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SUMMARY
Sturge-Weber Syndrome

A case of SWS is presented here in a five-year-old female
with, facial hemangiomata, glaucome, seizures, cerebral cal-
cification, cerebral cortical atrophy.

The aim of this presentation is to emphasize the need of being
kept in mind SWS which is rarely seen in patients with facial
hemangiomata, glaucome, seizures, cerebral calcification,
cerebral cortical atrophy.
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Sturge Weber Sendromu (SWS), 50.000 dogumda bir
goriilen, trigeminal sinirin ilk boliimii ile innerve edilen
derinin en az bir kismini i¢ine alan, fasiyal hemanjiyom,
konviilsiyon, intrakraniyal kalsifikasyonlar, kontrlateral
hemiparezi ve ipsilateral vaskiiler anomaliler ile karak-
terize sporadik dogumsal bir bozukluktur (1-3). Konviil-
siyonlar, hastalarin biiyiik bir kisminda hayatin ilk yili
icinde ortaya ¢cikmaktadir .

OLGU

Bes yasindaki kiz olgu, havale sikayeti ile getirildi. Havalesi-
nin, sag kol ve sag bacaga lokalize ve cogu zaman iki-ii¢ daki-
ka siirdtigii ifade edildi. Hastanin dort aylikken ilk defa havale
gecirdigi, ismini bilmedikleri bir havale ilaci baglandig: ve da-
ha sonra havalesinin olmamasi gerekgesi ile aile tarafindan te-
daviye devam edilmedigi 6grenildi. Dort yildir havale gegir-
medigi ifade edilen hasta, son 15 giindiir havale gegirme si-
kayeti ile servisimize getirildi. Prenatal ve natal 6zelligi
olmadig1, anne ve baba arasinda akarabaligin bulunmadig 68-
renildi.

Fizik muayenede vital bulgular stabil, boy, viicut agirligi ve
bas ¢evresi 25-50 persentillerde idi. Yiiziin sol yarisindan
fazlasim kaplayan ve viicudun sol tarafinda daha fazla olmak
lizere tlim viicutta yaygin hemanjiyomlar, yiiziin sol tarafinda

Sekil 1. Hastanin genel goriiniimii: Yiiziin sol yarisindan fazlasini
kaplayan hemanjiyom ve yiiziin sol tarafinda hipertrofi.

Sekil 2. BT: Sol serebral hemisferde atrofi, sol frontoparyetal
bolgede kalsifikasyon alanlari.

hipertrofi, sagda hemiparezi ve sol gozde glokom mevcuttu.

Laboratuvar incelemelerinde rutin kan ve idrar tetkiki,

Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatri, Prof. Dr.*; Uz. Dr.**; Aragt. Gorev.***

117



karaciger ve bobrek fonksiyon testleri normaldi. Kranial gra-
filerde sol frontoparyetal bolgede cift kontur ve kivriml kalsi-
fikasyon, bilgisayarli beyin tomografisinde (BT) sol serebral
hemisferde atrofi, sol frontoparyetal bolgede kalsifikasyon
alanlari, kranial manyetik rezonans (MR) tetkikinde sol he-
misferde leptomeningeal anjiyoma, sol fronto paryetal kon-
veksite diizeyinde daha belirgin olmak iizere kortikal yerle-
simli gyriform kalsifikasyonla uyumlu T1 ve T2 agirliklil seri-
lerde anintens lineeer sinyal degisiklikleri saptandi.

Olguya, fizik muayene, klinik ve radyolojik bulgularla Sturge-
Weber sendromu tanis1 konuldu. Antiepileptik tedavi olarak
sodyum valproat baglanan olguda konviilziyonlarin kontrol
altina alinamamasi1 nedeniyle vigabatrin tedavisi eklenerek
izleme alindi.

TARTISMA

Hemanjiyomlar, kan damarlarinin malformasyonu ile
ortaya cikarlar. SWS’da asil patoloji, derinin, meninks-
lerin, koroid pleksusun anjiyomudur. Fasial hemanji-
yom, genellikle tek taraflidir, fakat bilateral de olabilir.
Meningeal anjiyomlar en sik oksipital bolgede, sonra
sirast ile paryetal, temporal, frontal bolgede goriiliir.
Etkilenen bolgede kan akiminin yavaglamasi korteksin
atrofisine, kalsifikasyon, nobetlerin klinik olarak goz-
lemine, mental retardasyona ve kontrlateral hemipare-
ziye neden olur @45, Olgumuzda da literatiirle uyumlu
olarak tek tarafli (yiiziin sol yarisinda) fasiyal hemanji-
yom olup, konviilsiyonlar1 viicudun sag yarisina lokali-
ze ve tonik klonik vasifta idi. Ayrica, bu konviilsiyonlar
bir siire tekli antikonviilsanla kontrol altina alinmasina
ragmen, ilerleyen zamanda kontrol altina alinamamis ve
ikili kombine tedaviye gecilmistir.

SWS’da fasiyal hemanjiyom ile nobetlerin siddeti
arasinda korelasyon yoktur (2:0), Fasiyal hemanjiyomu
olmadan da SWS tanisi alan bir olgu bildirilmistir ©).
Ayrica bir calismada SWS olmadan da fasiyal heman-
jiyom olabilecegi gosterilmistir (7).

SWS’da % 40 olguda fundal koroidal anjiyomlar gorii-
liir ®. Yine, % 30 olguda fasiyal anjiyom tarafinda kon-
jenital veya akkiz glokom vardir. Glokom daha 6nceki
caligmalarda % 48-60 arasinda bildirilmistir (8.9,
Glokom % 72 olguda ilk bes yilda ortaya ¢ikar ®). Aci
anomalili gozlerde geniotomi basarilidir ©. Olgumuzda
da g6z muayenesinde glokom saptanarak ilac tedavisine
baglandi.
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SWS’nin radyolojik bulgular1 arasinda serebral atrofi,
beyinde kalsifikasyonlar, koroid pleksusta belirginles-
me, lateral ventrikiillerde genigleme ve vendz anor-
mallikler sayilabilir (1,2.7.10),

SWS’da tedavi yaklasimlari pediatrist, oftalmolog,
norolog, ortopedist ve psikiyatrist tarafindan uygula-
nan, multidisipliner yaklagimdir 4. Prognozu, gecirilen
nobetlerin siklig1 ve siddeti belirlediginden dolay1, on-
celikle nobetler tedavi edilmelidir. Daha 6nce yaynla-
nan 52 ve 171 olgulu SWS serilerinde, hastalarin % 83
ve % 80’inde ndbet gozlenmis ve tedavide valproik asit,
fenitoin, fenobarbital, karbamazepin kullanilmis, nébet-
lerin ancak % 43’ii kontrol altina alinmistir 8.9). Kontrol
altina alinamayan nobetlerde vigabatrin kullaniminin
yararli olacag ifade edilmektedir (1. Olgumuzda da Na
valproat tedavisi ile kontrol altina alinamayan koviilsi-
yonlar ilave vigabatrin kullanimi ile kontrol alina alin-
muigtir.

Bu yazida, konviilsiyon ile getirilen olgulara hemanji-
yomda eslik ediyorsa, ayirict tanida Sturge Weber send-
romunun da diisiiniilmesi gerektigi, inat¢1 durdurula-
mayan konviilsiyonlarla karsilasilabilecegi vurgulandi.
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