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Giri§: Sinir sistemindeki vaskliler malformasyonlar sebebile or­
taya Q1kan norolojik semptomlar Qocukluk devrelerinde de goriilebi­
lirler. 

Serebral anjiyografinin bulunU§ ve uygulanmaga ba§lamasmdan 
sonra, QOcukladaki gizli (occult) vaskliler malformasyonlarm evvel­
ce zannedildigir.den daha fazla oranda norolojik belirti ve semptom­
lara sebep oldugu kamtlanml§tlr. 

Buna ilave olarak geli§mi§ noro§irtirjikal teknik, zorlu hipotan­
siyon ve hipotermi ile, progressif norolojik bozukluklara (defisit) ve 
kanama ile ani oltimlere sebebiyet veren bu gibi malformasyonlann 
daha enerjik bir §ekilde ara§tlrllmas1 ve tedavisi iQin olanaklar sag­
lanabilmi§tir. 

Beyindeki konjenital vaskliler malformasyonlar iki kategoriye 
aynhrlar : 

I- Anjiyomalar 

II- Arteryel anevrizmalar 

1- Anjiyomalar: Anjiyomalar beynin iQinde, d1§ ytizlinde veya 
menekslerde yerle§mi§ anormal damar ktimeleridir. Bunlar deride ve 
retinadaki vasktiler malformasyonlarla beraber olurlar veya olmaz­
lar. Anjiyomalar 4 e aynhrlar: 

a) Arteryel 
b) Venoz 
c) Kapiller 
d) Arteryovenoz 

Maamafih, bir kaQ istisna d1§mda, btitlin bu tiplerde klinik semp­
tom, belirti ve sendromlar btiylik bir benzerlik gosterirler. Olu§lan iti­
barile, konjenital (dogu§tan) ve developmental (geli§imsel) olan bu 
vaskliler malformasyonlar, ileri Qocukluk ve olgunluk Ya§ devreleri-

( • ) :;!i§li Qocuk H astanesi Asabiye Mtitehass1s1 
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ne gelindiginde, ancak yeteri kadar bir bliytikltige vardtklarm da ya­
hut hipertansiyon ve arteroskleroz gibi diger sistemik faktorlerin or­
taya ~tkmast halinde klinik araz verirler. Lokal irritasyon ve tazyik 
etkilere veya beyin i~inde veya menenkslere yapbgt kanamalarla 
lokal serebrallezyon husultine sebep olurlar. 

Anjiyomalar nadir olarak gorlillirler. Jefferson Medical Colle­
ge'de 21 ytl i~inde yaptlan beyin seksiyonlarma gore, Telangiectasis 
0.4 %, Kavernoz hemanjiyom 0.02 %, Arteryo-Venoz malformasyon 
0.03 o/o olarak hulunmu§tur. 

Courville) 40 000 otopsi i~inde, Telagiectasis 40 (0.1 o/o), Venoz 
varis 7, Venoz veya Arteryo-Venoz Anjiyoma 7 olarak saptanmt§br. 

Jefferson Medical College'de Mutlu ve arkada§lan, Walton, Rus­
sell ve GreanfieJd tarafmdan yaptlan <;ah§malarla, vasktiler malfor­
masyonlarm, beyin kanamalart arasmda o/o 2 ile 6 nisbetinde yer tut­
tugu saptanmt§br. 

Sturge - Weber sendromu (Sturge - Weber - Dimitbi) Krabbe -
Weber Dimitri) Encephala - Trigeminal Angiomatosis) 

Menengial ve fasyal damarlarm geli§imsel kusuru ile karakteri­
ze olup olduk<;a nadir gortilen bir hastahkbr. Son ytllarda, Alexandr 
ve Norman ve de Ro~zin ve arkada§lan tarafmdan birer monograf 
yaymlanmt§br. 

Lezyonun ~natomopatolojik goriiniimii §oyledir: Belirli bir bol­
gede, beyin korteksinde atrofi ve bu sahamn listiinde pial venoz anji­
yomatozis mevcuttur. Ylizde, trigeminus sinirinin list iki dah sahast­
m i§gal eden ve genellikle unilateral, Porto §arabt renginde nevUs 
mevcuttur. Bu sebeple, Ensephalofacial Angiomatosw olarak tarif 
edilmi§tir. 

Alexandr ve Norman'a gore, bu yaptlart olu§turan damarlar, 
kli<;lik, ince duvarh ve diametrleri 1500 mikron'un listiine <;tk­
mayan damarlardtr. Bunlarm iizerinde de giriform kalsifikasyon te­
§ekkill etmi§tir. Bunlar grafide, (rail-road-track) §eklinde goriiliir­
ler. Kalsiyum birikimleri perivasktiler yerle§im gosterirler ve genel­
likle beyin dokusundan ayrt ve serbesttirler. Beynin genel yaptst i<;in­
de daha ziyade oksipital ve ktsmen de paryetal bolgelerde yerle§im 
gosterirler. 

Vaka: H.K. Erkek, 5 ya§mda, Protokol No. 4541/100 
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Annesinin ifadesine gore, sag list ve alt ekstremitedeki hareket 
ve kuvvet azalmasmdan, zihni durgunluktan §ikayetle 8.4.1974 tari­
hinde tetkik ve tedavi edilmek lizere Klinigimize yatmlml§hr. 

1,5 ay evvel bah<;ede oynarken aniden yere dli§mli§ ve 10-15 da­
kika kadar kendini bilmemi§. Hastaneye yatmlmadan 2 gtin evvel de 
yine bah<;ede oynarken tekrar dli§mU§. Bu sefer daha <;abuk kendine 
gelmesine ragmen, annesi <;ocugun sag kol ve bacagm1 eskisi gibi ha­
reket ettiremedigini farketmi§. 

Anne ve baba sag ve saghkh. bnemli bir hastahk ge~irmemi§ler. 

Hastada <;oc:ukluk hastahklarmdan ba§ka bir hastahk ge<;irme-

Genel durumuna baklld1gmda, hastanm yliztinUn gogunlukla sag 
ve k1smen de sol tarafm1 igine alan ve sagh deriye de yaYJlan koyu k1r­
m1z1 renkte ne-;lis dikkati <;ekiyor. Annesi bunun gocugun dogumun­
dan beri var oldugunu ifade etmektedir. 
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Sinir sistemi muayenesinde, sag list ve alt ekstremitede, A.V.H. 
% 40 azalml§. Adale kuvvetleri de ( ++) bulunmll§tur. Aym tarafta 
V.K.R. hiperaktiftir. Babinski sagda mtisbettir. Konll§mada hafif di­
zartri, anlamada hafif gii~ltik, laka.ydi §eklinde de entellekttiel yap1da 
gerileme saptanml§tlr. 

Radyolojik ve kan tetkikleri : Kafa grafisi normal. 

Hb.% 70 
Eritrosit 3 500 000 
Lokosit 7 200 
Sedim. 7-20-45 

Cildiye muayenesi : Sturge- Weber- Krabbe sendromu. Cilt ara­
Zl olan teleanjiyektazik NevUs tesbit edildi. 

Fundus muayenesi (11/4/1974) Solda ba§lang1~ durumunda staz 
pap iller 

(29/ 4/1974) Her iki papilla hafif flu. 
(13/4/1974) Fundus normal, Glokom yok. 

Hasta yattlgmm ertesi gtinU. (9/ 4/1974) te sag list ve alt ekstre­
mitede myoklonik kotraksiyonlarla belirlenen uzun stireli ve tam §U­
ur kayb1 yapmayan fokal kortikal bir epileptik konvtilziyon ge~irmi§­

tir. Kriz ancak I.V. Diazem ile kontrol altma almabilmi§tir. Krizi mU.­
teakip sag list ve alt ekstremitede tam bir paralizinin yerle§tigi gortil­
mti§ttir. (Yukarda belirtilen fundus tetkikleri bu krizden sonra yapll­
ml§tlr.) 

Bundan sonra hasta Maliasin 25 ( 4X1) ve Epdantoin Simple 
(3X1/2) tedavisine almml§tlr. Krizler durmll§ ve bir daha tekrarla­
maml§tlr. Yalmz sag tarafmdaki hemiparazi ~ok yava§ bir §ekilde iyi­
le§me gostermi§tir. 

E.E.G. Raporu: Unipolar derivasyonda amplitu.dleri 100 misli 
volta varan 10/sec. frekansh, istikrars1z alfa ritminden te§ekkill et­
mi§ bir temel aktivite tesbit edilmi§, aynca yaygm beta ritmi hakimi­
yeti dikkati ~ekmi§tir. 

Bipolar derivasyonlarda temel aktivitede bir degi§iklik olmaml§, 
ancak sol hemisferin on yansmda bioelektrik faaliyetin sag hemisfe­
re nazaran ~ok daha dli§lik amplittidlerde tanzim edilmi§ oldugu go­
rillmti§tlir. 
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Hipervan tilasyon ya ptmlmami§tlr. 

Netice: Hafif derecede yaygm bir kortikal irritasyon hali ile, sol 
hemisferin on yansmda biolektrik faaliyetin depresyon ve dezorga­
nizasyonuna delalet etmektedir. 

Anjiyografi: Direkt ponksiyonla sol karotise girilerek 3X10 Uro­
vision enjeksiyonu ile 3AP 3 Lat., ve 3 te «Cros Compression'lu» AP 
grafi ile serebral sirkti.lasyon incelendi. 

Derin venler (Vena galeni Magna, Vena cerebri interna, Thala­
mastriat ven) normal gortintimde degildi. Torttie, dilate (anevrizma­
tik dilatasyon) gortintimtindeydiler. Bu ana venlere ve stiperfisiyal 
orta serebralvenlere dokti.len kti~tik ve geni§lemi§ patolojik venler 
~evrede se~ilmektedir. 

Netice: bzellikle venoz fazda ve derin venler civarmda anomaliler. 
(Venoz Hemanjiyem) 

Tartt§ma 

Literattirde belirtilmi§ olan klinik gortintim ile karakterize olan 
sendromun muhtelif varyasyonlan ve frtist formlar1 olabilir. 

Biz de vakamiZI ciltteki teleanjiyomatik belirtilerin bilateral olu­
§U, sa~h deriye yaYJlmasi, direkt kafa grafisinde tipik rail-road ima­
jmm gorti.lmemesi nedenlerile Sturge - Weber sendromunun bir var­
yasyonu olarak tammlad1k. 

Sturge - Weber Sendromunun cilt belirtileri di§mdaki diger kli­
nik belirtisi de kontrlateral spastik hemiparazi ve fokal kortikal epi­
leptik krizlerdir. Bunlara ilave olarak, Mental gerilik ve Glokom'u da 
soyleyebiliriz. Bu hemiparazi, ya epileptik krizden sonra gortilen 
TODD paralizi §eklindedir, ya da devamhhk gosteren bir hemiparazi 
§eklinde olabilir. 

Vasktiler malformasyonlarm, hem beyinde ve hem de deride olu­
§U, her ikisinin de ektoderm orijimli olu§undan ileri gelir. Fakat he­
rediter veya familyal bir ozellik kamtlanamami§br. 

Hastahgm prognozu bak1mmdan iyimser gorli§ler mevcuttur. 
Konvti.lziyonlar onlenebildigi takdirde, hastada sadece baz1 norolojik 
defisitler (hemiparezi ve hemianopsi gibi) kalabilir. Genellikle gorti­
len mental kusur baz1 vakalarda, bilhassa kovtilziyonlan kontrol al­
tma ahnmayan vakalarda artma gosterebilir. 
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Baz1 vakalarda da ylizde bulunan anjiyomatik nevlisler, govde 
ile list ve alt ekstremitelerde de gori.ilebilirler. Bu durumda, medulla 
spinalisde de vaskliler malform.asyonlar mevcut olabilir. Bunlarm ka­
nama veya infarkt'ma bagh sensorimotor paraliziler ortaya Qikabilir. 

Beyindeki vaskliier malformasyonlar, genellikle cerrahi yolla te­
davi edilemeyecek kadar yaygm olurlar. bnemli olan fokal kortikal 
irritasyona bagh konvlilziyonlan kontrol altma alabilmektir. Krizle­
rin durdurulamad1g1 vakalarda Hemisferektemi tavsiye edilir. Rad­
yasyon tedavisi tavsiye edilmi§, fakat belirli bir yarar saptanamatni§­
hr. 

Ozet 

Bir Sturge- Weber Sendromu Varyasyonu vakas1 sunulmu§tur. 

Summary 

A case of variation of Sturge - Weber Syndrom is presented. 
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