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OZET

Sturge-Weber sendromu, nervus trigeminusun nervus oftal-
mikus ve nervus maksillaris dallarimin inerve ettigi yiiz bol-
gesinde konjenital porto sarabi renginde anjiom ve yine ayni
tarafta leptomeningeal anjiyomun birlikte oldugu sporadik
norokutanoz bir bozukluktur. Norolojik olarak mental retar-
dasyon, hemiparezi, hemiatrofi, homonim hemianopsi, glo-
kom ve konvulsiyonlar sendroma eglik edilebilir. Sturge-
Weber sendromunda erken donemde nobetler goriildiigiinde,
hemiparezinin erken donemde gelistigi, nobetlerin direncli
olabildigi ve mental motor retardasyonun ilerleyici oldugu
bilinmektedir. Son zamanlarda bu olgulara erken cerrahi
miidahale yapilmast onerilmektedir. Bu makalede epileptik
cerrahi uygulanan bir olgu ile cerrahi miidahele uygulan-
madan yalmizca antiepileptik ilag kullanarak izlenen diger
bir Sturge-Weber sendromu tamili olguda, Sturge-Weber
sendromunda antiepileptik tedaviye yaklagimint ve erken
donemde konvulsiyonlart baglayan Sturge-Weber sendromu
tanult olgularda epilepsi cerrahisinin onemini vurguladik.

Anahtar kelimeler: cocuk, epilepsi, epileptik cerrahi,
Sturge-Weber sendromu

SUMMARY

The Sturge-Weber syndrome, is a neurocutaneous disorder
with angiomas involving the leptomeninges and skin of the
face, typically on the ophthalmic and maxillary distributi-
ons of the trigeminal nerve. The neurologic manifestations
include seizures, focal deficits, such as hemiparesis and
hemianopsia and developmental disorders, including deve-
lopmental delay, learning disorders, and mental retardati-
on. In Sturge-Weber syndrome when the seizures accom-
pany the clinical picture in the early period, the occurrence
of earlier hemiparesis, resistant hemiparesis and progressi-
ve motor mental retardation is well-established. Recently,
surgical intervention has been proposed as a treatment
option in this cases. In this study we compared the outco-
mes of two Sturge- Weber patients. One of them underwent
specific epileptic surgery, and the other used only antiepi-
leptic drugs. We emphasized the importance of epileptic
surgery as a therapeutic approach to Sturge-Weber patients
who had early onset convulsions.

Key words: child, epilepsy, epileptic surgery, Sturge-Weber
syndrome

GIRIS

Ensefalofasiyal anjiomatozis, diger bilinen adiy-
la Sturge-Weber sendromu, nervus trigeminusun
nervus oftalmikus ve nervus maksillaris dallari-
nin inerve ettigi yiliz bolgesinde, konjenital porto
sarabi renginde anjiom ve yine ayni tarafta lep-
tomeningeal anjiyomun birlikte oldugu sporadik
norokutandz bir bozukluktur. Deri lezyonu
yaninda, mental retardasyon, hemiparezi, hemi-

atrofi, homonim hemianopsi, glokom ve konvul-
siyonlar sendroma eglik edilebilen diger klinik
bulgulardir. Hastalarin % 70-97’sinde konvulsi-
yonlar goriilmektedir (V. Sturge-Weber sendro-
munda prognozu cok belirgin sekilde etkileyebi-
lecegi icin epilepsi tedavisi temel tedavi yaklagi-
midir. Sturge-Weber sendromunda ozellikle
yasla ilintili olarak hastalarda farkli konvulsiyon
seyirlerinin miimkiin olabildigini, ancak antiepi-
leptik tedaviye direngli konvulsiyonlari olan
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Sturge-Weber sendromu tanili ¢cocuklarin erken
donemde epileptik cerrahi adayr hastalar olabi-
lecegini iki farkli olgumuzla vurguladik.

OLGU 1

Ik kez ii¢ bucuk aylikken uygulanan ag1 sonra-
sinda ortaya ¢ikan ve ii¢ kez tekrarlayip dort dk.
kadar siiren konvulsiyonlar1 olmasi {izerine
erkek stitcocuguklinigimize getirildi. Anamnezde
hastanin konvulsiyonlarinin ilk olarak gézlerde
sabit bakis seklinde oldugu, sonrasinda ise once
sag kolda baglayip, devaminda ise sol kol ve her
iki bacaga yayilim gosteren klonik atimlar sek-
linde oldugu 6grenildi. Konvulsiyon tetkik ama-
ctyla klinigimize yatirilan hastanin; fizik mua-
yenesi, ndromotor ve sosyal geligsimi, norolojik
muayenesi, goz muayenesi, kan sayimi, kan ve
beyin omurilik sivis1 (BOS) kiiltiirleri, serum ve
BOS biyokimyasal degerleri yasina uygun nor-
mal limitlerde bulunmustu. Yiiziin sol yarisinda
dudak iist kismindan baglayip ayni taraf sach
deriye uzanim gosteren hemanjiom gozlemlen-
di. Olgumuz takipli gebelikten, term olarak nor-
mal spontan dogum ile 3700 gr olarak dogan,
birinci dereceden akraba olan anne babanin ikin-
ci gebelikten ikinci canli ¢ocuguydu. Soygec-
miginde bir 6zellik tanimlanmiyordu.

Acil sartlarda ¢ekilen kraniyal bilgisayarli tomog-
rafide serebral 6dem saptandi. Kraniyal manyetik
rezonans goriintiileme (MRG) de sol serebral
hemisferde yaygin leptomeningeal anjiomatozise
bagl yogun kontrast tutulumu ve kortikal atrofik
degisiklikler gozlendi. Elektroen-sefalografisinde
(EEG) sol frontal bolge elektriksel aktivitesinde
baskilanma ve sol temporofrontal bolgede yavas
dalga aktivitesi izlendi (Sekil 1).

Hastanin konvulsiyonuna yonelik antikonviilsif
ve antiddem tedavi baglandi. Fenobarbital tedavi
almasina ragmen, gozlemimiz siiresince nobet-
leri aralikli olarak siiren hastanin tedavisinde
sirastyla iv. fenitoin ve midazolam infiizyonu
uygulandi. Hastaya; yiiziindeki porta sarab1 ren-
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Sekil 1. Struge-Weber sendromunda sol frontal bolgede elek-
triksel aktivitede baskilanma.

gindeki hemanjiyom, kraniyal manyetik rezo-
nans goriintiilemede sol hemisferde tespit edilen
yaygin leptomeningeal anjiomatozis ve yiizdeki
hemanjioma kontrlateral viicut yarisindaki tek-
rarlayan konvulsiyonlar1 nedeniyle Sturge-Weber
sendromu tanist kondu (Resim 1). Takibinde
nobetleri tekrarlamayan hasta oral fenobarbital
ve karbamazepin tedavisine gecilerek ayaktan
takip edilmek tiizere taburcu edildi.

Resim 1. Sturge-Weber sendromunda fasiyal anjiomatozis.

Hasta on ii¢ aylik oldugunda sag viicut yarisinda
tekrarlayan klonik konvulsiyonlari nedeniyle
menenjit 6n tanist ile yeniden klinigimize yati-
rild. Intravensz antibiyoterapi ve antikonvulzan
tedavi alan hastanin BOS kiiltiirii ve hemokiiltii-
riinde iireme tespit edilmedi. Konvulsiyonlari
ilag diizenlemesi ile kontrol altina alinan hasta
taburcu edildi.



I. Kafadar ve ark., Erken Epileptik Cerrahinin Hatirlanmast Gereken Nadir Bir Epilepsi Nedeni Sturge-Weber Sendromu: Olgu Sunumu

Hasta on dokuz aylik iken antiepileptik tedavi
almasina ragmen, yine viicudun sag tarafina
lokalize tonik klonik nobet gecirmesi ilizerine
tekrar klinigimize basvurdu. Hastanin yapilan
fizik muayenesinde sag elinde ince motor hare-
ketlerin olmadig1 tespit edildi. Denver gelisim
testinin kigisel sosyal ve dil boliimii sonuglari
yasina uygun olarak degerlendirildi. Servise
yatirilan hastanin antikonvulsif tedavisi tekrar
diizenlendi. Cekilen kranial MR anjiografide sol
serebral arter M2 segmenti dolumunun sag tara-
fa kiyasla zayif oldugu tespit edildi. G6z muaye-
nesi tekrarlanan hastada sol gézde megalokornea
ile glokom tespit edildi ve medikal tedavi 6neril-
di. Hastanin klinikte takibi sirasinda ailesi tara-
findan konvulsiyon olarak degerlendirilmeyen
stk hipomotor nobetlerin oldugu gézlendi. Bu
nobetler sirasinda hastanin gozleri sola deviye
olarak anlamsiz sekilde baktigi tespit edildi.

Hastanin anamnezinde karbamazepin, okskarba-
zepin, valproik asit, fenobarbital, fenitoin gibi
antiepileptik ilaclar1 tekli veya kombine kullan-
masina ragmen, konvulsiyonlarmin yeterince
kontrol altina alinamadig1 ve hastanin fizik mua-
yenesinde ilk bagvurularinda bulunmayan pare-
zisinin de gelistigi goriildii. Sturge-Weber send-
romunun progresif seyri aileye anlatilarak hasta
epileptik cerrahi yapilan bir merkeze yonlendiril-
di. Epileptik cerrahi olarak hemisferktomi uygu-
lanan hasta ameliyatindan takriben ii¢ yil sonra
yeniden degerlendirildi. Hastanin yapilan fizik
muayenesinde sag hemiparezisinin oldugu tespit
edildi. Hastanin kontrol EEG’lerinde sol fronto-
central bolgede elektriksel baskilanma haricinde
bir ozellik tespit edilmedi. Cekilen kraniyal
MR’inda frontotemporosentral bolgede paran-
kim defekti mevcuttu. Hasta operasyon sonrasin-
da halen okskarbazepin 20 mg/kg/giin/2 doz ve
fenobarbital 5 mg/kg/giin iki dozda kullanmak-
taydi. Hastanin operasyonu sonrasinda ii¢ yildan
nildi. Bes yas bir aylik olan ¢ocugun yapilan
Denver gelisim testinde kigisel sosyal gelisimi 4
yas, kaba motor gelisimi 3 yas 3 ay, ince motor

gelisimi 4 yasg, dil gelisimi 4 yas 10 ay olarak
tespit edildi, yonergeleri algilamakta basarili idi.

OLGU 2

Iki yaginda kiz hasta; cenede kilitlenme, dis
gicirdatmasi, bos bakma, sozel uyarilara yanit
vermeme, idrar ve gaita kagirma yakinmalari ile
bagvurdugu ve konvulsiyon tanisti ile tedavi edil-
digi saglik kurulusundan ileri tetkik amaciyla
cocuk noroloji iinitesine yOnlendirilmisti.
Hastanin ilk yakinmalar1 klinige basvurusundan
once kusmay1 takiben baglamigti. Ates ve ishal
yakinmasi olmayan hastanin ilk bagvurusunda
yapilan fizik muayenesinde genel durumu orta,
cevreye ilgisi az bulunmus ve sol alin ile yiiz
bolgesinde Porto sarabi renginde neviis tespit
edilmis. Yapilan hemogram ve biyokimya tet-
kiklerinde bir 6zellik saptanmamis. Cocuk noro-
loji tinitesinde degerlendirilen hastanin norolojik
muayenesi, goz muayenesi ve gelisimsel deger-
lendirilmesinde bir 6zellik tespit edilmedi, cocu-
gun sistem muayenelerinde ise sol alin ve yiiz
bolgesinde Porto sarabi rengindeki neviis hari-
cinde bir ozellik tespit edilmedi. Hastanin soy ve
0zgecmisinde bir 6zellik saptanmadi. Hastanin
cekilen EEG’sinde sol frontal bolgede diizensiz,
yasina gore yavas ve baskilanmig zemin aktivi-
tesi tespit edildi. Cekilen beyin MRG’de sol
lateral ventrikiil igerisinde koroid pleksusta asi-
metrik genigleme, genislemis derin mediiller
venler, kontrastli incelemelerde ise; sol frontal
ve daha az belirgin olmak {izere sol temporal
leptomeningeal yiizlerde anjiomlara ait giral
tarzda patolojik kontrast tutulumlari mevcuttu
(Resim 2). Serebral anjiografide; sag hemisferde
temporal ve oksipital lob disinda ven6z drenajin
tiimiiyle pial yiiz yerine mediiller venler aracilig1
ile ependimal yiize dogru oldugunu ve bu drena-
jin sag hemisferde derin venoz sistem {izerinden
Galenik sisteme dogru oldugunu gostermisti.
Sol hemisferde ise parietal bolgeyi drene eden
bir kortikal ven disinda herhangi bir normal kor-
tikal vendz yapi yoktu. Tanimlanan bulgular
Sturge-Weber sendromu ile uyumlu olarak sap-
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tanmigst1. Oral karbamazepin tedavisi 20 mg/kg/
giin/2 dozda baglanan hastanin iki yildir yapilan
takiplerinde bir kez iki saniye kadar siiren bos
gozlerle bakma haricinde konvulsiyonu veya
elektrofizyolojik/klinik bir kotiilesmesi tespit
edilmedi.

TARTISMA

1879 yilinda W. A Sturge tarafindan tanimlanan
ve F. P. Weber tarafindan intrakraniyal kalsifi-
kasyonlar1 radyolojik olarak gosterilen Sturge
Weber sendromu; yiiziin ve ipsilateral leptome-
ninksin anjiomu ve glokom ile karakterizedir V.
Inkomplet formlarida tanimlanan ve etiyolojisi
net olarak bilinmeyen Sturge-Weber sendromu-
nun goriilme sikligr 1: 20.000-50.000 olarak
bildirilmektedir @. Sturge-Weber sendromu tani-
I1 hastalarin % 70-97’sinde konvulsiyonlar
goriilmektedir . Bu konvulsiyonlarin % 62’sinin
bir yasina kadar, % 82’sinin ise dort yasina
kadar ortaya c¢iktigi kabul edilmektedir. Yapilan
calismalarda konvulsiyonlarin ortaya cikis yasi
ile tedavi bagarist arasinda yakin bir iligkinin
oldugu gosterilmistir. Konvulsiyonlar 0-11 ay
arasinda ortaya cikar ise; tedaviyle hastalarin
yalnizca % 15’1 tamamen konvulsiyonsuz ola-
bilmekte, hastalarin % 55’inde konvulsiyonlar
klinik olarak daha iyi seyretmekte, % 30’u ise
tedaviye direngli konvulsiyonlar gostermektedir.

Resim 2. iki numarah olgumuzun kraniyal MR goriintiilemes-
inde tesbit edilen genislemis derin mediiller venler.
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Bir-4 yag arasinda konvulsiyonu ortaya cikan
hastalarin tedaviyle % 37’°si konvulsiyonsuz ola-
bilmekte, % 38’inde konvulsiyonlar klinik ola-
rak daha iyi seyretmekte ve % 25’inde ise teda-
viye diren¢ goriilmektedir. Dort yagindan sonra
konvulsiyonu ortaya c¢ikan olgularda hastalarin
% 67’si tedaviyle konvulsiyonsuz olabilmekte,
% 33’tinde konvulsiyonlar klinik olarak daha iyi
seyretmekte ve direncli konvulsiyonlari olan
olgular goriilmemektedir @. Iki numarali olguda
iki yasinda konvulsiyonlar baglamis olup, ila¢
tedavisi ile su ana kadar ki izleminde klinik ola-
rak herhangi bir konvulsiyon goriilmemisgtir. Bir
numaralr olguda ise konvulsiyonlar bir yasinda
ortaya c¢ikmis olup, literatiir de bildirilen ilag
tedavisine direncli % 30’luk gruba girmektedir.
Hastalarda tekrarlayan konvulsiyon serilerini
takiben genellikle gii¢csiizliik olarak belirtilen
hemipareziler ortaya ¢ikmaktadir. Erken yaslar-
da konvulsiyonlar1 baglayan hastalarda sik gegi-
rilen konvulsiyonlar nedeniyle gelisimsel prog-
noz daha kotii olmaktadir. Konvulsiyonsuz olgu-
larin ise IQ degerleri normal olarak bulunmakta-
dir ¢4, Ogzellikle erken donem sik tekrarlayan
konvulsiyonlar1 olan olgularda mental retardas-
yon derecesi bu konvulsiyonlarin siddeti ile
iligkilidir ©. Yapilan ¢aligmalarda ortaya konan
konvulsiyonlarin ortaya cikis yasi ile tedavi
bagaris1 arasinda yakin bir iligkiyi destekler
sekilde iki numarali olguda hastanin iki yillik
izlemi boyunca sik tekrarlayan konvulsiyonu
olmadig1 gibi norogelisimsel bir gerilikte tespit
edilmemigtir. Buna karsin ilk olguda siit cocuk-
lugu doneminde baslayan konvulsiyonlar: ilag
tedavisi ile kontrol altina almak miimkiin olma-
dig1 gibi zaman igerisinde hastada parazi de
gelismisti. Literatiirde zor kontrol edilebilen
veya antiepileptik tedaviye direngli olgularda
erken donem epileptik cerrahi sonucunda iyi
sonuglar alindig1 bilinmektedir ©. Epileptik cer-
rahide hemisferektomi, kallosotomi veya korti-
kal rezeksiyon gibi farkli cerrahi yontemler
uygulanmaktadir . Sekiz ay ile 34 yag arasinda
tedaviye direncli epilepsisi nedeni ile opere edi-
len 20 Sturge-Weber sendromlu olgunin izlen-



I. Kafadar ve ark., Erken Epileptik Cerrahinin Hatirlanmast Gereken Nadir Bir Epilepsi Nedeni Sturge-Weber Sendromu: Olgu Sunumu

mesinde nerdeyse tamaminin bu epileptik giri-
simden yarar gordiigi tespit edilmistir 7. Ayn1
calismada 20 hastanin 13’iiniin tamamen kon-
vulsiyonlarinin ortadan kalktigi ve operasyon
geciren hicbir hastanin biligsel fonksiyonlarinda
kotiilesme tespit edilmedigi bildirilmistir . Bu
calismay1 destekler bir sekilde yapilan bagka
calismalarda da, erken donemde epileptik cerra-
hi uygulanan olgularin % 65’inin konvulsiyon-
larinin olmadigi, mental durumunda kotiilesme
olmadigi bildirilmektedir ®. Bu nedenledir ki
“katastrophal” olarak tanimlanan agir epileptik
nobet geciren ¢ocuk olgularda gelisim geriligi
veya gelisim duraklamasi giiphesi varsa erken
donemde epilepsi cerrrahisi Onerilmektedir ©.
Bizim bir numarali olgumuzda da operasyonun
tizerinden li¢ yil gectigi ve verilen yonergeleri
algilamakta basarili oldugu tespit edildi. Kisisel
sosyal, dil ve ince motor gelisiminde ¢ok belir-
gin bir gerilik gézlemlenmedi. Cocuk beyninin
fonksiyonel plastisitesi ve psikososyal faktorler-
de erken donem epilepsi cerrahi planlanmasinda
onemli rol oynamaktadir ©. Cerrahi tedavinin
nobetler iizerindeki olumlu etkisi genel olarak
kabul goren ve vurgulanan bir goriis olmasina
ragmen, hasta se¢imi ve cerrahinin zamani konu-
sunda ise farkli goriisler bulunmaktadir 9.
Ancak, tek hemisfer patolojisinin oldugu olgu-
larda hemisferektomi 6nerilmektedir ', Bununla
birlikte ipsilateral leptomeninks anjiomuna kont-
raleteral serebral bolgelerden kaynaklanan epi-
leptik odaklart olan olgularda bildirilmigtir 2.
Giiniimiizde kabul goren yaklasim; medikal
tedaviye direngli konvulsiyonlar1 olan Sturge-
Weber sendromlu olgularda lobektomi veya
hemisferektomi gibi cerrahi miidahele endikas-
yonun oldugudur ¥,

Bir numarali olgumizda hasta ailesini bilgilen-
dirmemize ragmen, hastaligin baslangicinda
cocuklarini saglikli olarak gordiikleri i¢in epi-
leptik cerrahi i¢in ikna edilemediler. Ancak,
hastanin konvulsiyonlarinin direncli hale gelme-
si ve hemiparezisinin ortaya ¢ikmasi sonucunda
aileyi ikna edebilmek miimkiin olabilmisti.

Epileptik cerrahi merkezine yonlendirilen hasta
ameliyatdan ii¢ y1l sonra yeniden degerlendiril-
di. Hastanin yapilan fizik muayenesinde sag
hemiparezisinin oldugu gozlemlendi. Hastanin
kontrol EEG’lerinde sol frontocentral bolgede
elektriksel baskilanma haricinde bir 6zellik tes-
pit edilmedi. Hasta operasyon sonrasinda oks-
karbazepin 20 mg/kg/giin/2 doz ve fenobarbital
5 mg/kg/giin iki dozda kullaniyordu. Hastanin
operasyonu takiben herhangi bir konvulsiyon
yonergeleri algimakta basarili idi. Denver geli-
sim testinde kisisel sosyal, dil ve ince motor
gelisiminde cok belirgin bir gerilik tespit edil-
medi.

Giinlimiizde antiepileptik tedaviye direngli ve/
veya gelisim duraklamasi siiphesi olan Sturge-
Weber sendromu olgularinda bile epileptik cer-
rahinin erken cocukluk doneminde diisiiniilme-
digini veya ailelerin ilk baglarda goéreceli olarak
saglikli olan ¢ocuklaria epileptik cerrahi giri-
sim uygulanmasi konusunda ikna edilemedigini
glinliik hasta pratigimizde gorebilmekteyiz.
Sturge-Weber sendromunda konvulsiyonlarin
ortaya cikis yast ile tedavi basarisi arasinda
yakin bir iligkinin oldugunu ve 6zellikle Sturge
Weber sendromu tanili direncli konvulsiyonlari
olan olgularda erken cocukluk ¢caginda epileptik
cerrahi tedavi ile nobetsizlik saglanabilecegini
ve bu hastalarda gelisebilecek olan mental ve
motor geriligin azaltilabilecegini g6z 6niine ala-
rak bu tarz olgularin bu bakis agistyla da deger-
lendirilmesi gerektigini iki ayr1 olgumuzla vur-
guladik.
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