BIR HASTA NEDENIYLE SUTURGE WEBER SENDROMU

Dr. Zeki BAKIR (x)

OZET:

Bas agrisi, bg§' donmesi ve gorme boéuklugu ;ikayetleri olan ve direkt kranium
radyogramlarmda kalsifikasyon goriilen 10 yasinda bir kiz ¢ccugu sunulmugtur.

GIRIS VE GENEL BILGILER:

Sturge Weber hastaligiin diger bir adida Encéphaiotrigeminal anjiomatozis-
tir (1,2,3,4).

Klasik Sturge Weber sendromu yiiziin trigeminal sahadaki neviisii ile birlikte
leptomeninkslerin tek tarafli anjiomasim kapsar. Karekteristik radyolojik bulgusu
siklikla pariyetal sahada beyin korteksinde plaklar seklinde dalgal kalsifikasyon-
dur. Bu enteresan goriiniim vakalarin 2/3 de gériiliir. Kalsifikasyon anjioma iginde
olmayip beyin korteksi igindedir.

Kals1f1kasyon do]aslmm yavaslamasindan dolay1 meydana gehr ve tipik ¢ift
konturlu kenar gosterlr, hayatin ilk yilinda bile goriilebilir (2). Bilateral kalsifi-
kasyon nadiren goriiliir (3).

Anjlografxde ‘tutulan sahada venoz drenaj anomahlem gorulur, superfisial
kortikal venler azalmlstlr derin venler torsiyoz goriiniimde olup genislemislerdir.
Duzens)z kollateral damarlar goriiliir (1).

Pnomoensefalograf: de tutulan tarafta beymde kortlkal atrofi goriiliir.

B;lglsa»yarh beym tomograf isinde fokal kalsifikasyon ve atrof i varsa gosterile-
bilir. -

H talarda genelhk]e epilepsi ve mental gerllxk vardir. Telenjcktazﬂer kolda
: Okal glszantlzme neden olur -2).

Karsx taraf gozde genelllkle konjenital g]okom gorulur (‘)

Tu "la;n tarafta koroiddeki tiimor nedeniyle buftalmus ve karsx tarafta he-
ve hemlanopm goriiliir (2).

(x) Atatirk Uni. Tip Fak. Radyoloji Anabilim dali Yrd. Dogenti.
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Tutulan beynin kars: tarafinda kompansatuar hiperplazi goriilebilir ve kon-
voliisyonel isaretler azalmis veya goriilmeyebilir (4).

Intrakranial neviisiin lokal rezeksiyonu veya hemisferektomi epilepsi' atakla-
rm ortadan kaldirir. Glokomun tedavisi genellikle cerrahidir (2).

OLGU SUNUMU:

Bas agrisi, bas donmesi ve gérme bozuklugu sikayetleri olan sag maksxlla. ve
orbita etrafinda sarabi deri rengi bulunan 10 yasinda kiz gocugu sunulmustur.
Hastada bu sarabi deri renginin dogustan oldugu ve ii¢ yasina kadar bayilma sika-
yetlerinin bulundugu 6grenildi. Hastanin annesi ve babas akraba evliligi yapmls,
alt1 kardesi var: kardeslermm hepsi saghklhdir.

FiZiK MUAYENE:

Sagda gorme 4/10, solda ise 10/10 dur. Trigeminus trajesine uyan anjioma ve
g6z dibinde glokomatoz degisiklikler gorulmustur Sag gozde glokom tesbit edil-
migtir (30 mm/Hg Sch).

Resim 3
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" Gonyoskopide saat- 12 hizasinda - iris- uzermde kiigiik - neovaskiilarizasyon
goriilmiitiir. : o :

EEG de epilepsiyi diisiindiirecek siipeli bulgu tesbit. edilmistir. ..
Norolojik' muayene ve diger sistem muayeneleri normal bulunmustur.:

Kranium radyogramlarinda oksipital lobun sag tarafinda diizgiin konturlu
plaklar seklinde beynin girinti ve gikintilarini takip eden kalsifikasyonlar gériildii.
Resim: (1,2,3). y

TARTISMA:

Hastalizin genetik ozelligi. tam olarak bilinmemektedir. Belirgin: dzellikleri
genis telenjektaziler veya kirmizi sarabi deri renginin gériilmesidir. Trigeminal
yayihmu, deriyi, kafa derisini, kafa kemiklerini ve meniksleri tutar (2).

Beyindeki kalsifikasyonun bir yasinda da goriilecegi bildirilmektedir bizim
hastamizin simdiye kadar kafa radyogramlari alinmadig ¢in beymdekl kalsifikas-
yonun ne zaman basladigi bilinmemektedir. Bu hastalarda mental gerilik .ve epi--
lepsinin bulundugu bildirilmektedir. Bizim hastamizda mental gerilik tesbit edile-
medi; ancak ii¢ yasina kadar stiren bayilmalarinin oldugu.ve EEG de siipheli epi-
lepsi bulgulari tesh.lt edllrmstn' ’

Baz yazarlar, bey‘m kalsif 1kasyonun .oksipital lobda: bazilar1 isede temporal
lobda daha sik; goruld tnii bxldlrmektedn'ler BlZlm hastamlzda ise oksipat
lobda kalsxﬁkasyon goruldu. G

Bu hastalarda lezyonun karst. tarafmdak1 ,.,gozde glokoma stk rastlandif
bildirilmektedir, hastamlzda lezyon tarafmda glokom tesbnt edilmistir.

SUMMARY

(APATIENT -WITH STURGE WEBER SYNDROME)

In this study. 10 years old girl patient presented Sh' 4had calcification on
skull radiograms. Discussed clinical and roentgegrafik - fmdmgs of the disease.
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