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ÖZET 
Sturge-Weber sendromu tanısı alan 17 yaşındaki bir 

bayan hasta tanıtılmıştır. Port-wine nevüs ve çocukluktan 
beri epileptlk nöbeti olan bu vakada kompüturize tomo
grafide (CT) oksipital kalsifikasyon ve konvansiyonel ma-
gnetik resonans (MR) çalışmasında da koroid pleksusda 
belirginleşme ve genişleme gösterilmiştir. 
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SUMMARY 
We repoted here a 17 years old a girl with Sturge-

Weber syndrome. She had flammeous nevus and epilep
tic seizure since childhood. On CT was seen occipital 
calcification. Conventional MR study showed prominenet 
and enlarged coroid plexus. 
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Sturge-VVeber sendromu nörokutanöz sendrom-
lardan biridir. İlk olarak 1897'da Sturge tarafından ta
nımlanmış, 1929'da ise VVeber tarafından intrakranial 
kalsifikasyonu gösterilmiştir. Nadir görülen ve non-fami-
lyer olan bu sendrom aşağıdaki özellikleri gösterir: 
f lammeus nevüs, leptomeningeal angiomatos, koroid 
angioma, buphtalmos, İntrakranial kalsifikasyon, sereb-
ral atrofi, mental retardasyon, glokom, epileptik nöbet, 
hemlparezl ve hemiatrofl (1). CT'den önce Sturge-VVe
ber sendromunun tanısı direk kafa grafileri ve angio-
grafi ile yapılmaktaydı. Bugün artık tanı CT ve MR ile 
daha kolaylıkla yapılabilmektedir. CT tanı konulmasına 
büyük ölçüde yardımcı olmaktadır. Serebral kortikal kal
sif ikasyon, atrofi, venöz genişleme, koroid pleksusta 
genişleme ve leptomeningeal angiomatos, MR'da dahil 
olmak üzere konvansiyonel radyolojik tetkiklerle kolay
lıkla gösterilebilmektedir (2-5). MRI bulguları az sayıda 
yayınlanmış olmakla birlikte vasküler anomaliteyl daha 
iyi göstermektedir. CT bulguları İse kalsifikasyonu or
taya çıkarmakta daha hassas bir yöntemdir (6). 
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Biz burada Sturge-VVeber sendromlu bir vakayı 
CT ve MR bulguları ile sunduk. 

V A K A T A K D İ M İ 
17 yaşındaki genç kız, sol yüzde port-wine nevüs 

nedeniyle Nisan 1992'de cildiye polikliniğine başvurmuş 
ve oradan da nöroloji polikliniğine konsültasyon için 
gönderilmiştir. Hastanın muayenesinde sol trigeminal 
sinirin oftalmik dalının innerve ettiği bölgede port-wine 
(flammatous nevüs) bulundu (Resim 1,2). Hastanın hi
kayesinde 7-8 yaşlarında başlayan ve haftada birkaç 
kez gelen, elden başlayıp yukarı doğru yüz yarısına ka
dar yükselen uyuşma ve karıncalanma olduğunu ve bir
kaç kez de şuur kaybı olduğu ifade edilmektedir. Nö
betten sonra hastaya uyku gelmekte ve birkaç saat uy
kudan sonra kendine gelmektedir. Hastanın ilkokulu 
güçlükle bitirdiği ifade edilmektedir. Çeşitli polikliniklere 
başvuran hastaya bugüne kadar epilepsi tanısı konma
mış ve hiç antiepileptik tedavi uygulanmamıştır. Estetik 
nedenlerle cildiye polikliniğine başvuran hastanın oftal-
molojik muayenesinde patoloji saptanmadı. Tüm sistem 
muayeneleri normal bulundu. Nörolojik muayenede 
konvulüzyon anemnezi ve hafif mental retardasyon 
mevcut. 

Laboratuvar Bulguları: Tam kan ve tam idrar tet
kikleri normal. EEG bulguları normal. 
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Resim 2. 

Nöroradyoloj ik Bu lgu lar : CT'de sol occiptal böl
gede kalslfikasyon mevcuttur (Şekil 1a). Opak madde 
enjeksiyonundan sonra tutulum gözlenmedi (Şekil 1b). 
MRI bulguları, sol koroid pleksus daha belirginleşmiş 
ve genişlemiş olarak görülmektedir (Şekil 2ab). 

Kl in ik Gid iş : Hastaya 600 mg/gün carbamazepln 
başlandı. İlaç alınımından 1 ay sonra nöbet sayısı yarı
dan fazla azaldı. 
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TARTIŞMA 
Sturge-VVeber sendromunun tabii seyri hala iyi bi

linmemektedir. Mayo klinik 31 ve Toranto çocuk hasta
lıkları hastanesinin yayınladığı 41 vakanın %40'ında orta 
veya şiddetli nörolojik defisit ve epi lepsi tesbit edil
miştir. Hasta larda konvulüzyonlar genel l ik le erken 
yaşta ortaya çıkmakta, fakat bazen hastalık farklı sey
retmekte ve daha Herki yaşlarda da konvulüzyon or
taya çıkabilmektedir. Erken yaşta konvulüzyon ortaya 
çıkan hastalarda, şiddetli nörolojik defisitler görülmekte
dir (7,8). Bu hastalarda konvulüzyon tanısı geç konul
muştur. Fakat bu hasta sıklıkla fokal sensoil nöbet ge
çirmiş olduğu İçin muhtemelen aile tarafından fark edil
memiştir. Aile hastanın yüzündeki nevüs nedeni ile ço
cukluktan beri çeşitli hastanelere başvurmuş fakat epi
lepsi tanısı konmamış ve herhangi bir tedavi uygulan
mamıştır. Geç başlayan nöbetler, ilaca daha güç ce 
vap vermektedir (7). Bu hastada nöbetler çok azalmış 
olup tedaviye iyi cevap vermiştir. Hastalıkta görülen 
progreslf kalslfikasyon, o hemisferde kan akımının azal
masına ve bunun sonucu gllolsls ve atroflye neden ol
maktadır (9). Tekrarlayan konvulüzyonlara, kan akımı 
azalan dokulardaki nöronların anormal eksitasyonu ne
den olmaktadır (10). Sturge-VVeber sendromu vakaları
nın çoğunun tanısı CT İle kolaylıkla yapılabilmektedir. 
Fakat bulgular çoğunlukla kortikal kalslfikasyon, koroid 
pleksusta belirginleşme ve genişleme, post Iktal korti
kal madde tutulumu, veya anormal venöz drenaj gibi 
Indirek işaretlerdir. İntrakraniyal kalslf lkasyonun, seri 
CT ile takiplerinde kalsifiye okslpital lezyonun ilerleme 
gösterdiği kaydedilmiştir (4-6). Bu hastanın CT'sInde 
sadece occipital bölgede kalslf ikasyon bulunmuştur. 
Opak madde enjeksiyonundan sonra tutulum gözlen
memiştir. İntrakraniyal kalslfikasyon anormal serebral 
venöz drenaja sekonder olarak gelişebilir. Bunu sereb
ral angio bulguları da desteklemektedir. Anoksl ve me
tabolizmanın bozulması, anglomun dallanma alanında 
sklerotlk atrofi ile birlikte kalsifikasyona neden olmakta
dır (11). Başka bir grup araştırmacı, kalslf lkasyonun 
kan beyin bariyerlndeki defektln neden olduğunu belirt
mektedir. Bu defekt protein ve kalsiyum transudasyo-
nuna neden olmakta, bu da daha sonra perlvasküler 
a lana çökmektedir (12). Literatürde Sturge-VVeber 
sendromunda konvansiyonel MR bulguları tanımlan
mıştır. Non-kontrast MR çalışmalarında, hemiatrofl, ko
roid pleksusta angiomatöz malformasyon ve altındaki 
dokuda slgnal değişiklikleri gösterilmiştir. Sturge-VVeber 
sendromunda, buftalmus ve koroid angloma görülebilir. 
Koroid pleksusta belirginleşme ve genişleme en sık 
görülen bulgudur ve angiomatöz mal formasyondan 
kaynaklanmaktadır (5,6). Bu hastada konvansiyonel 
MR çalışmasında sol koroid pleksus daha belirgin ve 
genişlemiş olarak görülmektedir, intrakraniyal kalslfi
kasyon, konvansiyonel MR çalışmalarında CT 'de ol
duğu gibi İyi gösterllememektedir. Ancak geniş kalslfi
kasyon alanları az miktarda görülebilmektedir. T2-ağır-
lıklı kesitlerdeki kalslfikasyon alanlarında signal aza lma-
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Şekil 1a. Aksıyel CT kesitleri, a. Kontrassız kesitte sol parıeto 
oksipital bölgede kalsitikasyon. 

Şekil2a. MR bulguıarı. Aksiyel kesit. 

Şekil 1b. Kontrastlı kesitte opak madde tutulumu görülme
mekte. 

Şekil 2b. Koronal kesit T2-ağırlıklı görüntülerde s-,| koroid plek-
susta belirginleşme ve genişleme. 
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sı görülmektedir. Korold pleksusdaki angiomatöz mal-
formasyon ve çevresindeki beyin dokusunda signal 
değişiklikleri görülmektedir (5,9,10). Bu sendromda 
esas anomali, serebral atrofinin olduğu kortekste super-
fisiyal kortikal venlerin bulunmayışıdır. Internal serebral 
bazal, derin meduller ve subependimal venlerde ge
nişleme görülmektedir (13). 

Sturge-VVeber sendromunda tanı bugün artık CT 
ve MR çalışmaları İle kolaylıkla konmakta ve hastalığın 
gidişi takip edilebilmektedir. 
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