BiR STURGE - WEBER SENDROMU VARYASYONU
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Girig: Sinir sistemindeki vaskiiler malformasyonlar sebebile or-
taya cikan nérolojik semptomlar cocukluk devrelerinde de goriilebi-
lirler.

Serebral anjiyografinin bulunus ve uygulanmaga baslamasindan
sonra, ¢ocuklardaki gizli (occult) vaskiiler malformasyonlarin evvel-
ce zannedildiginden daha fazla oranda ndrolojik belirti ve semptom-
lara sebep oldugu kanitlanmigtir.

Buna ildve olarak gelismis norogiriirjikal teknik, zorlu hipotan-
siyon ve hipotermi ile, progressif norolojik bozukluklara (defisit) ve
kanama ile ani oliimlere sebebiyet veren bu gibi malformasyonlarin
daha enerjik bir sekilde arastirilmasi ve tedavisi i¢in olanaklar sag-
lanabilmistir.

Beyindeki konjenital vaskiiler malformasyonlar iki kategoriye
ayrilirlar:

I — Anjiyomalar
IT — Arteryel anevrizmalar

1 — Anjiyomalar: Anjiyomalar beynin icinde, dig yiiziinde veya
menekslerde yerlesmis anormal damar kiimeleridir. Bunlar deride ve
retinadaki vaskiiler malformasyonlarla beraber olurlar veya olmaz-
lar. Anjiyomalar 4 e ayrilirlar:

a) Arteryel

b) Venoz

c) Kapiller

d) Arteryovenoz

Maamafih, bir kag istisna disinda, biitiin bu tiplerde klinik semp-
tom, belirti ve sendromlar bilyiik bir benzerlik gosterirler. Oluslari iti-
barile, konjenital (dogustan) ve developmental (gelisimsel) olan bu
vaskiiler malformasyonlar, ileri cocukluk ve olgunluk yas devreleri-

(*) Sigli Cocuk Hastanesi Asabiye Miitehassisi
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ne gelindiginde, ancak yeteri kadar bir bityiiklige vardiklarin da ya-
hut hipertansiyon ve arteroskleroz gibi diger sistemik faktérlerin or-
taya cikmasi halinde klinik araz verirler. Lokal irritasyon ve tazyik
etkilere veya beyin icinde veya menenkslere yaptigi kanamalarla
lokal serebral lezyon husuliine sebep olurlar.

Anjiyomalar nadir olarak goriiliirler. Jefferson Medical Colle-
ge'de 21 yil iginde yapilan beyin seksiyvonlarina gore, Telangiectasis
0.4 %, Kavernoz hemanjiyom 0.02 %, Arteryo-Venéz malformasyon
0.03 % olarak hulunmustur.

Courville, 40 000 otopsi icinde, Telagiectasis 40 (0.1 %), Venoz
varis 7, Venoz veya Arteryo-Vendz Anjiyoma 7 olarak saptanmistir.

Jefferson Medical College’de Mutlu ve arkadaglar:, Walton, Rus-
gell ve Greanfield tarafindan yapilan caligmalarla, vaskiiler malfor-
masyonlarin, beyin kanamalar1 arasinda % 2 ile 6 nisbetinde yer tut-
tugu saptanmistir,

Sturge - Weber sendromu (Sturge - Weber - Dimithi, Krabbe -
Weber Dimitri, Encephalo - Trigeminal Angiomatosis)

Menengial ve fasyal damarlarin gelisimsel kusuru ile karakteri-
ze olup oldukca nadir goriilen bir hastaliktir. Son yillarda, Alexandr
ve Norman ve de Rowin ve arkadaglar tarafindan birer monograf
vayinlanmigtir.

Lezyonun anatomopatolojik goriiniimii goyledir: Belirli bir bol-
gede, beyin korteksinde atrofi ve bu sahanin iistiinde pial venoz anji-
yvomatozis meveuttur, Yiizde, trigeminus sinirinin st iki dali sahasi-
nm iggal eden ve genellikle unilateral, Porto saralb1 renginde neviis
mevcuttur. Bu sebeple, Ensephalofacial Angiomatosis olarak tarif
edilmistir.

Alexandr ve Norman’a gore, bu yapilar1 olusturan damarlar,
kiiciik, ince duvarli ve diametrleri 1500 mikron'un iistiine cik-
mayan damarlardir. Bunlarin {izerinde de giriform kalsifikasyon te-
sekkiil etmistir. Bunlar grafide, (rail-road-track) seklinde goriiliir-
ler. Kalgiyum birikimleri perivaskiiler yerlesim gosterirler ve genel-
likle beyin dokusundan ayr1 ve serbesttirler. Beynin genel yapisi icin-
de daha ziyade oksipital ve kismen de paryetal bolgelerde yerlesim
gosterirler.

Vaka: H.K. Erkek, 5 yasinda, Protokol No. 4541/100



Annesinin ifadesine gore, sag iist ve alt ekstremitedeki hareket
ve kuvvet azalmasindan, zihni durgunluktan sikdyetle 8.4.1974 tari-
hinde tetkik ve tedavi edilmek tizere Klinigimize yatirilmistir.

1,5 ay evvel bahcede oynarken aniden yere diigmiis ve 10-15 da-
kika kadar kendini bilmemis. Hastaneye yatirilmadan 2 giin evvel de
yine bahcede oynarken tekrar diismiis. Bu sefer daha cabuk kendine
gelmesine ragmen, annesi cocugun sag kol ve bacagini eskisi gibi ha-
reket ettiremedigini farketmis.

Anne ve baba sag ve saglikli. Onemli bir hastalik gecirmemisler.

Hastada cocukluk hastaliklarindan bagka bir hastalik gecirme-
mis.

Genel durumuna bakildiginda, hastanin yiiziiniin cogunlukla sag
ve kismen de sol tarafini icine alan ve sach deriye de yayilan koyu kir-
miz1 renkte neviis dikkati ¢ekiyor. Annesi bunun c¢ocugun dogumun-
dan beri var oldugunu ifade etmektedir.
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Sinir sistemi muayenesinde, sag iist ve alt ekstremitede, A.V.H.
% 40 azalmis. Adale kuvvetleri de (4--) bulunmustur. Ayni tarafta
V.K.R. hiperaktiftir. Babinski sagda miisbettir. Konugmada hafif di-
zartri, anlamada hafif glicliik, lakaydi seklinde de entellektiiel yapida
gerileme saptanmigstir.

Radyolojik ve kan tetkikleri : Kafa grafisi normal.

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

Cildiye muayenesi : Sturge - Weber - Krabbe sendromu. Cilt ara-
z1 olan teleanjiyektazik Neviis tesbit edildi.

Fundus muayenesi (11/4/1974) Solda baslangic durumunda staz
papiller

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

Hasta yattiginin ertesi giinii (9/4/1974) te sag iist ve alt ekstre-
mitede myoklonik kotraksiyonlarla kelirlenen uzun siireli ve tam su-
ur kaybi yapmayan fokal kortikal bir epileptik konviilziyon geg¢irmig-
tir. Kriz ancak I.V. Diazem ile kontrol altina alinabilmisgtir. Krizi mii-
teakip sag iist ve alt ekstremitede tam bir paralizinin yerlestigi goriil-
milgtiir. (Yukarda belirtilen fundus tetkikleri bu krizden sonra yapil-
mistir.)

Bundan sonra hasta Maliasin 25 (4X1) ve Epdantoin Simple
(3X1/2) tedavisine alinmigtir. Krizler durmug ve bir daha tekrarla-
mamigtir. Yalniz sag tarafindaki hemiparazi cok yavag bir sekilde iyi-
lesme gostermistir.

E.E.G. Raporu: Unipolar derivasyonda amplitiidleri 100 misli
volta varan 10/sec. frekansl, istikrarsiz alfa ritminden tegekkiil et-
mis bir temel aktivite tesbit edilmig, ayrica yaygin beta ritmi hakimi-
yeti dikkati ¢ekmigtir.

Bipolar derivasyonlarda temel aktivitede bir degisiklik olmamisg,
ancak sol hemisferin 6n yarisinda bicelektrik faaliyetin sag hemisfe-
re nazaran cok daha diisiik amplitiidlerde tanzim edilmis oldugu go-
riilmiistiir.
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Hipervantilasyon yaptirilmamagtir.

Netice: Hafif derecede yaygin bir kortikal irritasyon hali ile, sol
hemisferin 6n yarisinda biolektrik faaliyetin depresyon ve dezorga-
nizasyonuna deldlet 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 sirkiilasyon incelendi.

Derin venler (Vena galeni Magna, Vena cerebri Interna, Thala-
mastriat ven) normal goriiniimde degildi. Tortiie, dilate (anevrizma-
tik dilatasyon) goriiniimiindeydiler. Bu ana venlere ve siiperfisiyal
orta serebralvenlere dokiilen kiiciik ve geniglemis patolojik venler
cevrede sgegilmektedir,

Netice: Ozellikle vendz fazda ve derin venler civarinda anomaliler.
(Venodz Hemanjiyem)

Tartisma

Literatiirde belirtilmis olan klinik goriiniim ile karakterize olan
sendromun muhtelif varyasyonlar1 ve friist formlar1 olabilir.

Biz de vakamizi ciltteki teleanjiyomatik belirtilerin bilateral olu-
su, sach deriye yayilmasi, direkt kafa grafisinde tipik rail-road ima-
jinin goriilmemesi nedenlerile Sturge - Weber sendromunun bir var-
yasyonu olarak tanimladik.

Sturge - Weber Sendromunun cilt belirtileri disindaki diger kli-
nik belirtisi de kontrlateral spastik hemiparazi ve fokal kortikal epi-
leptik krizlerdir. Bunlara ildve olarak, Mental gerilik ve Glokom’u da
sOyleyebiliriz. Bu hemiparazi, ya epileptik krizden sonra goériilen
TODD paralizi seklindedir, ya da devamlilik gdsteren bir hemiparazi
seklinde olabilir,

Vagkiiler malformasyonlarin, hem beyinde ve hem de deride olu-
gu, her ikisinin de ektoderm orijimli olusundan ileri gelir. Fakat he-
rediter veya familyal bir 6zellik kanitlanamamistir.

Hastaligin prognozu bakimindan iyimser goriisler mevcuttur.
Konviilziyonlar onlenebildigi takdirde, hastada sadece baz1 nérolojik
defisitler (hemiparezi ve hemianopsi gibi) kalabilir. Genellikle gérii-
len mental kusur bazi vakalarda, bilhassa koviilziyonlari kontrol al-
tina alinmayan vakalarda artma gosterebilir.
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Bazi vakalarda da yiizde bulunan anjiyomatik neviisler, gévde
ile iist ve alt ekstremitelerde de goriilebilirler. Bu durumda, medulla
spinalisde de vaskiiler malformasyonlar meveut olabilir. Bunlarin ka-
nama veya infarkt'ina bagh sensorimotor paraliziler ortaya c¢ikabilir.

Beyindeki vaskiiler malformasyonlar, genellikle cerrahi yolla te-
davi edilemeyecek kadar yaygin olurlar. Onemli olan fokal kortikal
irritasyona bagh konviilziyonlar: kontrol altina alabilmektir. Krizle-
rin durdurulamadig: vakalarda Hemisferektemi tavsiye edilir. Rad-
yasyon tedavisi tavsiye edilmis, fakat belirli bir yarar saptanamamis-
tir,

Ozet
Bir Sturge - Weber Sendromu Varyasyonu vakasi sunulmustur.
Summary
A case of vafiation of Sturge - Weber Syndrom is presented.
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