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OZET :
(Anahtar Kelimeler: Sturge-Weber Sendromu, Nevus Flammeus, deomatoz).

Sturge-Weber sendromu, yiiziin bir tarafinda, 5. sinirin daguimina uygun nevus
Sflammeus ile karakterizedir. Tutulan tarafta korozd hemanjiomuna bagh unilateral
infantil glokom mevcuttur.

Radyolojik olarak serebral korteste kalsifikasyonlar goriiliir. Glokom ancak
siklodiyatermi ile kontrol altina alinabilir.

Bu makalede, Sturge-Weber Sendrom’lu bir olgu takdim edilmektedir-

GIRIS

Fak'omatozlar; deri, santral sinir sistemi ve siklikla gozde belirtiler veren bir
hastalik grubudur. Sturge-Weber sendromu da bu grup hastaliklar iginde incelen-
mekted'r(l)

Ensefalotrigeminal Angiomatosis ismi de verilen bu sendromda karakteristik
lezyonlar, meninkslerin, beynin, deri ve géziin wvaskiiler malformasyonlaridir(2).

Bu karakteristik lezyonlar, komplet seklinde, sunlardir:

1— Nevus Flammeus: Trigeminal sinirin oftalmik dalinin daglldlgl alani igine
alan, ancak bununla siurli kalmayan ve aym1 zamanda sarap rengi angioma
da denilen vaskiiler bir neviistiir (1,2,3).

2— Erken olarak ortaya g¢ikan konviilzyonlar,
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3— Griform kortikal kalsifikasyonlar (leptomeningial angiomatozis ile bir-
likte olan), '

4— Homolateral buftalmus ve 16kom,
5— Entellektiiel gerilik (3).

_ Bunlara ilave olarak, serebral lezyona kontrlateral olarak hemlplejl veya
hemianopsi- olabilir(3).

OLGU TAKDIMI :
S.F., 11 yas, kiz, prot. no: 1584/1584,

Hasta , 14.2.1986 tarihinde, yiiziiniin.sag yarisinda kirmizilik, sag goziinde
zaman zaman kizariklik ve agr1 sikayeti ile poliklinigimize miiracaat etti. Hikaye-
smde yuzunde kirmiziligin dofumundan itibaren mevcut oldugunu ifade ediyordu.

29.2.1984’de klinigimizde sag goziine sﬂdoeroterapl uygulanmls Soy gegmisi
ozellik arzetmlyordu

Hastanin yapilan. géz muayenesinde;

Sag Goz : Yiziin sag yarisinda, goz kapaklarini - da icine alan ve yanagin
orta kismina kadar uzanan Flammeus nevus mevcuttu. Vizyon: 9/10, TO: 31. 8
mmHg Sch. idi. Konjonktiva hafif hiperemik ve limbustan 5 mm. uzakta ge-
pecevre hipertrofikti. Pupilla miyotikti (Pllokarpm tatb1k1 sonucunda) ve m1y021s
. nedeniyle fundus degerlendirilemedi.

Sol Go6z: Normal idi.

Hastanin gonioskopik muayenesinde; her iki g6z de agik agili idi. GOrme
alanlar1 normal olarak bulundu. :

iki yonlii kraniogfafisinde sag oksipitalde ¢ift kontur gosteren: plaklar.
seklinde, dalgali kalsifikasyon gériilmekte idi.

Hastanin gekilen EEG’sinde, sol hemisferin parietooksipital bolumlermde
yavas dalgalar dikkati gekiyordu.

‘Hasta klinigimizde yatlrllarak tedavi altina 411nd1 Sag goze, Timoptic oft.
collyr % 0.50, 2x2, Pilokarsol oft. collyr % 2, 5x2, ordere edildi. Hastanin goz
tansiyonu 19.6 -31.8 mmHgsch. arasinda seyretti. 14.3.1986 tarihinde taburcu
edildi.

TARTISMA :

Seyrek olarak rastlanan bir sendrom olan Sturge-Weber sendromu, intrakra-
nial, fasial ve koroideal angiom ile karakterizedir. Bu bozukluklarin hepsi do-

1052



pumdan itibaren vardir ve homolateraldir. Seyrek vakalarda bozukluk bilateral
- olabilir(4). Bizim vakamizda da lezyonlar homolateral idi.

Hastaligin etyolojisi tam bilinmemekle birlikte meningial, koroideal ve fasial
damarlarin ayn1 primordial derivasyon kaynakli olmasi, konjenital lezyonlarin
karakteristik dagilimini agiklayabilir.

Hastéllgm genetik olmadigina inanilmaktadir(5,6). Ancak otozomal dominant
gegisli olduguna dair gériisler de vardir. Kromozom yoniinden tam agikliga ka-
vusmamustir, fakat 22 trizomiyle ilgili olduguna dair yayinlar da mevcuttur(l,4).

Hastalik seyrektir ve goz, deri ve intrakranial lezyonlarin olusturdugu komplet
triad ailede bir kisiden fazlasinda goriilmemektedir(2). Bizim sundugumuz vakada
herediter oldugunu telkin edecek bir hikaye mevcut degildir.

Intrakranial hemanjxom beynin bir tarafinda meninksleri tutar ve kals1f iye:
olabilir. Radyolojik muayenede, ince paralel gizgiler seklinde goriiliir ki bu <;1zg11er"
kan demarlarinin duvarlarini belirler. Bunlara “’tram tracks’” veya “’railroad tracks”
ad1 verilir. Bizim olgumuzun radyografllerlnde de sag oksipitalde benzerl gorii-
niim mevcuttu. :

Angiomatozis, siklikla bir hemisferin oksipital veya oksipitoparietal bolgesine
lokalizedir (3,4). Serebral ve serebellar korteksin atrofisiyle birlikte olabilir.
Bu durum Grand Mall ve Jaksonien tipi epilepsilere neden olabilir(5). Ayni zaman-
da, gérme alan defektleri ve mental gerilige yol agabilir (4). Bizim olgumuzda e-
pllep51 hikayesi olmamasina karsin EEG’de, sol hemisferin parieto-oksipital bs-
liimlerinde yavas dalgalar dikkati gekmekteydi.

Kutandz angiom, Flammeus nevus olarak bilinir ve intrakranial lezyonla
ayni tarafta, 5. kafa giftinin 1. veya 2. ayrilma sahasini tutar. Lezyon kapak
derisini hemen her zaman tutar. Palpebral veya bulber konjonktivay da tutabilir.
Tutulmus tarafin fasial hemihipertrofisi seyrek degildir(4,5). Olgumuzda yiiziin
sag yarisinda, gdz kapaklarini da icine‘alan ve yanagin orta kismina kadar uzanan
Flammeus nevus mevcuttu.

Konjonktival ve episkleral damarlar dilate ve kivrimli goruleblhr Heterok-
romia iridis vardir ve atake olmug koroidea, koroideal hemangioma bagli olarak
daha koyu gériiliir 4,6). B '

Koroideal hemangiomlu bir goz, glokomlu veya glokomsuz olabilir. Tim
“uveanin diffiiz tutulmasi olabilir veya hemangiom lokalize kalabilir. Oftalmos-.
kopik’olarak, minimal derecede yiikselmis pigmente olmayan subretinal lezyonlar
goriiliir. Bu tiimérler, indirekt oftalmoskopla bile kolaylikla goriilebilir. Ipsﬂate-
ral bir koroideal hemanjiom, lokalize veya diffuz, koroideay: &rterek, fundusta
ketgap’a benzer goriiniim olustururlar ve sonunda ipsilateral glokoma yol agarlar.
Viziiel ssemptomlar, fovéanin kistoid dejenerasyonu veya eksiidatif retinal dekolman
ile meydana gelebilir(3,6). )
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Sendromun en Snemli bulgusu glokomdur. Bu bulgu da flammeus nevusla
aym taraftadir. Nadiren glokom bilateral olabilir. Hastalarin % 30’unda glokom
gelisir. Glokom 2 yasindan &nce (%] 60), konjenital glokomdaki gibi, buftalmus
ve kamara agist malformasyonu ile gelisebilir. Geri kalan hastalarda (% 40),
glokom ge¢ ¢ocukluk ve erken yetiskinlik déneminde gelisir ve kronik agik agili
glokcma benzer (6,7). Glokomun patogenezi tam olarak bilinmemektedir. Akoz
hipersekresyonu ve aginin gelisimsel anomalilerinin yan1 sira, uveal damar ano-
malilerine bagli obstriiksiyon ve konjesyon da patogenezde ileri siiriilmiistiir(2).
Bizim olgumuzda da flammeus nevusla aym tarafta tedaviye dlrenglx glokom
mevcuttu.

Hastalarda, konviilzyonlar igin tedavi gerekir. Glokom i¢in de cerrahi girisim
. gerekebilir(4). Seckin cerrahi yontem siklodiyatermidir. Diger ameliyat tiirleri
bagarisizdir(1).

Sturge-Weber sendromunun az goriilen bir hastalik olmasi ve bizim vakamizin
bulgulariyla tipik bir Sturge-Weber sendromu olmasi nedeniyle yayinlamaya deger
bulduk.

SUMMARY :
(Key Words: Sturge-Weber Syndrome, Nevus flamméus, phakomatoses).
Sturge-Weber Syndrome in one case.

Sturge-Weber syndrome is characterised by nevus flammeus on one side of
the face following the distribution of V. cranial nerve. On the affected side there
is unilateral infantile glaucoma due to hemangioma of choroid. Radiographically,
calsification in the cerebral cortex is usually present. There is no effective treat-
ment, but cyclodiathermy can be used for controlling glaucoma.

In this article a case of Sturge-Weber syndrome was described.
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