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OZET

Klasik bulgularla birlikte nistagmus ve korioretinal dejenerasyon
gosteren iki Sturge-Weber sendromu takdim edilmistir.

Bu sendroma Encephalotrigeminal
angiomatozis(l), Meningo Kuteneus
sendromu da derler(2). Seyrek goriilen
bu hastaligin otosomal dominant bir
heredite gdsterdigi ve son zamanlarda
sitojenik caligmalarla 22 trisomy ol-
dugu rapor edilmistir(3). Bu sendromun
baslica bulgular1 beyin iginde, yiizde
ve koroideada anjiom, glokom ve ka-
rakteristik intrakranial kalsifikasyon
gbstermesidir(4,5). Yiizdeki sarap rengi
nevus tek taraflidir, ve beginci sinirin
dallarinin yayildii sahalarda goriiliir.
Bazan nevuslara viicudun diger 1361-
gelerinde de-rastlanir. Glokom ige ¢o-
gunlukla tek tarafli ve nevusun bulun-
dugu tarafta yer alir. Glokoma uveal
hemangiomlarin sebep oldugu kabul
edilmektedir. Glokom basit kronik glo-
kom ozelliklerine sahiptir ve ilerleyici
. karakterdedir(12). Tansion okiiler yiik-

sekligi ¢ocukluk ¢aglarinda olursa buf-
talmiye sebep olur. Hetorokromi gorii-
lebilir ve konjonkitiva damarlar: dilate
olup tortioziteleride artmgtir. Bu send-
romda géz bulgularindan bagka beyin;
piamater ve deri damarlarinda da aniji-
ojiomatdz degisiklikler goriiliir.
intrakranial hemanjioma tek tarafli
ve siklikla nevusla ayni tarafta 16ka-
lizedir. Radyolojik muayenede serebral
kortekste bilhassa temporal ve parietal
sahalarda ¢ift kontiirlii kalsifikasyon
ince hatlar seklinde gbriiliir(6,7). In-
trakarnial lezyonlara serebral ve sere-
beller korteks atrofisi refakat eder. Bun-
larin neticesi olarak grand mal veya
Jacksonian tip epilepsi, gorme alani
defektleri ve zekd geriligi  goriiliir.
Bulgular adolesans ¢aga kadar ilerle-
yicidir(8). Ikinci on yil sonunda dur-
gunluk goriiliir. Hayat ve gorme yo-
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niinden prognoz kotiidiir. Hastalar
genellikle 30 yasindan 6nce oliirler(13).

Tedavide, norolog ve beyin cerrah-
lar1 oksipital lobetomiyi tavsiye et-
mektedirler. Glokom tedavisine etkili
bir ameliyat yoktur. Bazi vak’alarda
T.O yiiksekliginin  siklodiatermi ile
kontrol altna alindig1 bildirilmistir (3).

Vak’a 1:
Prot: No: 601-1670 D.S. 15 ya-

sinda erkek cocuu akciger tiiberkii-

lozu yo6niinden verem hastahanesinde
tedavi dilirken goz sikayetleri nedeni ile
poliklinige miiracaatla . yatirildr. - -

Oz gegmisinde : Dogustan yiizi-
niin sol yarisinda kirmizi leke mev-
cutmus. Sol goziindeki gérme gittikce
azalmis, ayrica zaman zaman bayilma
nobetleri gegiriyormus.

Soy geemisinde : Kayda deger bir
bulgu yok.

GOZ MUAYENELER :

Sol Goz: Kaglar, gbz kapaklari
noimal. Horizontal nistagmus ve 15°
ice deviasyon var Konjonktiva hipe-
remik goriiniimde damarlar yer yer ge-
nislemis, kornea 8demli bulanik olup,
iriste bir patolojiye rastlanilmadi. Pu-
pilla muntazam ve yuvarlak, indirekt
151k refleksi var, lens saydam. Fundus
muayenesinde papillada glokomatsz bir
ekskavasyon ve optik atrofi mevcut.

,‘ Gorme': 'I§1'k h1s31 yok. )
- T.0.: 60 mm Hg Schioetz

‘Sag Goz : Glob ve ekleri noimal,
horizontal nistagmus mevcut.

Go6rme : 10/10 (tam)
T.0: 17.3 mm Hg Schioetz
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Sistem muayenelerinde: Alinda ka-
sin orta kismindan baslayip agiz muko-
zasinda dahil yiiziin biitiin sol yarisini
kaplayan koyu kirmizi renkte kapil-
lernevus mevecut (resim 1,2), Hafif ki-
foz goriintimii var. Akcigerleri dinle-
mekle yag raller aliniyor.

K.B.B Muayenesinde : Sol damak
ve agiz mukozasinda kapiller nevus
ayni tarafda dudakta hipertrofi mev-
cut.

Nborolojik Muayene : Bir patoloji
bulunamadi ve patolojik reflekslere

- rastlanilmadi. Tmkansizliklar nedeni ile

EEG yapilamad.

Rontgen tetkikinde: Kafa grafi-
lerinde solda oksipital ve kismen paii-
etal bolgede beyin giruslarmin sekline
uyan ka1s1f1kasyonlar tesbit edildi (Re-
sxm 3).

Akciger grafisind : Bronkdvaskﬁler
bolgelerde artma mevcuttur. .

idrarda : Aminoasitlerde bir pato-
loji bulunam_adl. ‘ '

VAK’A II -

Prot No 1849/1837 A.G. 22 ya-
sinda erkek hasta yiiziiniin sol yar1-
sindaki leke ve sol goziiniin gormeme31

151kayet1 1le yatirildi.

Oz gegmisinde: Zaman zaman ba-
yilma nobetleri meveut, yliziindeki le-
ke dogusta mevcutmus. Sol goziine
iki sene Once birer ay ara ile siklodia-
termi ameliyat1 yapilmis.

Soy geg:mlgmde Kayda deger bir
bulgu yok. ' g )

Goz Muayenelerl

-Sol Goz :. Kaglar kapaklar normal,
nazal konjonktivada daha fazla olmak

- lizere damarlar genislemis ve anjio-
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Resim : 2 :
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Resim
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matdz tesekkiiller mevcut (Reisim 4).
Kotnea, irisde bir patojolji yok. Pupilla
muntazam yuvarlak sik refleksleri mev-
cut. Lens saydam, Fundus muayenesinde
papillada bir patoloji yok, fakat fun-
dusta yaygin koyu renkte korioretinit
dejenerasyon mevcut,

Gorme : El hareketleri

T.O. 26.6. mmHg Schioetz
Sag GOz : Glob ve ekleri normal
Gorme : 10/10 (Tam)

T.0: 15.9 mmHg Schioetz

Sistem muayenelerinde : Bir pa-
tolojiye rastlanilmadi. Yiziin sol ya-
ninda alindan bagliyan afiz mukoza-
sina kadar uzanankirmiz: renkte nevus
mevcut (Resim 5).

K.B.B muayenesinde : Sol dudak,
damak ve agiz mukozasinda nevus
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Resim : 4

ve buna bagli olarak hipertrofi tesbit
edildi.
- Norolojik Muayenede : Bir pa-
toloji bulunamadi ve EEG yapilamadi.
Rontgen tetkikinde : Bir pato-
lojiye rastlanilmadi.
Idrarda : aminoasitler normal.




Resim : 5

TARTISMA :

Vak’alarin ikiside erkek hasta olup
nevus ve glokom sol taraftadir. Diger bir
ozelligi de ailelerinde ayni tip bagka
hasta olmayigidir. Vak’alarimiz dominant
bir gecis gostermemekle beraber Sturge-
Weber sendromu olup biitiin kardinal
semptomlar1 ihtiva etmektedir. ilave
bulgu birinci vak’ada nistagmus, ikinci
vak’ada koriorentinal dejenerasyondur.
Her iki vak’ada gOrmelerinin ileri de-

recede diismesinin sebebi glokomdur.
Birinci vak’ada kornea bulanikligi ve
optik atrofi gorilliigii de glokomla izah
edilebilir. Ikinci vak’ada optik atrofi
olmayist muhtemelen zamaninda yapi-
lan siklodiatermi ve T.O nisbeten kontrol
altina alinmig olmasindandir. Bu vak’ada
gorme diiglikliigiine glokomla birlikte
fundustaki yaygin dejenerasyonlar da
etkili olmugtur.
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SUMMARY

TWO CASES OF STURGE-WEBER-
SYNDROME

The autors have presented two
cases of Sturge-Weber Syndrome with

chorioretinal degeneration.

clasical symptoms and nystagmus,
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