo-
hypertrophie de klippel-Trenaunay
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• Sclérose tubéreuse de Bourneville : tableau 
clinique évocateur

• Neurofibromatose type 2 : 
– Calcifications des plexus choroïdes spécifique
– Parfois calcifications périventriculaires

Diagnostic Différentiel
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