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ve Deri Lezyonlarinin DYE Lazer ile Tedavisi

STURGE WEBER SYNDROME AND TREATMENT
OF SKIN LESIONS WITH DYE LASER; 17 CASES

Giircan ASLAN*, Metin GORGU*, Naci KARACAL**

* Op.Dr., Ankara Numune Hastanesi 1. Plastik Cerrahi Klinik Sef Yardimeisi,
** Dr., Ankara Numune Hastanesi 1. Plastik Cerrahi Klinigi Asistani, ANKARA

Ozet

Sturge Weber sendromu genelde yiiziin bir yarisinda bu-
lunan ve dogugsta mevcut kapiller malformasyonla (Port-Wine
Stain) karakterize bir hastaliktin. Ankara Lazer Tedavi
merkezinde 1997 Aralik ve 1999 Nisan tarihleri arasinda
tanilart daha énce baska merkezlerde konmus Sturge Weber
sendromlu 17 hastamin gesitli viicut bolgelerindeki kapiller
malformasyonlar flashlamp pumped pulsed dye lazer (FLPPD)
ile tedavi edilmis, 17 olguluk bu serideki Sturge Weber
sendrom bulgulary genel literatiir ile karsilastirilmis ve lazer
tedavi sonuglart irdelenmigtir.
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Summary

Sturge Weber syndrome is characterized by congenital
capillary malformations (port wine stain) which are usually lo-
calized on hemifacial zone. In this study, 17 cases with Sturge
Weber sydrome were treated with flashlamp pumped pulsed
dye laser in Ankara Lazer Tedavi Merkezi between December
1997 and April 1999 and clinical findings of the patients were
compared with the literature. Also laser treatment modality
was discussed.
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Sturge Weber sendromu 1/50000 dogumda bir
goriilen genetik gecisi tam olarak gosterilememis,
dogusta bulunan genelde trigeminal sinir dallarinin
innerve ettikleri yliz bolgesindeki kapiller malfor-
masyonlar (Port-Wine Stain) ile karakterize bir
hastaliktir. 1879 yilinda Sturge (1) tarafindan ta-
riflenmis, 1922 yilinda ise Weber (2) tarafindan
sendrom oldugu ortaya konmustur. Port wine stain
(PWS) ile aym tarafta meningeal ve koroidal he-
manjiomlar mevcuttur. Ayrica ayn taraftaki gozde
glokom olusur. Glokom olusma mekanizmasi tam
olarak bilinmemektedir. Hastalar genellikle epilep-
tiktirler, mental retardasyon mevcut olabilir.
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Sendromu olusturan bulgulardan PWS nin la-
zer ile tedavisi 1960 I yillardan beri yapilmaktadir
(3). Gegmis yillarda, giiniimiizde hala ornekleri
kullanilan Argon (4), CO2, Copper vapor (5) lazer-
ler PWS tedavisinde kullanilmistir. Bu lazerler ile
PWS lerde birtakim basarili sonuglar alinmis ise de,
deride pigmentasyon degisiklikleri yapmalari, sik-
likla skar formasyonuna neden olmalari, genellikle
anestezi altinda uygulanabilmeleri, arastirmacilari
daha giivenli bir lazer arayisina itmistir. Tiim bu ne-
denlerle yapilan arastirmalar sonucunda ortaya 585
nm. dalga boyunda flashlamp pumped pulsed dye
lazer (FLPPDL) ¢ikmistir. Giiniimiizde bu lazerin
585-600 nm. arasindaki dalga boylarina ayarla-
nabilen yeni jenerasyonu, PWS, telenjektaziler ve
diger vaskiiler kokenli, derinin ylizeyel tabakalarim
tutan lezyonlarin tedavisinde yaygin olarak kul-
lanilmaktadir (6,7).
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Tabloe 1. 17 olguda Sturge Weber Sendromu bulgu-
larinin dagilimi

Vaka

Sendrom Bulgusu Sayis1
Yiizde Port wine stain 17
Govde ve ekstremitelerde PWS 4
Tan1 konmus glokom 11
Gorme kaybi 4
Epilepsi ataklart 17
Normal alt1 zeka 2

Kontrlateral iist ekstremitede hemiparezi
Ust ekstremitede sindaktili
Bacakta varikoz venler

—_— —

Tablo 2. Yiizdeki port wine stain'lerin trigeminal
sinirin dallarinin inerve ettigi deri bolgelerine gore
dagilimi (T1: Oftalmik dal, T2: Maksiller dal, T3:
Mandibular dal)

Vaka
Port wine stain bulunan bolge sayi1si
T1 17
T1+T2 13
T1+T2+T3 6
T1+T2+T3+Kontrlateral yiiz bolgesi 2
Yiiz dist bolgeler 4

Materyel ve Metod

Aralik 1997 ve Nisan 1999 tarihleri arasinda
Ankara Lazer Tedavi Merkezine viicutlarinin ¢esitli
bogelerinde PWS ile bagvuran hastalar arasindan
daha oOnce cesitli merkezlerde Sturge Weber
sendromu tanisit konmus 17 hasta segilmistir.
Hastalarin yaglar1 14-47 arasinda degismekteydi;,
13 hasta kadin dort hasta erkekti. Bu hastalar
Sturge Weber sendromunun genel bulgulari agisin-
dan degerlendirilmis ayrica hastalarda genel
sendrom bulgular1 diginda goriilen anomaliler de
kaydedilmistir (Tablo 1).

Hastalarin yiizlerinde mevcut olan PWS'ler
(Sekil 1) trigeminal sinirin innerve ettigi deri bol-
geleri agisindan degerlendirilmistir (Tablo 2).

Hastalarin hepsine PWS nedeniyle flashlamp
pumped pulsed dye (FLPPD) lazer (Skleroplus®,
Candela Corp. USA) ile tedavi baglanmistir. Lazer

2

17 OLGU DOLAYISIYLA STURGE WEBER SENDROMU VE DERI LEZYONLARININ DYE LAZER iLE TEDAVISI

tedavisi 585-595 nm. dalga boylarinda, 6-10 J/cm?
arasinda degisen enerji degerlerinde ve 7 mm
capinda "handpiece" kullanilarak yapilmistir. Bu
tedavi protokolii daha 6nceki ¢alismalar modifiye
edilerek belirlenmistir (6,8). Lazer tedavisi 4-8 haf-
ta aralarla 3-8 seans olarak uygulanmistir
(Ortalama 6 seans). Tiim hastalara ayaktan tedavi
klinik sartlarinda lezyon olan bdlgeye Ametop®
(Smith&Nephew) krem ile lokal anestezi uygula-
narak miidahele edilmistir. Lazer tedavisinin 1. gii-
niinde koyu bir renk alan tedavi sahasi 10-12 giin
icinde normal rengine donmistir (Sekil 2).
Hastalarin tedavi bolgelerine ilk giin antibiyotikli
bir krem uygulanmis ve saha agik birakilmistir.

Bulgular

Sturge Weber sendromunun genel bulgulari ile
17 olguluk serimizdeki hastalarin bulgular1 uyumlu
goriilmektedir (Tablo 1). Sadece kadin/erkek
oraninin esit olmasi gerekirken bizim serimizde
sendroma yakalanan kadin sayisi erkeklerin 3
katindan fazladir. Hastalarin dordiinde PWS ile
ayni taraftaki gozde tam gorme kayb1 vardi. Genel
sendrom bulgular1 disinda bir hastanin yiizindeki

Sekil 1. Suturge Weber sendromlu bir hastanin yiiziindeki PWS.
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Sekil 2. Kolda PWS.

PWS ile ayni tarafta olan elinde 3. webde sindaktili
mevcuttu. 34 yasindaki bir hastada da yiizdeki
PWS'in kontrlateral tarafindaki bacaginda ileri
derecede varik6z venler mevcuttu.

Sekil 3A. Hastanin lazer tedavisi 6ncesi goriiniimii.
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Vakalarin tlimiinde mutlaka trigeminal sinirin
oftalmik dalinin inerve ettigi yiiz bolgesinin (list
yiiz, iist goz kapagi, supraorbital bolge) PWS ile tu-
tuldugu goriilmistir. Bu bolgeye ek olarak mak-
siller ve mandibular dallarin inerve ettigi bolgelerin
ayrica ylz karsi tarafinnn da PWS ile tutuldugu
goriilmiistlir (Tablo 2). Ayrica 4 hastada yiiz bol-
gelerinin  disinda da PWS mevcut oldugu
goriilmistiir (Sekil 2).Bu bulgular literatiirdeki bul-
gularla uyumludur (9).

FLPPD lazer ile uygulanan lazer tedavisi sonu-
cunda lezyonlarin renginde agilma, ylizeyden
kabarikliklarinda azalma, kapladiklar1 deri
ylizeyinde azalma meydana gelmistir. Tekrarlayan
lazer tedavi seanslarina lezyonlarin hepsi olumlu
cevap vermistir. Bazi hastalarda az sayida seans ile
olumlu sonuglara ulagilirken bazilarinda da daha
fazla seans sayis1 gerekmistir (Sekil 3 A,B; Sekil 4
A,B). 17 olguda uygulanan ortalama seans sayisi
altidir.

Sekil 3B. Hastanin 3 seans lazer tedavisi sonras1 goriiniimii.
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Sekil 4A. Hastanin lazer tedavisi 6ncesi goriiniimii.

Tartisma

Sturge Weber sendromunun genel bulgulari
baslica 3'e ayrilir:

1. Deri bulgulari (Yiizde PWS)

2. Norolojik bulgular (Meninkslerde ve beyin-
deki vaskiiler malformasyonlar nedeniyle)

3. Go6z bulgulart (Genellikle glokom)

Norolojik bulgular, epilepsi ndbetleri, nor-
malden daha diisiik bir zeka diizeyi, mental retar-
dasyon, hemiparezi gibi bulgular1 igermektedir.
Hastalarda intraserebral kalsifikasyonlara rast-
lanabilmektedir (10).

Sturge Weber sendromunun etiyolojisi bilin-
memektedir. Fakat bazi hastalarda kromozomal
anormallikler rapor edilmistir. Genetik gecisli
degildir ama ayni aile bireylerini tutan vakalar
bildirilmistir. Enjolras'mn teorisine gore, noral
krestin sefalik tarafindaki bir olusum hatas1 yiizde,

4

Sekil 4B. Hastanin 5 seans lazer tedavisi sonrasi goriiniimii.

koroidde ve araknoidde anormal damarsal yapilarin
gelisimine neden olmaktadir. Tiim 1rklarda ve her
iki cinste ayni oranda goriiliir (11).

Sturge Weber sendromunun en tanidik bulgusu
yilizde PWS'dir. Bu genellikle unilateraldir, fakat bi-
lateral olabilecegi gibi govde ve ekstremiteleri de
tutabilir. Lezyonun rengi agik pembeden koyu mo-
ra kadar degisebilir. Baz1 vakalarda lezyonun tut-
tugu deri bolgesinde hipertrofi mevcuttur. Lezyon
dogusta mevcuttur, hasta ile ayni1 oranlarda biiyiir.
Ilk basta kapladigi bolgelerden baska bdlgelere
yayilmaz ama genellikle yas ilerledikge rengi koyu-
lagir (11).

Histopatolojik olarak lezyon diizlesmis endotel
hiicreleri ile kapli, dermis i¢inde yer alan kavernoz
bosluklardan olusmustur. Yas ilerledik¢e involus-
yona ugramaz ve genellikle basingla pek solmaz (6).

Serebral lezyonlar hemen her zaman yiizdeki
lezyonla ayni taraftadir (12). Meninkslerdeki an-
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Sekil 5. FLPPD lazer tedavisi sonrasi 1. giin hastanin
gOrintimi.

jiomlar dilate venoz kanallar halinde siiperfisiyal
kortekse kadar uzanirlar. Vendz drenaj sistemi
genellikle lezyon igindeki kortikal venlerin olma-
mas1 veya tam fonksiyon gdrmemesi nedeniyle
anormaldir. Kortikal dokudaki gliosis nedeniyle
hastalarda motor epilepsiler ve mental retardasyon
goriilebilir. Korteksteki iskemik degisiklikler ve
beyin atrofisi en iyi kompiitorize tomografi (CT) ve
manyetik rezonans (MRI) ile goriiliir (13). Serebral
anjiomlar genelde oksipital yerlesimlidir. Hasta-
larda santral sinir sistemi etkilenmesine bagli en sik
goriilen bulgu epilepsidir. Genellikle hasta 2-7
aylikken baglar ve hastalarin %80'inde goriliir.
Baslangicta fokaldir, daha sonralar1 generalize hale
gelir (14). Bazen bu epileptik ndbetler ¢ok sik hale
gelebilir ve tedavide hemisferektomi bile
diistiniilebilir (15).

Mental retardasyon hafif 6grenme bozukluk-
larindan ileri retardasyona kadar olabilir. Buna rag-
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men hastalarin %75'1 normal zekadadir. Bizim
hastalarimizdan da iki tanesi hari¢ hepsi normal
zekaya sahiptiler. Sturge Weber sendromundaki
serebral tutulum sonucunda hemiparezi olabilir.
Normal alt1 zekaya sahip olan hastalarimizdan bir
tanesinde kontrlateral tarafta hemiparezi mevcuttu.

Sturge Weber sendromlu hastalarin %30'unda
glokoma rastlanir. Genelde dogumdan hemen sonra
olusmasina ragmen ileri yaslarda da ortaya ¢ikabilir

9).

Sturge Weber sendromundaki deri lezyon-
larinin (PWS) tedavisinde gilinliimiize kadar bir¢ok
tedavi yontemleri kullanilmistir. Bunlar; elek-
trokoagiilasyon (16), radyasyon tedavisi (17), kryo-
terapi (18), cerrahi eksizyon (19) gibi yontemlerdir.
Bu yontemlerden higbiri ile tam bir basar1 elde
edilememistir.

Giliniimiize kadar PWS tedavisinde CO2, ar-
gon, coper vapor gibi ¢ok cesitli lazerler kul-
lanilmistir. Bu lazerlerin dalga boylarinin hemoglo-
bin ve oksihemoglobin i¢in uygun olmamasi ve
"continuous" modda ¢aligmalar1 lezyonlarin te-
davisinde birgok giicliikkler yaratmis ve skar for-
masyonu gibi énemli komplikasyonlar ortaya ¢ik-
mistir.

Giliniimiizde FLPPD lazer PWS'lerin te-
davisinde kullanilmaktadir (6,8,20) FLPPD lazer
ile PWS tedavisi 8-12 tedavi seansi arasinda
siirmektedir. Eriskinlere cocuklardan daha fazla
sayida seans gerekmektedir. Buna ek olarak genel-
likle govdedeki ve ekstremitelerdeki lezyonlar
yiizdeki lezyonlardan daha fazla tedavi seansina
ihtiya¢ duymaktadirlar.

FLPPD lazerin etkinligi (lezyonlar1 tamamen
ortadan kaldirmasi) bir¢ok c¢alismada %40-100
(8,20,21) arasinda degismektedir.

Kiiciik yastaki hastalarda FLPPD lazer daha
etkili olmakta ve daha az seansta deri goriiniimii
normal hale gelmektedir. Bunun muhtemel nedeni
¢ocuklarda derinin daha ince olmasi ve lazer igin-
larinin daha kolay PWS'i olusturan damarsal
yapilara ulagsmasidir. Lazer ile tedavi edilen hasta-
larimizin higbirinde olasi skar formasyonu, kalici
hipopigmentasyon veya hiperpigmentasyon gibi
komplikasyonlara rastlanmamustir.
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Sonug¢

Sturge Weber sendromu yiizdeki PWS ne-
deniyle tanisi kolayca konabilen bir hastaliktir.
Erken tedavi edilmeyen epileptik ataklarin 6gren-
me giicliigli hatta mental retardasyona ve erken te-
davi edilmeyen glokomlarin korliige yol agmasi ne-
deniyle hastaliga erken multidisipliner miidahele
edilmesi gerekmektedir.

Calismamizda ortaya ¢ikan sendrom bulgulari
genel literatiir bilgileriyle uyumluluk gostermistir.
Sturge Weber sendromu tanisi konulan bir hastanin
tekrarlayan epilepsi ataklar1 gecirebilecegi goz
oniinde tutulmali ve hasta bu agidan kontrol altinda
tutulmalidir.

Cesitli viicut bolgelerinde goriillen PWS'lerin
gilinlimiizdeki en etkin tedavisi selektif fototermoliz
prensibi ile ¢alisan flashlamp pumped pulsed dye
lazerdir. Her nekadar bu lazer ile uygulanan tedavi
su anda kabul goren en gegerli ve en emin PWS te-
davi yontemi olsa da tekrarlayan seanslar gerek-
tirmesi bu tedavinin olumsuz yoniinii olusturmak-
tadir. Bu lazer ile deri lezyonlar1 tedavi edilmis 17
Sturge Weber sendromu olgusu bulgular ile be-
raber sunulmustur.
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