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Farkli Intrakraniyal Patolojiler ile Birlikte
Sturge-Weber Sendromu

Sturge-Weber Syndrome with
Different Intracranial Pathologies: Case Report

OZET Sturge-Weber sendromu (SWS) genellikle yiizde porto sarabi renginde neviis, leptomenin-
giyal anjiyomatozis ve glokom ile karakterizedir. Norolojik bulgular genellikle serebral patolojinin
yerine ve biyiikliigiine gére degismekle birlikte, en sik epilepsi ve hemiparezi gériilmektedir. Bu
caligmada, yiiztinde porto sarabi renginde neviis bulunan otuz bir yagindaki bir erkek hasta sunul-
mustur. Hastamizda Sturge-Weber sendromuna siklikla eslik eden leptomeningiyal anjiyomatozis
ve glokom tespit edilmemistir. Hastanin norolojik muayenesi normal bulunmustur. Beyin manye-
tik rezonans goriintiilerinde, bu sendrom igin tipik olmayan, sol serebellopontin késede kitle, sol
temporalde araknoid kist seklinde bulgular tespit edilmigtir. Ayrica, belirgin bir vaskiiler lezyon
tespit edilmemesine ragmen, yaygin serebral ve serebellar atrofi gozlenmistir. Bu haliyle hastanin,
Sturge-Weber sendromu Tip II'nin bir varyanti oldugu diisiiniilmiistiir. Literatiirde SWS varyant-
lar1 rapor edilmekle birlikte, boyle intrakraniyal patolojilerle birliktelik rapor edilmemistir.

Anahtar Kelimeler: Sturge-Weber sendromu; beyin neoplazileri; araknoid kistler

ABSTRACT Sturge-Weber Syndrome (SWS) is usually characterized with port-wine facial nevus,
leptomeningeal angiomatosis and glaucoma. Although neurologic findings vary according to the
location and size of the cerebral pathology, epilepsy and hemiparesis are the most common find-
ings. In this study, we presented a 31-year-old male patient who had a port-wine facial nevus. Lep-
tomeningeal angiomatosis and glaucoma that often accompanied Sturge-Weber Syndrome were
not detected in our patient. His neurologic examination was normal. Magnetic resonance imaging
revealed a mass in the cerebellopontine angle and an arachnoid cyst on the left temporal region..
Additionally extensive cerebral and cerebellar atrophy was detected without significant vascular le-
sion. With these findings, we considered the patient a variant of Sturge-Weber Syndrome Type II.
Although SWS variants were reported in the literature, no reports are available presenting the co-
existance of the syndrome with such intracranial pathologies.
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turge-Weber sendromu (SWS) “ensefalotrigeminal anjiyomatozis”

diye de adlandirilan nérokutandz bir hastaliktir. Genellikle leptome-

ninksleri ve yiiz derisinde trigeminal sinirin oftalmik (V1) ve maksil-
ler (V2) dagilim alanlarini etkiler. Kutan6z anjiyom porto sarabi neviis
olarak adlandirilir.’?

Bu hastalikta noérolojik bulgular patolojinin yerine ve biyiikliigiine
baglidir. Genellikle parietal ve oksipital loblarda ve siklikla tek tarafli yer-
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lesim gosteren anjiyomlar, patoloji olusumlarinda
etkilidir. Siklikla goriilen bulgular epilepsi, hemi-
parezi ve hemianopsi gibi fokal kusurlar ve mental
retardasyondur.®*

Roach olgegi, SWS’nin siniflandirilmasinda
kullanilir.> Olgekte siniflandirma asagidaki sekilde
yapilmaktadir:

Tip I: Hem fasyal hem de leptomeningiyal an-
jiyomlar vardir. Glokom olabilir.

Tip II: Sadece fasyal anjiyom vardir. Kraniyal
tutulum yoktur. Glokom olabilir.

Tip IIL: izole leptomeningiyal anjiyom vardir.
Genellikle glokom yoktur.

Patofizyolojide rezidiiel embriyonel kan da-
marlar1 ve onlarin gevresel serebral dokuya yap-
t1g1 sekonder etkiler vardir. Bu etkilerin sonug-
larinda serebral hipoksi, iskemi, venéz okliizyon,
tromboz, infarkt, atrofi ve vazomotor fenomen soz
konusudur.®”

Yiiziinde klasik porto sarab: neviis bulunan,
leptomeningiyal anjiyomu olmayan olgumuz, SWS
Tip II olarak simiflanmigstir. Ancak vaskdiler bir lez-
yon olmaksizin tespit edilen yaygin serebral ve se-
rebellar atrofi ve farkl intrakraniyal patolojileri
nedeniyle kraniyal tutulumu oldugu i¢in varyant
olusturdugu diistiniilerek, olgu bu makalede sunul-
mustur.

OLGU SUNUMU

Otuz bir yasinda erkek hasta, ayda bir olan bas ag-
ris1 nedeniyle poliklinigimize bagvurdu. Hastanin
bugiine kadar bas agris1 disinda hicbir sikéyeti ol-
mamist1. Fizik muayenesinde sol yiiz yarisinda tri-
geminal sinirin oftalmik ve maksiller dallarinin
dagilim alanlarinda porto sarabi neviis tespit edildi
(Resim 1). Hastanin norolojik muayenesinde pato-
loji tespit edilmedi. Hastanin goz hastaliklar: ve
kulak burun bogaz kliniklerince yapilan konsiiltas-
yonlarinda da patolojik bir bulguya rastlanmad.
Hastaya yapilan beyin manyetik rezonans goriin-
tileme (MRG) taramasinda, serebellar folyalarda
ve serebral sulkal yapilarda, 6zellikle fronto-tem-
poral bolgelerde daha belirgin atrofik degisiklikler
(Resim 2, 3), sol temporal fossa anterior kesiminde
temporal lobu postero-superiora yonlendiren tiim
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RESIM 1: Hastanin sol yiiz yarisinda gozlenen porto sarabi neviis.
(Renkli hali icin Bkz. http://tipbilimleri.turkiyeklinikleri.com/)

sekanslarda beyin-omurilik sivisi ile izointens ya-
pida, araknoid kist ile uyumlu lezyon (Resim 4), sol
serebellopontin kosede T2 flair goriintiilerde hipe-
rintens olarak izole edilebilen kitle (Resim 5) tespit

edildi.

TARTISMA

SWE&’nin karakteristik bulgularinin, yiizii, gozi ve
beyini besleyen damarlarin embriyolojik malfor-
masyonu ile olustugu diistiniilmektedir. Porto sa-
rab1 neviis, yiizdeki cildin altinda kiiciik ven ve
kapillerin malformasyonuyla olusmaktadir. Bu du-
rumun da gestasyonel donemin ilk trimesterinde
primitif sefalik venoz sistemin gelisimindeki hata
nedeniyle olustugu distiniilmektedir.” Literatiir-
deki serilerde, en sik tespit edilen bulgu olmasina
ragmen, fasyal anjiyomatoz lezyonun eslik etme-
digi SWS'li vakalar da rapor edilmigtir.? Bizim has-
tamizda sol yiiz yarisinda porto sarabi neviis tespit
edilmisgtir.

SWS’de siklikla kiiciik kortikal venlerdeki
malformasyon nedeniyle alttaki serebral dokuda
atrofi ve kalsifikasyon gelisir. Leptomeningiyal
anjiyomlar SWS’de sik izlenen bir bulgudur ve ge-
nellikle tek taraflidir. Bazen damarsal lezyonlar o
kadar belirgindir ki arterioven6z malformasyon
(AVM) veya timoral olusumlarla karigtirilabilir.

883



Demir ve ark.

Beyin ve Sinir Cerrahisi

LA
FoF De TN 0EN

TURGay
" 3y

RESIM 2, 3: Hastanin beyin manyetik rezonans incelemesinde serebellar folyalarda ve serebral sulkal yapilarda ozellikle fronto-temporal bolgelerde daha belir-

gin atrofik degisiklikler.

RESIM 4: Hastanin beyin manyetik rezonans incelemesinde sol tempo-
ral fossa anterior kesiminde temporal lobu postero-superiora idente eden
tim sekanslarda, beyin-omurilik sivisi ile izointens yapida araknoid kist
ile uyumlu lezyon.

Bityiikliigii nedeniyle bazen serebral veya serebel-
lar dokuya basi bulgular1 olusturabilirler.® Bazen
beyin omirilik sivis1 gecis yolunu kapatip hidrose-
faliye neden olabilmektedir.”'® Bizim hastamizda
yaygin serebellar ve serebral atrofi olmasina kar-
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RESIM 5: Hastanin beyin manyetik rezonans incelemesinde sol pontosere-
bellar kbsede T2 flair géruntilerde hiperintens olarak izole edilebilen kitle
lezyon.

sin, kortikal ve derin anjiyomatoz bir lezyon tespit
edilmedi. Bu durum, damarsal lezyonlarin MRG ta-
ramasinda bazen klasik goriintiisiinii vermedigini
ya da bazen damarsal lezyonlarin diizelebilir oldu-
gunu distindiirmektedir.
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Glokom, anjiyomat6z lezyonun trigeminal si-
nirin oftalmik dalinin tutuldugu durumlarda siklikla
gozlenir. Genellikle porto sarabi neviis ile ayni ta-
rafta olusur. Patofizyolojisinde episkleral hemanji-
yom nedeniyle episkleral venoz basingtaki artigin rol
oynadif1 diigtiniilmektedir.'"!? Hastamizda, trigemi-
nal sinirin oftalmik segment alaninda tutulum goz-
lendigi halde glokom tespit edilmemistir.

SWS’de norolojik bulgular, damarsal patoloji-
ler nedeniyle olugmus serebral hasarin yerine ve
biiyiikliigiine bagh olarak degisiklik gostermekte-
dir. En sik gozlenen noérolojik bulgular i¢inde se-
rebral kortikal disgenezise bagh epilepsi, tek tarafli
serebral atrofiye bagli hemiparezi, yaygin serebral
beslenme bozukluguna baglh mental retardasyon ve
migren tarzi bas agrisi sayilabilir.'>!* Hastamizda
serebral atrofinin yaygin oldugu ve her iki serebral
hemisferi de etkiledigi goriilmiistiir. Literatiirde
her iki hemisferin de etkilendigini gosteren ¢alis-
malar vardir.'* Hastamizda, atrofi daha ¢ok sere-
bellar bolgeyi etkilemisti. SWS’de serebellar atrofi
sik goriilen bulgular arasinda bulunmamaktadir.”
Atrofiye ragmen hastamizin norolojik muayenesi
migren tarzi bas agris1 disinda tamamen normal bu-
lunmugtur. SWS’de migrenin mekanizmasi, epi-
lepsi ve vaskiiler malformasyonlardakine benzer
ozelliktedir. Literatiirde, SWS’li hastalarda, migren
atag sirasinda norolojik kusur olugma ihtimalinin
¢ok yiiksek oldugu bildirilmigtir.'®

Bazen SWSde internal serebral, bazal, derin
mediiller ve subepandimal venlerde de genisleme
gozlenmektedir. Bizim hastamizin goriintiileme bul-
gular i¢inde bu tiir patolojiler tespit edilmemistir."”

Literatiirde SWS ile tiimor birlikteligi cok az
sayida rapor edilmistir. Erglin ve ark., hastala-
rinda SWSnin klasik bulgular: diginda intra-
serebral lipom, temporal araknoid kist ve poren-
sefalik kist tespit etmiglerdir.'® Costa, SWS’li has-
tasinda intrakraniyal anjiyoblastik menengiyom
tespit ettigini bildirmistir.'” Gokalp ve ark., SWS’li
hastalarinin dordiincii ventrikiiliinde dev menen-
giyom saptamiglardir.?? Mahmood ve ark., SWS ile
astrositom birlikteligini rapor etmislerdir.?! Park
ve ark. ise intrakraniyal hemanjiyomu SWS’li has-
talarinda tespit ettiklerini bildirmislerdir.?? Lite-
ratiirde SWS ile serebellopontin a¢1 timori
birlikteligi rapor edilmemistir.

Literatiirde SWS ile araknoid kist birlikteligini
gosteren, Ergiin ve ark.nin sundugu vaka disinda
bir ¢aligma bulunmamaktadir.”® Leptomeningi-
yal tutulum gosteren SWS’de araknoid kist olu-
sumu, beklenen bir patoloji gibi gozitkmektedir.
SWS’de olusum patofizyolojisi hakkinda bir bilgi
bulunmamaktadir.

Literatiirde SWS varyanti diye nitelendirilen
az sayida SWS’li hasta rapor edilmistir. Bu nite-
lendirme, SWS’li hastalarin nérolojik muayene-
sinde, fizik muayenesinde ve radyolojik go-
riuntileme bulgularindaki farkliliklar goze alina-
rak diisiintilmiistiir. Ortaya konulan farkliliklarin
gercekten birer varyant olup olmadiklari, ya da
biitiin bunlarin, SWS’nin dogal seyri i¢inde kabul
edilip edilemeyecegi bilinmemektedir. Belki de
SWSnin patofizyolojisi tam olarak ortaya konul-
dugunda bu sorulara cevap vermek miimkiin ola-
bilecektir.

Carrasco L, Pastor A, Farifia C, Martin L, Man-
zarbeitia F, Requena L. Acral arteriovenous
tumor developed within a nevus flammeus in
a patient with Sturge-Weber syndrome. Am J
Dermatopathol 2003;25(4): 341-5.

Aydin A, Cakmakgi H, Kovanlikaya A, Dirik E.
Sturge-Weber syndrome without facial nevus.
Pediatr Neurol 2000;22(5):400-2.

Thomas-Sohl KA, Vaslow DF, Maria BL.
Sturge-Weber syndrome: a review. Pediatr
Neurol 2004;30(5):303-10.

Turkiye Klinikleri ] Med Sci 2012;32(3)

I KAYNAKLAR

Comi AM Advances in Sturge-Weber syn-
drome. Curr Opin Neurol 2006;19(2):124-8.

Roach ES. Neurocutaneous syndromes. Pe-
diatr Clin North Am 1992;39(4):591-620.

Di Rocco C, Tamburrini G. Sturge-Weber syn-
drome. Childs Nerv Syst 2006;22(8):909-21.
Comi AM. Pathophysiology of Sturge-Weber
syndrome. J Child Neurol 2003;18(8):509-16.

Hamano K; Ito M, Inai K, Nose T, Takita H. A
case of Sturge-Weber syndrome with peculiar

venous abnormalities. Childs Nerv Syst 1993;
9(8):491-3.

9. VYallapragada AV, Cure JK, Holden KR.
Sturge-Weber syndrome variant with atypical
intracranial findings: case report. J Child Neu-
rol 2006;21(2):155-7.

10. Fishman MA, Baram TZ. Megalencephaly due

to impaired cerebral venous return in a Sturge-
Weber variant syndrome. J Child Neurol
1986;1(2):115-8.

885



Demir ve ark.

Beyin ve Sinir Cerrahisi

11.

12.

13.

14.

Phelps CD. The pathogenesis of glaucoma in
Sturge-Weber syndrome. Ophthalmology
1978; 85(3):276-86.

Thomas-Sohl KA, Vaslow DF, Maria BL.
Sturge-Weber syndrome: a review. Pediatr
Neurol 2004;30(5):303-10.

Chapieski L, Friedman A, Lachar D. Psycho-
logical functioning in children and adolescents
with Sturge-Weber syndrome. J Child Neurol
2000;15(10):660-5.

Arulrajah S, Ertan G, M Comi A, Tekes A, Lin
DL, Huisman TA. MRI with diffusion-weighted
imaging in children and young adults with si-
multaneous supra- and infratentorial manifes-
tations of Sturge-Weber syndrome. J
Neuroradiol 2010;37(1):51-9.

886

18.

. Adams ME, Aylett SE, Squier W, Chong W. A

spectrum of unusual neuroimaging findings in
patients with suspected Sturge-Weber syn-
drome. AJNR Am J  Neuroradiol
2009;30(2):276-81.

Kossoff EH, Hatfield LA, Ball KL, Comi AM
Comorbidity of epilepsy and headache in pa-
tients with Sturge-Weber syndrome. J Child
Neurol 2005;20(8):678-82.

Tirk U, Yiksel N, Karabay Y. [Sturge-Weber
syndrome]. Turkiye Klinikleri J Dermatol 1994;
4(2):110-3.

Ergiin R, Okten Al, Gezercan Y, Gezici AR.
Sturge-Weber syndrome accompanied with
multiple congenital intracranial lesions. Acta
Neurochir (Wien) 2007;149(8):829-30.

20.

21.

22.

Costa A. [Exceptional variant of the Sturge-
Weber disease: intracranial angioblastic
meningioma and skin hemangioma present-
ing as a "sneak lesion"]. Arch De Vecchi Anat
Patol 1976;61(1):77-87.

Gokalp HZ, Ozkal E, Erdogan A, Selcuki M. A
giant meningioma of the fourth ventricle asso-
ciated with Sturge-Weber disease. Acta Neu-
rochir (Wien) 1981;57(1-2):115-20.
Mahmood A, Dujovny M, Chason JL,
Zamorano LJ. Sturge-Weber-Dimitri disease?
In association with an astrocytoma. Acta Neu-
rochir (Wien) 1991;110(1-2):87-9.

Park C, Bodensteiner JB. An infant with a seg-
mental hemangioma: Sturge-Weber? Semin
Pediatr Neurol 2008;15(4):164-6.

Turkiye Klinikleri ] Med Sci 2012;32(3)



