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Mikrosefali Ile Birlikte Sturge-Weber

Sendromu

Siikrii Arslan, Ahmet Faik Oner, Oguz Tuncer, Dursun Odabas

Ozet: Sturge-Weber sendromu sarap kirmizisi renginde (port-wine) fasiyal nevus, konvulziyon,
hemiparezi, intrakranyal kalsifikasyon ve mental retardasyon ile karakterize bir tablodur. 8 yasinda erkek
hasta havale gecirme sikayetiyle getirildi. Fizik muayenesinde, yiiziiniin sol tarafinda trigeminal dermatom
bolgesinde fasiyal nevusu mevcuttu. Bilgisayarli beyin tomografisinde sol hemisferde atrofi ve serebral
kalsifikasyon tespit edildi. Fasiyal port-wine nevus ve tomografi bulgulariyla Sturge-Weber sendromu tanisi
alan hasta bu sendromla birlikte mikrosefali nadir goriildiigiinden dolayl sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Mikrosefali, konviilsiyon, Sturge-Weber sendromu.

Sturge-Weber sendromu (SWS) sarap kirmizisi

renginde (port-wine stain) fasiyal nevus,
konvulziyon, hemiparezi, intrakranyal
kalsifikasyon ve mental retardasyon ile

karakterize bir tablodur. Sendromun, serebral
vaskiilarizasyonun erken dénemlerinde
primordiyal damar yataginin anormal gelisimi
sonucu ortaya ciktigi disiiniilmektedir. Sikligi
50.000 dogumda bir olup, vakalar sporadik olarak
goriilmektedir. Fasiyal port-wine nevus, dogumda
ve hemen daima yliziin iist bolgesinde ve goz
kapaklarinda goriilmekte ve tek tarafli olmaga
egilim gostermektedir. Vakalarin  birgogunda

oksipitoparyetal bolgede intrakranyal
kalsifikasyon, tek tarafli kortikal atrofi ve
ipsilateralde  lateral ventrikiilde dilatasyon

gozlenmektedir. Konvulziyonlar hastalarin biiyiik
bir kisminda hayatin ilk yili icerisinde ortaya
¢ikmaktadir (1,2).

Bu makalede, tek tarafli fasiyal port-wine
nevusu ve serebral lezyonu olan SWS’lu vaka

sendromla birlikte mikrosefali nadir
goriildiigiinden dolay1 sunulmustur.

Vaka Takdimi
Sekiz yasinda erkek hasta, dort aylikken

baslayan ve viicudun sag tarafina lokalize olan,
1-2 dk siiren kasilma sikayetleri ile getirildi.
Oykiisiinden 7,5 yil fenobarbital kullandig1 sonra

fenobarbital kesilerek difenil hidantoin
baslandigi, son 15 giindiir saga lokalize
konviilziyonu  siklasan hastanin  yilirliyemez

duruma geldigi, prenatal ve natal bir ozelligi
olmayan hastanin dort aya kadar motor ve mental
gelisiminin normal oldugu, soygec¢misinde anne
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ile baba arasinda birinci dereceden akrabalik
bulundugu ve ii¢ ¢ocuklu ailenin ilk ¢ocugu
oldugu, teyzesinde de konviilsion hikayesi
bulundugu 6grenildi.

Fizik muayenesinde; agirligi: 19,5 kg (3-10
percentil), boy:124 cm (25-50 percentil), bas
cevresi : 47 cm (3 percentilin altinda) idi. Yiiziin
sol tarafinda trigeminal dermatom alaninda 7 x 8
cm boyutlarinda, sarap kirmizisi renginde neviis
mevcuttu. Sag tarafinda hemiparezisi vardi. Goz
muayenesi normaldi.

Laboratuvar incelemesinde; kan ve idrar
bulgular1 normal idi. iki yénlii kafa grafisinde
sol oksipital bdlgede intrakranial kalsifikasyonu
mevcuttu. EEG de; trase boyunca birkag defa
ortaya c¢ikan keskin dalga aktivitesi dikkati
cekmekteydi. Bilgisayarli Beyin Tomografisinde
sol hemisferde atrofi ve kalsifikasyon goriildii.
Batinin ultrasonografik incelemesinde sol pitotik
bobrek disinda patolojik 6zellik yoktu.

Resim 1. Hastanmin bilgisayarli beyin tomografisi

Difenil hidantoin ile kontrol altina alinamayan
konviilziyonlar1 i¢in karbamazepin ve sodyum
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valproat baslandi. Konviilziyonlar1 olmayan hasta
kontrole gelmek iizere taburcu edildi.

Tartisma
Sturge-Weber sendromunda, fasiyal port-wine
nevus genellikle ylziin  bir tarafinda
goriilmektedir. Konvulziyonlar ¢ogunlukla

antikonvulzan ilaclara direngli olup, tipik olarak
fokal tonik ve klonik tarzda ve fasiyal nevusun
kars1 tarafinda izlenmektedir. Hastalarda ilk bir
yil icinde noérolojik gelisim normal olmakla
birlikte, ge¢ c¢ocukluk doneminde muhtemelen
konvulziyonlarin tedaviye direng gostermesi,
hipoksi ve antikonvulzanlara sekonder olarak
artan serebral atrofiye bagli mental retardasyon
ve ciddi 6grenme giigliikkleri ortaya c¢ikmaktadir
(1,2).

Yaglar1 2 ay ile 59 yil arasinda degisen 171
vakalik bir seride, hastalarin 170’inde trigeminal
dermatoma uyan bolgede, %45’inde govdede
ve/veya  cekstremitelerde  port-wine  nevus,
%]17’sinde de diger vaskiiler veya pigmenter
lezyonlar saptanmistir. Ayni seride hastalarin

%380’inde konvulziyon goriilmistiir.
Konvulziyonun baslama yasinin dogum ile 23 yil
arasinda degistigi, vakalarin %75’inde

konvulziyonun bir yasindan once ortaya ciktigi,
bunlarin da %83’{inde gelisimsel ve akademik
problemler oldugu, konvulziyonun baglama
yasinin yiikselmesiyle gelisimsel problemlerin
azaldig1 tespit edilmistir. Vakalarin %48’sinde
(%67’sinde tek tarafli, %33’linde iki tarafli)
glokom saptanmistir. Glokom hastalarin
%61 inde ilk bir yil i¢inde, %72’sinde ilk bes yil
i¢inde ortaya ¢ikmistir (3). Kirk vakalik bir bagka
seride, 27 hastada tek tarafli (solda saga nazaran
iki kat daha sik), 13 hastada bilateral fasiyal port-
wine nevus saptanmigtir. Bilateral port-wine
nevusu olan 13 hastadan sadece iigiinde bilateral
serebral lezyon oldugu kaydedilmistir.
Konvulziyon en sik fokal sekilde olmak iizere 32
hastada (%80) goriilmiistiir. Hastalarin bir
kisminda beyin parankiminde dogumdan itibaren
anormallikler saptanmis olup, bu lezyonlarin
ilerleyici karakter gosterdigi kaydedilmistir. Bu
hastalarda, ozellikle hayatin ilk dekati iginde
etkilenmis beyin hemisferinde progressif atrofi,
parankimatoz hiperdansite ve arterlerin
boyutlarinda  kii¢lilme oldugu  gorilmistiir.
Fasiyal nevus flammeusun biiyiikliigii ve tek veya
cift tarafli olmasi ile ndrolojik bozukluk arasinda
iliski olmadig1 saptanmistir. Mental retardasyon
tiim hastalarin %60’1nda saptanmis olup, bunlarin
% 32.5’inde agir derecede oldugu kaydedilmistir

(4).

Sturge-Weber Sendromu

Hastamizin da literatiirle uyumlu olarak
ylzinin sol tarafinda port-wine nevusu olup,
konvulziyonlar1 viicudunun sag tarafina lokalize
ve tonik vasifta idi. Ayrica konvulziyonlar: tek
antikonvulzif ilagla kontrol altina alinamayip,
ikili kombine tedavi uygulanmisti. Hayatin ilk
dort ayinda motor ve mental gelisimi normal
iken, sonraki donemlerde sik araliklarla ve uzun
siren konvulziyonlarin etkisi ile gelisimi
etkilenmis olup, heniiz sadece oturabilmekte idi.

Go6z  bulgular1  yoniinden 51  hastanin
incelendigi bir calismada, 36 (%71) hastada
glokom, 35 (%69) hastada konjunktival veya
episkleral hemanjiyom, 28 (%55) hastada da
koroidal hemanjiyom saptanmistir. Diger goz
bulgular1 arasinda retinal vaskiiler tortusite, iriste
heterokromi, retinada ayrilma ve strabismus
tespit edilmistir (5). Hastamizin halen goz
muayene bulgulart normal olup, hayatin ileriki
dénemlerinde glokom geligebilecegi
bilindiginden, ozellikle glokom yoniinden takip
edilmektedir.

Sendromun nadir goriilen bulgular1 arasinda

makrosefali, kavernoz hemanjiyom, iris
kolobomu, aort koarktasyonu ve  kulak
anormallikleri sayilmaktadir (2). Bizim
hastamizda literatiiriin  aksine  mikrosefali
bulunmaktaydi.

Sendromun radyolojik bulgular1 arasinda

serebral lober atrofi, beyinde kalsifikasyonlar,
koroid plexusta genisleme, kranyal diploede
belirginlesme, lateral ventrikiilde dilatasyon ve
vendz anormallikler sayilmaktadir. Serebral
kalsifikasyonlarin ge¢ siit cocuklugu donemine
kadar direk grafilerde goriillemeyecegi en erken
13 aylik iken ilk olarak oksipital bolgede ortaya
ciktigi  ve kalsifikasyonlarin  tipik  olarak
yilankavi veya tren rayina benzedigi bildirilmistir
(1,2,6). Bu bilgilerle uyumlu olarak hastamizin
direk kranyografisinde kalsifikasyon saptandi.
Manyetik  rezonans (MR) ile BBT’nin
karsilastirilmasinin  yapildigi bir arastirmada,
beyin parankimindeki atrofinin genisligini ve
derecesini belirlemede, gri ve beyaz cevheri
etkileyen iskemik degisikleri ortaya koymada ve
etkilenmis  olan  tarafta  kranyal diploik
belirginlesmeyi gostermede, MR’ BBT’den
daha istiin  oldugu, yine Ileptomeningeal
malformasyonlarin genisligini ve biiyikliigini
ayrica parankimal vendz anomalileri
degerlendirmede kontrast maddeyle ¢ekilen
MR’in daha avantajli oldugu belirtilmektedir.
Ayn1 arastirmada, kortikal kalsifikasyonlarin
varligini ve genisligini degerlendirmede BBT nin
daha kullanisli  oldugu, koroid plexustaki
genislemeleri ortaya koymada ise BBT ve MR ile

248 Van Tip Dergisi, Cilt: 5, Say1: 4, Ekim/1998



Arslan ve ark.

esit sonu¢ alindigr rapor edilmistir. Kontrastl
MR’in sendromun teshisinde tercih edilen bir
metot oldugu, BBT’nin sadece MR bulgularn

normal olan hastalarda intrakranyal
kalsifikasyonlarin varligini belirlemek
maksadiyla kullanilmasi gerektigi
vurgulanmaktadir  (6).  Bilgisayarli  beyin

tomografisi ve MR bulgular: ile hastalarin klinik
durumlarinin  mukayese edildigi bir diger
caligmada, beyaz cevherdeki degisiklikler, lober
tutulumun genisligi ve parankimal atrofinin
derecesi ile hastalarin klinik durumlarinin
yakindan iligkili oldugu kaydedilmistir. Diger
taraftan hastalarda konvulziyonlarin kontrolu,
psikomotor gelisimin ve hemiparezinin derecesi
gibi klinik durumlarla iliskili radyolojik bulgular1

belirlemede = MR’in  daha  etkin  oldugu
bildirilmektedir (7).
Tedavide  konvulziyonlar  kontrol  altina

alinmali, inat¢1 konvulziyonlar1 olan vakalarda
ozellikle ilk bir y1l i¢inde yapilan hemisferektomi
veya lobektomi ile mental retardasyonun
onlenebildigine dair raporlar vardir (1).

Sonu¢ olarak, konvulziyon ile getirilen ve
yliziinde port-wine nevusu bulunan her g¢ocukta
tablonun SWS olabilecegini ve mutlaka serebral
lezyonlarin ayrintili olarak ortaya konulmasi

gerektigini, ayrica hastamizda oldugu gibi
mikrosefalinin de olabilecegini vurgulamak
isteriz.

Sturge-Weber Syndrome: Report of a
Case with Microcephaly

Abstract: Sturge-Weber syndrome consists of a
constellation of symptoms and signs including a
facial nevus (port-wine stain), seizures, hemiparesis,
intracranial calcifications, and in many cases,
mental retardation. An 8- years-old boy was admitted

with seizures. On physical examination, he had facial
nevus in trigeminal dermatome location on the left
side. Computerize tomography of the brain disclosed
cerebral atrophy and cerebral calcifications. The
case diagnosed Sturge-Weber syndrome with the
facial nevus and findings of computerize tomography
of the brain is presented becasue of rare presentation
of this syndrome associated with microcephaly.

Key words: Microcephaly, seizures, Sturge-Weber
syndrome.
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