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SUMMARY
IN STURGE -

Four cases of Sturge-Weber Syndrome with secondary glaucoma is presented.
onset glaucoma cases revealed no abnormality. Since we had not succeeded in controlling the intraocular pressure with medical

theraphy, all the cases went on trabeculectomy.
operation was accomplished with the aid of sodium hyaluronate.

choroidal effusion,

WEBER SYNDROME

The gonioscopic findings in all those late

In order to avoid frightening complications such as expulsive haemorrhage and
Such supplements to the conventional trabe-

culectomy procedure was found to have positive effects both on the preservation of the anterior chamber depth and on the pre-

vention of sudden intraocular pressure fall.

During the follow-up period of 1

to 4 years; two of the cases did required medica-

tions in order to control the intraocular pressure on contrary to the remaining two who did not.
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Bilesenlerinden biri de glokom
olan dort Sturge-VVeber olgusu sunul-
du. Glokomun ge¢ baslangicti oldugu
bu olgularin timiniin gonyoskopik
goriinimleri normaldi. Go6z i¢i basin-
cinin disiiriilmesinde tibbi tedavi ile
basari saglanamadigindan, olgulara
trabekiilektomi uygulandi. Ekspulsif
koroidal hemoraji ve koroidal effiiz-
yon gibi korkulan cerrahi kompli-
kasyonlara engel olmak amaciyla,
cerrahi sirasinda sodyum hyaliironat
kullanildi. Bu igslemin, 6n kameranin
korunmasi ve goz i¢i basincinin ani
diismesini onlemede faydali oldugu
gozlendi. Postoperatif 14 yillik izlem
siiresi boyunca, olgularin ikisinde ek

tibbi tedavi olmadan, ikisinde ise, tib-
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Glaucoma, Sodium hyaluronate, Sturge-Weber, Trabeculectomy

bl tedavi ile, g6z ici basinglari kontrol
altinda tutuldu.

Anahtar Kelimeler: Glokom, Sodyum hyalii-
ronat, Sturge-Weber,
Trabekiilektomi

GiRIS

Sturge-VVeber Sendromu veya en-
sefalo-trigeminal anjiomatozis, intrak-
ranial anjiomatozis, neviis flammeus ve
glokomun Dbirlikte bulundugu bir fako-
matozistir. ilk kez 1860'da Schirmer,
fasiyal neviis flameus ile birlikte gloko-
mu tanimlamigtir. Daha sonra 1879'da
Sturge, 1897'de Kalischer, 1923'te Dimi-
tri ve 1928'de Vi/eber, intrakranial kalsifi-
kasyonu radyolojik olarak gosterecek,
intrakranial anjiomla olan iligkisini sap-
tamig, boylece, klasik triad olugmustur.
Bununla birlikte, sendromun degisik va-
ryantlarinin bulunabildigi, iskelet malfor-
masyonlarinin, lokalize veya diffiiz vis-
seral anjiomlarin da eslik edebilecegi
gosterilmistir. Ik ya da cins ayirimi bu-
lunmamakta, ailevi bir egilim, bazi olgu-

larda da kromozomal bozukluklar go6z-
lenebilmektedir (1,2).

Genellikle tek tarafli olan fasiyal
kutan6z anjiom, dogumda mevcuttur ve
% 10-30 oraninda bilateral olabilir. Gogu
kez trigeminal sinirin birinci ve ikinci
dallarinin dagilim bdlgelerini igerir. Fark-
It boyut ve renkte olabilen anjioma bol-
gesinde fasiyal hipertrofi, oral ya da na-
zal kavitede hemanjiomlar bulunabilir.
Hemen tiim olgularda supraorbital
bdlge etkilenmektedir.

Meningeal hemanjiom,
genellikle yilizdeklyle ayni taraftadir. Me-
ningeal arterlerin subintimal tabakasin-
da ilerleyici kalslfikasyon bulunabilir ve
damar limenini tikayabilir. Hemisferik
motor ya da sensoryal defektler ve ha-
vale geligebilir.

rasemoz

Hemanjiomlar, kapak, episklera,
konjontiva, iris ve siliyer cismi etkileye-
bilir. Ust kapak tutulumu bulundugunda,
birlikte g6z tutulumunun da bulunusu,
Anderson Kurali olarak bilinmektedir.
Nadiren ekzoftalmus ile birlikte orbital
tutulum da olabilmektedir. %7-8 olguda



iris hlpokromisi bulunabilir. Kivrimli reti-
nal damarlar ve skleral melanozis gorii-
lebilir. Konjonktivadan sonra, ikinci sik-
hikla, %40 olguda bulunabilen koroidal
hemanjiom, arka kutupta yerlesimli, sa-
ri-turuncu renkte, hafif kabarik bir kitle
olarak goriiliir ve yavas biiyiir. Patolojik
olarak kavern6z hemanjiom olduklari
belirlenmistir. Eksiidatlf retina dekolma-
ni geligebilir ya da bazen diffiiz uveal
tutulum olabilir.

ilk kez Elschnlg ve Nakamura, glo-
komla iligkisini gostermistir. Olgularin
%30'unda goz ici basinci yiiksektir. Glo-
kom genellikle, hemanjiom, kapak, tars
ve konjonktivayr tuttugunda gézlenir.
Siklikla infantlarda goriliir; fakat, geg¢
cocukluk ve erken erigkinlikte de
baglayabilir. Koroidal hemanjiom bulu-
nanlarin %88'inde glokom gelistigi gos-
terilmistir.

Glokom patogenezini acgiklamada
giuniimiize dek bir cok mekanizma ileri
siirilmiistiir. Hudelo, klinik olarak ses-
siz meningeal anjiomlarin kavernéz si-
niiste drenaji engelleyerek, g6z ici ba-
sincinin artmasina neden oldugunu sody-
lemistir. Noral teoriye gdre, anormal
sempatik inervasyonla, uveal kapiller di-
latasyon, staz ve glokom geligtigi one
siriilmistir. Cabannes, koroidal he-
manjlomun, kan akiminin artmasina ne-
den oldugu, okiiler dokularda hipertrofi
gelismesiyle de glokomun basladigini
belirtmistir. Bu tarihsel, ilgi cekici teori-
ler yaninda, mekanik ve damarsal teori-
ler daha gok kabul gérmiistiir. Mekanik
teoriler, 6n kamera agisinin tikanmasi,
akéz hiimor digsa akiminin engellenme-
siyle glokom geligsimine dayanir. Bir
cok yazar, glokomun 6n kamera agisin-
daki gelisimsel anomaliler sonucunda
olustuguna inanmaktadir. Histolojik ola-
rakta, tam gelismemis sklera mahmu-
zu, kalinlasmig trabekiiler ag ve 6ne ya-
pigmis iris kokiiniin varhgi gosterilmistir.
Ayrica, Schlem kanalinin, arkaya
yerlesmis ve gelisimini tamamlamamig
oldugu ya da acgida kalici embriyonal,
mezodermal doku bulunabildigi saptan-
migtir. Glokomun ileri yaslarda ortaya
ciktigr olgularda ise, agi gonyoskopik
olarak normal olabilir. Cibis, gonyosko-
pik olarak normal goériniimde bulunan
olgularin histopatolojik incelemelerinde,
trabekiiler ag yapisi ve Schlemm kana-
hinda Primer Acik Acili Glokomda da
karsilagtigimiz, erken yaslanma bulgula-
nm saptamistir (3). Ote yandan, koroi-
dal hemanjiomun kanamasi ile, retina
altina kanama ve retina dekolmani ge-
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ligebilmektedir. Bunun sonucunda da,
irisin 6ne dogru yer degistirmesi ve peri-
ferik 6n sinesilerin olusumuyla, sekon-
der aci kapanmasi gelisimindeki da-
marsal teoriler ise, damarsal malfor-
masyon nedeniyle, artmis akoz
olugsumu, azalmis disa akim, akoéziin si-
vi komponentinin degisimi ve extra-skle-
ral drenajdaki bozuklugu igerir.

Anterior episklera ve konjonktivada-
ki damarsal geniglemeler, artero-venéz
fistiil ve bunlarin sonucunda episkleral
vendz basing artisi, glokomdan sorumlu
olabilir. Genellikle, infantlarda, domi-
nant rolii, izole trabekiiler disgenezis,
erigkinde ise, episkleral vendz basing
artigi oynar (4,5,6).

Glokom tedavisinde, tibbi tedavi,
lazer tedavisi ve cerrahi tedavi uygulan-
mistir. Aci klinik olarak normal gorii-
niimdeyse, trabekiilektominin en iyi se-
¢im oldugu ileri siiriilmisgtiir. Fakat bu
olgularin filtrasyon cerrahisinde, globa
girilince, mevcut koroidal hemanjiom
nedeniyle, ekspulsif koroidal hemoraji
ve koroidal effiizyon gibi 6nemli komp-
likasyonlarin gelismesinden korkulmak-
tadir (3,5,6).

Bu calismada, glokomun eslik et-
tigi dort Sturge-VVeber olgusunda, ya-
klagim ve sonuglarimiz sunulmak isten-
mistir.

OLGULAR
Sunulmak
Sturge-VVeber Olgusunun, ikisi

istenen dort adet
kadin,

ikisi erkek ve yaslari 24-38 idi. Tii-
miinde yiiziin sol yarnsini tutan neviis
flammeus mevcuttu, list géz kapagi ve
alin da icerilmigti (Resim 1). Bu tarafta
diizeltiimis en iyi gorme keskinlikleri or-
talama 0.4-0.9 idi. Buftalmus mevcut
degildi ve kornea caplari simetrikti. Ayni
taraf konjonktiva ve episklerada yaygin
hemanjiomlar, olgulardan birinde, iki ta-
rafli skleral melanozis mevcuttu (Resim
2). Olgulardan lgiinde o tarafta iris hi-
pokromisi godzlenmekteydi. Go6z ici ba-
singlari, ilk bagvuruda, aplanasyon to-
nometrisi ile, 40 mmHg'nin lzerinde
bulundu. Irldokorneal agi, olgularin tii-
miinde, belirgin iris cikintilari ve frisin
hafif 6ne insersiyonu diginda normal
olarak degerlendirildi (Resim 3). Fundus
incelemelerinde, gene ayni tarafta reti-
nal damarlarda kivrim artigsi venéz a-
nastomozlar ve perifoveal telenjiektazi-
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Sekil 1. Olgularimizdan birinde hemi-fasiyal
anjiom izlenmektedir.

Sekil 2. Olgulanmizdan birinde yaygin episkleral hemanjiomlar izlenmektedir.
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Sekil 3. irldo-korneal agida belirgin iris gikinti-

lari ve hafif éne Inserslyonu disinda bir patoloji

izlen memektedir.

ler izlendi (Resim 4). Optik disk incele-
melerinde, olgulardan Uglinde, néro-re-
tinal dokunun sadece nazal sektorde iz-
lenebildigi Evre-4 ileri glokomatdz atrofl,
birinde ise, noro-retinal dokunun tim
sektorlerde konsantrik, ileri incelme
gosterdigi Evre-3 glokomatéz atrofi sap-
tandi (Resim 5). Olgularin gérme alani
incelemelerinde, Goldmann kinetik peri-
metresi ile saptanan, periferik daralma
ve parasantral skotom, glokomla uyum-
lu bulundu. Olgularin higbirinde, glo-
kom baslama yasi kesin olarak belirle-
nemedi. Olgularin ikisi, basvurularindan
kisa bir sire 6nce, gozlerinde hafif agri
ve gorme kaybi farkettiklerini belirt-
misler, diger Ikisi ise, rutin muayene si-
rasinda taninmigladir.

Olgulara oncelikle, TImolol Maleat
%0.50, Pllokarpin %2 ve Dlpivefrin %0.1
ile tibbi tedavi baslandi. Yeterli basing
dlsusu saglanamadigindan, olgularin ti-
mi trabekllektomiye alindi. Pre-operatif
dénemde g6z igi basinci Asetozolamid
250 mg tablet ve Mannitol (IV) ile
dusiridldu. Cerrahi islem sirasinda, for-
niks tabanli konjonktlva lambosu hazir-
landi. Episkleral damarlar, blpoler koter
ile koterlze edildi. 3x3 mm'lik, limbus
tabanli, uggen, skleral flap olusturuldu.
Cerrahi iglem sirasinda, 6n kameranin
korunmasi ve g6z igi basincinin diigsme-
sine engel olmak amaciyla, 6n kame-
raya girilmeden 6nce, bu kadrandan 27
numara igne ile girilerek, 6n kameraya,
buna ek olarak, gelisebilecek hemora-
jlyi engellemesi icin flitrasyon sahasini
kaplamasina Izin verecek sekilde, yara
yerine Na Hyalilronat verildi. Daha son-
ra. 1x2 mm'lik trabekiler doku eksize
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$ek|| 4. Olgularimizdan birinde perl-foveal telenjiektazller ve vend6z kollateraller izlenmektedir.

edildi. Periferik irldektomi yapildi. Skle-
ral flap, ¢ adet, 8/0 ipek sitiirle kapa-
tildi. Konjonktiva lle &rtiildii. Subkon-
jonktlval steroid ve gentamisln yapila-
rak, g6z kapatildi. Olgularin higbirinde
operasyon sirasinda kompllkasyon go6z-
lenmedi. Ameliyat sonrasi birinci gln
olgularin ortalama g6z igi basinglari,
23-43 mmHg App olguldu. Trabekillek-
tomi sahasinda konjonktival bleb izlen-
mekteydi (Resim 6). Hifema, 6n kame-
ra silinmesi, koroidal efflizyon gibi
komplikasyonlar gézlenmedi. Olgulara
bir hafta siire lle Asetozolamid 250 mg
tablet 4x1/2, Deksametazon %0.1 saat
basi ve Atropin Silfat %1 3x1, sonraki
bir haftada ise, Asetozolamid 250 mg
tablet 2x1/2, Deksametazon %0.1 5x1
ve Slklopentolat 3x1 verildi. Ameliyat
sonrasi ortalama Izlem sireleri 1-4 vyil
icinde degismekteydi. Bu sire iginde,
olgularin trabekllektomi sahalari, g6z
ici basinglari, gérme keskinlikleri ve op-
tik diskleri kontrol edildi. Son kontrol-
lerinde olgularin ikisinin ortalama g6z
ici basinglari ilagsiz olarak. 20
mmHg'nin altindaydi. Diger iki olguda
ise, ortalama g6z ici basinci Timolol
Maleat %0.50 ve Dipivefrin %0.1 ile, bi-
rinde 20 mmHg'nin altinda, birinde de
25 mmHg'nin altinda tutuldu. Olgularin
higbirinde diizeltiimis en lyi gérme kes-
kinligi ve disk hasarinda degisiklik go6z-
lenmedi.
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Sekil 5. Olgularimizdan birinde ileri glokoma-

toz disk hasari izlenmektedir.

TARTISMA

Sturge-VVeber sendromlu doért glo-
kom olgusunda uyguladigimiz viskoelas-
tik madde kullanimiyla modifiye edilmis
trabekllektomide, operasyonda ve ope-
rasyon sonrasi dénemde, goérmeyi teh-
dit edebilecek bir kompllkasyonun ge-
lismedigi gozlenmistir.

Sturge-VVeber'le birlikte bulunan
glokomun tedavisi oldukga gugtar, iri-
do-korneal acgi disgenezisiyle birlikte bu-
lunan glokomda o&nerilen cerrahi tipi,
gonyotomi veya trabekillotomidir. Fakat
erken baslangigli bu tip glokomda, cer-
rahi basari disuk bulunmaktadir. Go-
nyotomi lle, géz i¢i basincinin ortalama
olarak 8 ay siire ile kontrol edilebildigi,
birkag gonyotomi ve ek tibbi tedavi ile
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$ekil 6. Post-operatif devrede trabekulektomi sahasi ve konjonktival blep izlenmekiedir

ise, 9 yila ciktigi saptanmistir. lwach ve
arkadaslarinin serisinde, erken baslayan
glokomda, gonyotomi, tibbi tedaviye
gore basarili bulunmus, trabekiilektomi
uygulanan olgularin %24'iinde ise, cer-
rahi sirasinda, koroidal ekspansiyon ge-
ligtigi gozlenmistir (5). Olgularimizin
hepsinin ge¢ baslangich olusu ve belir-
gin aci patolojisinin bulunmayisi, trabe-
kiilektominin uygun cerrahi iglem ol-
dugu fikrini dogurdu. Fakat bu olgularda
filtran cerrahinin intra-operatif ve post-
operatif 6nemli komplikasyonlara neden
olabilecegi bildirilmistir. Mevcut koroidal
hemanjlom, cerrahi sirasindaki ani ba-
sing diismesiyle, yiiksek episkleral ve
koroidal vendz basing nedeniyle, trans-
iidasyon ve koroidal effiizyon geligebil-
mektedir. Ayrica, ameliyat sonrasi 24-48
saat saatte koroidal ve retinal dekolman
olusabilecegi de bildirilmistir (5,7).

Olgularimizda da gozledigimiz gibi,
belirgin episkleral damarlarin bulunusu,
artmis episkleral ve koroidal venéz ba-
sinca, bodylece de cerrahi sirasinda
olusabilecek komplikasyonlara isaret et-
mektedir. Komplikasyonlarin koroidal
damar yatag: ile, arteriyel sistemin di-
rekt baglantisindan dogdugunu biliyoruz.
Yaklagsitk 30 mmHg'lik arteriolar basing,
aradaki kapiller bir alanda azalmadan,
direkt olarak koroide tasinmaktadir. Bu
durumda, koroidal intravaskiiler basing
yaklagik 30 mmHg olacaktir. Boylece,
koroidal ekspansiyonu o6nlemek igin,

g6z igi basincinin en az 30 mmHg ol-
masi gerekmektedir. Teorik olarak bu
yuksek g6z igi basinci, yiksek episkle-
ral basingla saglanabilmektedir. Bu teo-
riye gore, intrakoroidal basinci, g6z igi
basincini disirmeden 6nce dusirmek
gerekecektir. Bu fikirden hareket ede-
rek, komplikasyonlara karsi, cerrahi 6n-
cesinde, goz i¢i basincinin dusurilmesi,
cerrahiye posterior sklerotomi ile
baslanmasi ya da radyoterapi oneril-
mistir (5,7). Komplikasyonlari énlemek
icin diger bir yol ise, cerrahi sirasinda
g6z igi basincinin dismesine engel ol-
mak olacaktir. Bunu da viskoelastik
madde kullanarak sagliyabiliriz.

Glokom cerrahisinde viskoelastik
madde kullaniminin, cerrahi slresince
on kameray!r korumasi, koroidal dekol-
mani 6nlemesi, malign glokom ve he-
moraji riskini azaltmasi, yara iyilesmesi-
ni geciktirerek, filtrasyonun temini gibi
bir ¢ok hipotetik faydasi bulunmaktadir.
Bu alandaki ¢alismalar, akéz olusumuy-
la, sodyum hyalironai'in dilie oldugu-
nu, vizkositesinin hizla azaldigini ve 24-
48 saat iginde go6zu terkettigini goster-
mistir (8,9). Biz de olgularimizda, 6n
kamerayr korumak, g6z i¢i basincinin
ani dislsine engel olmak, olusabile-
cek hemorajiyi ve korkulan diger komp-
likasyonlarin 6nlemek amaciyla, sod-
yum hyallronat kullandik ve bildirilen
komplikasyonlarin 6nlenmesinde faydali
oldugunu go6zledik. Sturge-VVeber olgu-

larinda, artmis episkleral venéz basing
nedeniyle, digsa akim kolayhdinin azal
mis olmasi, olgularimizda gézledigimiz
gibi, 6n kameranin sodyum hyaliironat-
'dan tamamen temizlenmesini bir haf-
taya kadar geciktirebilmektedir. Biz ol-
gularimizda bu nedenle, post-operatif
dénemde, ilk iki hafta, giderek azalan
dozda, akdz salinimini azaltacak Aseto-
zolamid kullandik.

Geg¢ baslangigli ve agi disgenezisi
bulunmayan Sturge-VVeber glokomu ol-
gularinda trabekllektominin, viskoelas-
tik madde kullanimiyla, oldukg¢a basaril
oldugu goézlenmistir. Glokomdan sorum-
lu mekanizmalarin agiklik kazanmasi,
daha genis basarili tedavi modellerinin
gelistirilmesinde, Umit verici olacaktir.
Burada vurgulanmak istenen diger bir
konu da hasta agisindan bu sendromun
en 6nemli bileseni olarak, ylzdeki este-
tik kusurun degerlendirilmesi; buna
karsin, g6z bulgularinin siklikla gézardi
edilmesidir. Bu nedenle, bizim de go6z-
ledigimiz gibi, olgularin geri déndirile-
mez, ileri glokomatéz hasar geligsmeden
tedavilerinin yapilabilmesi igin, hasta-
liklari hakkinda bilgilendirilmeleri ve
glokom agisindan yakin izlemleri gerek-
mektedir,
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