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Ozet

Sturge- Weber yiiz, boyun, mukoz membranlar, menenks
ve koroid pleksusda tek tarafli konjenital hemanji-
yomlarin bulundugu, konviilziyon, mental retardasyon,
hemiparezi, hemianopsi ile de seyrede bilen, genetik ge-
cisli olmayan, bir sendromdur. Yaymimizda Sturge-
Weber sendromlu olgunun anestezi uygulamast sunul-
mus, literatiir bilgileri ile birlikte anestezik yaklagimlar
tartigtlmustir.

Amag: Sturge-Weber sendromlu hastalarin  anestezisinde
dikkat edilmesi gereken noktalara dikkat ¢ekerek, litera-
tiir bilgileri 1s181nda tartigmaktir.

Olgu Sunumu: Sturge-Weber sendromu tanili, glokom nede-
niyle genel anestezi altinda operasyon gegiren,
preoperatif — degerlendirmede  yiiz sol yarisinda
hemanjiyom izlenen ve entiibasyon gii¢liigii agisindan da
Mallampati skoru III olarak degerlendirilen, 14 yasinda
erkek olgu.

Sonug: Sturge-Weber sendromlu olgularda preoperatif dikkatli
bir degerlendirme ile yandas anomaliler saptanmali, bek-
lenebilecek komplikasyonlara karsi hazirliklar yapilmali-
dir. Anestezi uygulamasinda intrakraniyal ve intraokiiler
basinct artiracak uygulamalardan kaginilmali, entiibasyon
kayganlastirilmig tiiple, kilavuz tel kullanmaksizin ya-
pilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Sturge-Weber, Zor entiibasyon,
Genel anestezi
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Summary

Sturge-Weber is a sporadic illness characterized by uni-
lateral congenital capillary haemangiomas on the face,
neck, mucous membranes, meninges and choroid plexus.
Clinical features are convulsions, mental retardation,
hemiparesis and hemianopsia. We report case with
Sturge-Weber syndrome, and anaesthetic approaches are
being discussed with literature.

Objective: Anaesthetic approaches to patient with Sturge-
Weber Syndrome by taking attention of preoperative
evaliation and discussing with literature.

Case Report: 14-years-old boy with Sturge-Weber syndrome
anaesthetized for glaucoma surgery. In the preoperative
evaluation haemangiomas observed on the left side by
the face, and Mallampati score for forced intiibation vas
1.

Conclusion: In patients with Sturge-Weber syndrome must be
careful preoperative evaluation for understand to anoma-
lies and must be made preoperative preparing for com-
plication. In anaesthetic practicing must be avoid to op-
eration decreasing intracranial and intraoculer pressure,
and intubation made by sliding tube by not using guide.

Key Words: Sturge-Weber, Forced intiibation,
General anaesthesia
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[k kez klinik olarak 1879 (1) yilinda W.Allen,
radyolojik olarak da 1929 (2) yilinda Struge
tarafindan tanimlanan Sturge-Weber sendromu
ensefalotrigeminal ~ anjiyomatozis  olarak da
isimlendirilir.Yiizde porto sarabi renginde kapiler
neviis, mukdéz membranlarda, meninks ve koroid
pleksuslarda %70 siklikta tek tarafli olmak iizere
konjenital hemanjiyomlarla seyreden, sporadik
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ortaya c¢ikan bir sendromdur. Cilt anjiyomlar1
ozellikle trigeminal sinirin oftalmik dalinda goriiliir.
Ancak anjiyomlar gévdede, kol ve bacaklarda, hatta
agiz, yumusak damak, dil, larenks ve trakeada da

gortilebilir. ~ Anjiyomlarla ipsilateral  serebral
hemisferde  vaskiiler = anomaliler  goriilebilir.
Meningeal tutulum siklikla  oksipitopariyetal

boltiimiin pial damarlarindadir. Klinik seyrinde %80
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siklikla konviilziyon, mental retardasyon, cilt
lezyonlarmin  aksi tarafinda  hemiparezi ve
hemianopsi goriliir. Koroid anjiyomlar intraokiiler
basinct artirarak yeni dogan doneminde buftalmusa,
cocukluk doneminde de %71 siklikla glokoma yol
acar (3-5). Anjiyom riiptiirlerinin yol a¢tig1 kontrol
edilemeyen kanamalar sekonder metabolik degisik-
liklere, kolon gangrenine, dolasim yetmezligine ve
gastrik kanamalarla hematemeze neden olabilir.
Baz1 olgularda da migrene benzer bas agris1 ataklar
goriilebilir (6).

Klinik seyir ve anjiyomlarin dagilimi hastalar
arasinda Onemli degisiklikler gostermektedir.
Ensefalofasiyal anjiyomlarin siniflandirilmasinda
3 tip  Dbelirlenmigtir. Klasik  Sturge-Weber
sendromu olan Tip I’de fasiyal ve leptomeninjiyal
anjiyom yanisira intrakranyal anjiyomlar vardir.
Glokom bulunabilir. Epileptik konviilziyonlarin
varlig1 da taniy1 giiclendirir. Tip II’de intrakranyal
hastalik olmaksizin fasiyal anjiyomlar vardir.
Glokom bulunabilir. Tip III’de ise izole
leptomeninjiyal beyin anjiyomlar1 vardir. Glokom
genellikle yoktur (7).

Tam fizik muayene veya radyografi ile konu-
lur. Pial damar lezyonlarmin yol agtig1
kalsifikasyon radyodiagnostik olan trenyolu gorii-
niimii olusturur (8).

Tedavi semptomatiktir. Kontrol edilemeyen
konviilziyonlarin tedavisinde erken hemisferek-
tomi veya lobektomi yapilabilir (9).

Sturge-Weber sendromlu olgularda siklikla ge-
nel anestezi uygulamasi gerekmektedir. Preoperatif
donemde varsa eslik eden anomaliler agikliga ka-
vusturulmali gereken tedbirler alinmalidir. Bu ma-
kalede 14 yasindaki bir olguyu sunarak, literatiir
verileri 1s181inda degerlendirmeyi amagladik.

Olgu
14 yasinda, erkek, Sturge-Weber Sendromu
(Tip ) tanis1 konulmus olguya sol gézde glokom
nedeniyle genel anestezi altinda operasyon plan-
landi.

G0z hastaliklart poliklinigine bag vurma nede-
ni bulanik gérme yakinmasi olan hastanin, pre-
operatif degerlendirilmesinde soygeg¢misinde bir

T Klin J Anest Reanim 2004, 2

Berrin ISIK ve Ark.

bir 6zellik olmadigl, 6zgegmisinde gérme bozuk-
lugu oldugu, fizik muayenesinde de yliz sol yari-
sinda hemanjiyom bulundugu goézlendi. Agiz igeri-
sinde anjiyom olmadigi ancak entiibasyon igin
Mallampati  skorunun III oldugu saptandi.
Hemogram, kanama, pihtilagsma testleri, biyokimya
tetkikleri normal simirlar icerisinde bulundu. EEG,
Telekardiyografi, kafa grafisi normal olarak deger-
lendirilen hastanin kompiitorize tomografisinde
koroid anjiyom izlendi.

Glokom nedeniyle cerrahi planlanan hastaya
herhangi bir premedikasyon yapilmadi.
Entiibasyon giicliigii olabilecegi diistiniilerek
fiberoptik laringoskopi sartlar1 hazirlandi. Son
sekiz saat igerisinde oral yolla siv1 ve gida almadi-
g1 sorgulanip, periferik damar yolu agilarak 1/3
izodex infiizyonuna baslanildi. Noninvazif EKG,
kan basinci, nabiz ve SpO, monitorizyonu yapildu.
Preoksijenizasyonu takiben 5 mg/kg tiyopental
indiiksiyonu yapildi. Yiize dikkatle uygulanan
maske ile %50 oksijen + %50 hava ve %2
sevofluran inhalasyonuna basland.

Intrakranial basinci artirmamak diisiincesiyle
nondepolarizan kas gevsetici segilerek 0.6 mg/kg
mivakuryum ile kas gevsemesi saglandi. Farenks
ve solunum yollarinda da hemanjiyom olabilecegi
disiincesiyle laringoskop dikkatle yerlestirilerek
6.5 nolu, kafli, kayganlastirilmis tiip ile orotrakeal
yolla entiibe edildi. Entiibasyon gii¢liigii yasanma-
di. Anestezi idamesine %50 oksijen + %50 hava ve
%2-2.5 degerlerinde sevofluran inhalasyonu ile
devam edildi. Peroperatif kan basmci 100/60 ile
105/65 mmHg, nabiz hiz1 dakikada 85-95, SpO,
98-99 araliklarinda ve kardiyak ritm diizenli sey-
retti. Perioperatif donemde yaygin veya lokalize
konviilziyon gozlenmedi.

Oftalmolojik olarak, sol goz iriste, saat 12 hi-
zasinda periferik iridektomi yapilarak, on kamara-
daki akoziin gecisi saglandi. 45 dk siiren cerrahi
girisim sonunda sevofluran kapatilarak 6nce %100
oksijen, sonra %350 oksijen + %50 hava ile
ventilasyon saglandi. Kas gevsetici 0.015 mg/kg
atropin + 0.03 mg/kg neostigmin ile antagonize
edilerek diizenli, yeterli, spontan solunumun bas-
lamasi lizerine ekstiibe edildi.
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S6zel uyarana yanit verebilir hale gelince ope-
rasyon odasindan derlenme odasina alindi. 30 dk
siire ile EKG, nabiz, kan basinci, SpO, monitdrize
edildi. Bilinci acik, hemodinamik olarak stabil
sartlarda, komplikasyonsuz olarak servisine gonde-
rildi.

Tartisma

Ensefalotrigeminal anjiyomatozis olarak da bi-
linen Sturge-Weber sendromu konjenital cilt
anjiyomlar1 ile karakterizedir. Anjiyomlar siklikla
tek tarafli olmakla birlikte bilateral de olabilir.
Govde, kol ve bacaklar, burun, disetleri, yumusak
damak, larenks ve trakeada da goriilebilir.
Duramater, leptomenenksler, hipofiz, timus, akci-
ger, dalak ve lenf nodlarinda vaskiiler degisiklikler
izlenebilir. Yiizde ipsilateral hemihipertrofi gorii-
lebilir (3,4).

Olgumuzda yiiz sol yarisinda porto sarabi
renkli hemanjiyom mevcuttu. Laringoskopi sira-
sinda goriis sahasinda herhangi bir hemanjiyom

izlenmedi. Kraniyal kompiitorize tomografide
koroid hemanjiyom saptanmusti.
Sturge-Weber sendromu  seyrinde ndron

destriiksiyonunun neden oldugu serebral atrofi
tipiktir. Parankim hasar1 yavas yavas artan Ca™"
birikimlerinin giderek serebral dokunun yerini
almas1 ya da kapiller duvarindaki graniil formas-
yonunun intima ve mediada total kalsifikasyona
yol a¢masi nedeniyledir (8,9). Enzmann ve ark
(10) ise hemikraniyumda ipsilateral serebral atrofi
ile birlikte ipsilateral genisleme bildirmislerdir.

Olgumuzda serebral atrofi veya kalsifikasyon
izlenmedi.

Hastalarin ¢ogunda konviilziyonlar yasamin
ilk bir yilinda baglar. Konviilziyonlar yaygin veya
fasiyal neviisiin aksi tarafinda lokalize olabilir.
Tedaviye direngli formlar1 ilerleyen mental
retardasyona neden olabilirler. Hemiparezi do-
gumda gorilen yada gegirilen konviilziyonlardan
sonra ortaya ¢ikan fokal norolojik belirtidir.
Hemiparezinin oldugu taraf kol veya bacak uzun-
luklarinda  gerilik  yaygm  bir  bulgudur.
Hemiatrofiyle birlikte hemihipertrofi de bildiril-
mistir (8,11-12).
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Olgumuz 14 yasinda idi ve hemiatrofi,
hemihipertrofi, hemiparezi, mental retardasyon
veya konviilziyon, 0ykiisii yoktu.

Sturge-Weber sendromu diger fakomatozlarla
birlikte olabilir. Kramer (13 ) Klippel-Trenaunay
sendromu ve Enzmann ve ark (10) ise Klippel-
Trenaunay-Weber sendromu bildirmislerdir.

Olgumuzda eslik eden diger bir fakomatoz
bulgusu yoktu.

Sturge-Weber sendromunda ¢ok sik olmamak-
la birlikte subaraknoid ve subdural kanamalar go-
riilebilir (14) Intrakranyal anjiyomlardan kaynak-
lanan santlarla nadiren kalp yetmezligi de meydana
gelebilir. Tekrarlayan trombotik epizotlar giderek
fonksiyon kaybina yol a¢tigindan antiplatelet kul-
lanimini gerektirebilir (15).

Olgumuzda kalp yetmezligi veya trombotik
epizotlara iliskin belirti ve bulgu yoktu.

Kortikal kalsifikasyonlar vakalarin %20’sinde
goriiliir (6). Iki yasindan once nadir goriilmekle
birlikte dogumda da bildirilmistir. Siklikla tek
tarafli oksipital veya frontal yerlesimlidir (16).
Minimal serebral tutulumu saptamak gii¢ oldugun-
dan tan1 anjiyografi veya kontrast CT ile konulabi-
lir (10,16).

Batra ve ark. (17) Sturge-Weber sendromlu 13
olgunun hi¢ birinde intrakranyal kalsifikasyon
goriilmedigini bildirmislerdir.

Olgumuzda radyografi ile intrakranyal

kalsifikasyon goriilmemistir.

Sturge-Weber sendromlu olgularin %33 iinde
konjenital glokom vardir. Bilateral olusu nadirdir.
Bu olgularin  %75’inde  buftalmus  goriiliir.
Konjonktival telenjektaziler, retinal damarlarin
varikositesi, koroidal hemanjiomlar %75 olguda
glokoma neden olur. Iris heterokromazisi, lensin
spontan dislokasyonu, sasilik, optik atrofi ve
retinal dekolman goriilebilir (18). Batra ve ark
(17), 13 olguluk serilerinin 10’unda okiiler bulgu-
lar saptamiglardir.

Olgumuzda koroid hemanjiyom ve sol gbzde
glokom mevcuttu.

Hipofiz, tiroid, timus, akcigerler, dalak, testis-
ler, lenf nodlarinda anjiyomatdz degisiklikler,
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septal defekt, valviiler stenoz ve biiyiikk damar
transpozisyonu gibi konjenital kardiyak malfor-
masyonlar bildirilmistir (3,5,12,19).

Olgumuzda ylizde hemanjiyom, kompiitorize
tomografide  koroid  hemanjiyom  disinda
anjiyomatéz  degisiklikler =~ veya  kardiyak
malformasyonlar saptanmadi.

Histopatalojik olarak kan damar1 duvarlarinda
fibrozis, hyalin dejenerasyon, dilatasyon, ve
kalsifikasyon goriilebilir (19). Dolasim yetmezligi
karaciger, pankreas gibi organlar1 etkileyerek
sekonder klinik veya metabolik bozukluklara yol
acabilir (3,5).

Olgumuzda metabolik bozukluga ait herhangi
bir belirti veya bulgu saptanmadi.

Sturge-Weber sendromunda diger organlar1 tu-
tarak eslik eden bagka anomalilerde olabilecegin-
den dikkatle degerlendirilmelidir. Klinik seyrinde
fasiyal neviise en sik eslik eden belirti olan
konviilziyonlarin medikal tedavisine iliskin ¢ok az
bilgi olup, tedavi genellikle konviilziyonun tipine
gore belirlenmektedir (20). Hemiparezi ve mental
retardasyonla birlikte goriilen ve medikal tedavi ile
durdurulamayan  konviilziyonlarin  tedavisinde
etkilenen hemisferin veya lobun ¢ikarilmasi gere-
kebilir (6). Rochkind ve ark (21) 53 hastanin
17’sinde epilepsinin tedaviye direngli hale geldigini,
17 olgunun 14’inde hemisferektomi, 3’linde
lobektomi yapildigini ve postoperatif %65’inde
konviilziyonlar 6nlenirken %23’iinde sikliginin
azaldigini, %12’sinde ise sebat ettigini bildirmistir.
Ancak epileptik konviilziyonlarin tedavisinde cerra-
hi yaklasim ¢ogu merkezde uygulanmamaktadir.

Batra ve ark (17), Ceyhan ve ark (22) ve De
Leon ve ark (23) anestezik komplikasyon gercek-
lesmeyen Sturge-Weber sendromlu olgular bildir-
mislerdir. Olgumuzda herhangi bir anestezik
komplikasyon goriilmeksizin taburcu edilmistir.

Sturge-Weber sendromlu olgularda tedaviye
direngli konviilziyon varliginda lobektomi veya
hemisferektomi operasyonlar1 planlanmas1 yada
sikca goriilen glokom nedeniyle genel anestezi
uygulamasi zorunlu olabilir. Anestezi uygulamala-
rindan Once yandas anomalileri saptayabilmek i¢in
dikkatli bir degerlendirme sarttir. Anesteziyi gayet
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iyi tolere edebilirler. Ancak anjiyomlar nedeniyle
entiibasyon giicliikleri, vaskiiler lezyonlardan
perforasyon ile kontrol edilemeyen kanamalar ve
dissemine intravaskiiler koagiilasyon (DIC) gorii-
lebilir.

Trakeal entiibasyon ¢ok dikkatle, kayganlagti-
rilmus tiiple, kanamaya neden olabilecek kilavuz tel
kullanmaksizin yapilmalidir. Zorunlu olmadik¢a
endotrakeal aspirasyon yapilmamalidir. Intraokiiler
ve intrakraniyal basinci artiracak her tiirli girisim-
den kacmilmalidir. Ekstiilbasyonda da larin-
gospazm ve bronkospazmdan kaginilacak tedbirler
alinmalidir. Hemanjiyomlar travmadan korunmali,
eslik eden diger bulgular ve gelisebilecek diger
komplikasyonlar i¢in gereken tedbirler onceden
alinarak, kanama riskine kars1 hazirliklar yapilmis
olmalidir.
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