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OZET

Sturge-Weber sendromu tanisi alan 17 yasindaki bir
bayan hasta tanitilmigtir. Port-wine neviis ve g¢ocukluktan
beri epileptlk ndbeti olan bu vakada kompliturize tomo-
grafide (CT) oksipital kalsifikasyon ve konvansiyonel ma-
gnetik resonans (MR) calismasinda da koroid pleksusda
belirginlesme ve genisleme gésterilmistir.
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Sturge-VVeber sendromu nérokutandéz sendrom-
lardan biridir. ilk olarak 1897'da Sturge tarafindan ta-
nimlanmig, 1929'da ise VVeber tarafindan intrakranial
kalsifikasyonu gosterilmistir. Nadir gérilen ve non-fami-
lyer olan bu sendrom asagidaki ozellikleri goOsterir:
flammeus nevils, leptomeningeal angiomatos, koroid
angioma, buphtalmos, intrakranial kalsifikasyon, sereb-
ral atrofi, mental retardasyon, glokom, epileptik ndbet,
hemlparezl ve hemiatrofl (1). CT'den O6nce Sturge-VVe-
ber sendromunun tanisi direk kafa grafileri ve angio-
grafi ile yapilmaktaydi. Bugin artik tani CT ve MR ile
daha kolaylikla yapilabilmektedir. CT tani konulmasina
blylk Olgiide yardimci olmaktadir. Serebral kortikal kal-
sifikasyon, atrofi, ven6z genisleme, koroid pleksusta
genigleme ve leptomeningeal angiomatos, MR'da dabhil
olmak Uzere konvansiyonel radyolojik tetkiklerle kolay-
likla gosterilebilmektedir (2-5). MRI bulgulari az sayida
yayinlanmis olmakla birlikte vaskiler anomaliteyl daha
iyi gostermektedir. CT bulgulari Ise kalsifikasyonu or-
taya cikarmakta daha hassas bir yontemdir (6).
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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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Biz burada Sturge-VVeber sendromlu bir vakayi
CT ve MR bulgulari ile sunduk.

VAKA TAKDIiMi

17 yasindaki geng kiz, sol ylzde port-wine nevis
nedeniyle Nisan 1992'de cildiye poliklinigine basvurmus
ve oradan da ndroloji polikliniine konstiltasyon igin
gonderilmistir. Hastanin muayenesinde sol trigeminal
sinirin oftalmik dalinin innerve ettigi bdlgede port-wine
(flammatous nevis) bulundu (Resim 1,2). Hastanin hi-
kayesinde 7-8 yaslarinda baslayan ve haftada birkag
kez gelen, elden baslayip yukari dogru yiz yarisina ka-
dar yikselen uyusma ve karincalanma oldugunu ve bir-
ka¢c kez de suur kaybr oldugu ifade edilmektedir. No-
betten sonra hastaya uyku gelmekte ve birka¢ saat uy-
kudan sonra kendine gelmektedir. Hastanin ilkokulu
guglukle bitirdigi ifade edilmektedir. Cesitli polikliniklere
basvuran hastaya bugine kadar epilepsi tanisi konma-
mis ve hi¢ antiepileptik tedavi uygulanmamistir. Estetik
nedenlerle cildiye poliklinigine basvuran hastanin oftal-
molojik muayenesinde patoloji saptanmadi. Tum sistem
muayeneleri normal bulundu. Norolojik muayenede
konvulizyon anemnezi ve hafif mental retardasyon
mevcut.

Laboratuvar Bulgulari: Tam kan ve tam idrar tet-
kikleri normal. EEG bulgulari normal.
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Resim 1.

Resim 2.

Noéroradyolojik Bulgular: CT'de sol occiptal bdl-
gede kalslfikasyon mevcuttur (Sekil 1a). Opak madde
enjeksiyonundan sonra tutulum gézlenmedi (Sekil 1b).
MRI bulgulari, sol koroid pleksus daha belirginlesmis
ve genislemis olarak gorulmektedir (Sekil 2ab).

Klinik Gidis: Hastaya 600 mg/gin carbamazepln
baslandi. ilag alinimindan 1 ay sonra ndbet sayisi yari-
dan fazla azaldi.
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Sturge-VVeber sendromunun tabii seyri hala iyi bi-
linmemektedir. Mayo klinik 31 ve Toranto ¢ocuk hasta-
liklari hastanesinin yayinladigi 41 vakanin %40'inda orta
veya siddetli nérolojik defisit ve epilepsi tesbit edil-
mistir. Hastalarda konvullizyonlar genellikle erken
yasta ortaya ¢ikmakta, fakat bazen hastalik farkli sey-
retmekte ve daha Herki yaslarda da konvulizyon or-
taya c¢ikabilmektedir. Erken yasta konvulizyon ortaya
¢ikan hastalarda, siddetli nérolojik defisitler gorilmekte-
dir (7,8). Bu hastalarda konvulizyon tanisi geg¢ konul-
mustur. Fakat bu hasta siklikla fokal sensoil nébet ge-
¢irmis oldugu icin muhtemelen aile tarafindan fark edil-
memistir. Aile hastanin yizindeki nevis nedeni ile ¢o-
cukluktan beri cesitli hastanelere basvurmus fakat epi-
lepsi tanisi konmamis ve herhangi bir tedavi uygulan-
mamistir. Ge¢ baslayan nébetler, ilaca daha gug¢ ce-
vap vermektedir (7). Bu hastada nodbetler ¢cok azalmig
olup tedaviye iyi cevap vermistir. Hastalikta gérilen
progreslf kalslfikasyon, o hemisferde kan akiminin azal-
masina ve bunun sonucu gllolsls ve atroflye neden ol-
maktadir (9). Tekrarlayan konvulizyonlara, kan akimi
azalan dokulardaki néronlarin anormal eksitasyonu ne-
den olmaktadir (10). Sturge-VVeber sendromu vakalari-
nin godunun tanisi CT lle kolaylikla yapilabilmektedir.
Fakat bulgular ¢cogunlukla kortikal kalslfikasyon, koroid
pleksusta belirginlesme ve genisleme, post lktal korti-
kal madde tutulumu, veya anormal vendz drenaj gibi
Indirek isaretlerdir. intrakraniyal kalslflkasyonun, seri
CT ile takiplerinde kalsifiye okslpital lezyonun ilerleme
gosterdigi kaydedilmistir (4-6). Bu hastanin CT'sinde
sadece occipital bdlgede kalslfikasyon bulunmustur.
Opak madde enjeksiyonundan sonra tutulum gézlen-
memistir. intrakraniyal kalslfikasyon anormal serebral
vendz drenaja sekonder olarak gelisebilir. Bunu sereb-
ral angio bulgulari da desteklemektedir. Anoksl ve me-
tabolizmanin bozulmasi, anglomun dallanma alaninda
sklerotlk atrofi ile birlikte kalsifikasyona neden olmakta-
dir (11). Baska bir grup arastirmaci, kalslflkasyonun
kan beyin bariyerindeki defektin neden oldugunu belirt-
mektedir. Bu defekt protein ve kalsiyum transudasyo-
nuna neden olmakta, bu da daha sonra perlvaskuler
alana c¢Okmektedir (12). Literatirde Sturge-VVeber
sendromunda konvansiyonel MR bulgulari tanimlan-
mistir. Non-kontrast MR ¢alismalarinda, hemiatrofl, ko-
roid pleksusta angiomatdéz malformasyon ve altindaki
dokuda slgnal degisiklikleri gdsterilmistir. Sturge-VVeber
sendromunda, buftalmus ve koroid angloma gdrulebilir.
Koroid pleksusta belirginlesme ve genisleme en sik
gorulen bulgudur ve angiomatéz malformasyondan
kaynaklanmaktadir (5,6). Bu hastada konvansiyonel
MR calismasinda sol koroid pleksus daha belirgin ve
genislemis olarak goérulmektedir, intrakraniyal Kkalslfi-
kasyon, konvansiyonel MR c¢alismalarinda CT'de ol-
dugu gibi lyi gésterllememektedir. Ancak genis kalslfi-
kasyon alanlari az miktarda gorulebilmektedir. T2-agir-
likli kesitlerdeki kalslfikasyon alanlarinda signal azalma-
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Sekil 1a. Aksiyel CT kesitleri, a. Kontrassiz kesitte sol parieto Sekil 1b. Kontrastli kesitte opak madde tutulumu goriilme-
oksipital bolgede kalsitikasyon. mekte.

Sekil2a. MR bulguiari. Aksiyel kesit. Sekil 2b. Koronal kesit T,-agirlikli gériintillerde s-,| koroid plek-

susta belirginlesme ve genisleme.
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s goOrilmektedir. Korold pleksusdaki angiomatéz mal-
formasyon ve c¢evresindeki beyin dokusunda signal
degisiklikleri goériulmektedir (5,9,10). Bu sendromda
esas anomali, serebral atrofinin oldugu kortekste super-
fisiyal kortikal venlerin bulunmayisidir. Internal serebral
bazal, derin meduller ve subependimal venlerde ge-
nisleme goérilmektedir (13).

Sturge-VVeber sendromunda tani bugin artik CT
ve MR calismalari lle kolaylikla konmakta ve hastaligin
gidisi takip edilebilmektedir.
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